_;"1

“d Medicina Paliativa

SECPAL Publicacién Oficial Sociedad Espariola de Cuidados Paliativos

Articulo Aceptado para su pre-publicacion / Article Accepted for pre-
publication

Titulo / Title:
Esclerosis lateral amiotréfica: a propdsito de un caso / Amyotrophic lateral
sclerosis: a purpose of a case

Autores / Authors:

Alberto Noriega Ortiz!, Ana Manzanas Gutiérrez?

'Cuidados Paliativos. Hospital Valdecilla, Maofio- Santa Cruz de Bezana.
2Cuidados Paliativos. Hospital Valdecilla, Ribamontan al m

DOI: 10.20986/medpal.2021.1215/2020

Instrucciones de citacion para el articulo / Citation instructions for the
article:

Noriega Ortiz Alberto, Manzanas Gutiérrez Ana. Esclerosis lateral amiotrofica: a
proposito de un caso / Amyotrophic lateral sclerosis: a purpose of a case. j.medipa
2021. doi: 10.20986/medpal.2021.1215/2020.

(YY)
INsPIRA NETWORK

Este es un archivo PDF de un manuscrito inédito que ha sido aceptado para su publicaciéon en Medicina Paliativa. Como un
servicio a nuestros clientes estamos proporcionando esta primera versién del manuscrito en estado de prepublicacion. El
manuscrito sera sometido a la correccion de estilo final, composicion y revision de la prueba resultante antes de que se publique
en su forma final. Tenga en cuenta que durante el proceso de produccién se pueden dar errores, lo que podria afectar el
contenido final. El copyright y todos los derechos legales que se aplican al articulo pertenecen a Medicina Paliativa.


http://dx.doi.org/10.20986/medpal.2021.1215/2020

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA: A PROPOSITO DE UN CASO

AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS: A PURPOSE OF A CASE

Alberto Noriega Ortiz, Ana Manzanas Gutiérrez

Unidad de Cuidados Paliativos del Hospital Valdecilla. Santander, Cantabria, Espafia

CORRESPONDENCIA

Ana Manzanas Gutiérrez

Unidad de Cuidados Paliativos. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Avda. de
Valdecilla, n2 25, 39008 Santander, Espafia

Correo electrénico: anamanzanasg@gmail.com

Recibido: 3 de noviembre de 2020
Aceptado: 5 de marzo de 2021

RESUMEN

Introduccion: La ELA es una enfermedad degenerativa de las motoneuronas
caracterizada por un gran deterioro en el sistema motor, impidiendo desarrollar las
ABVD. El objetivo general es describir la problematica en el abordaje de los pacientes
con ELA en cuanto al control de sintomas y la toma de decisiones.

Caso clinico: Paciente joven con ELA, en el uUltimo periodo de su vida, abordaje del
control de sus sintomas vy las dificultades de Ila toma de decisiones.
Conclusiones: La ELA causa gran sufrimiento emocional en paciente, familia y equipo
sanitario. Hay ventajas de la via subcutanea para el control de sintomas. El incremento
de dosis de las benzodiacepinas y neurolépticos, al conseguir los efectos deseados, hace

sospechar que no tienen techo terapéutico. El propofol puede ser una alternativa.

Palabras clave: Esclerosis lateral amiotréfica, cuidados paliativos.

ABSTRACT



Introduction: ALS is a degenerative disease of the motor neurons characterized by a
great deterioration in the motor system, preventing the development of ABVD.
General objective: to describe the problems in the approach of patients with ALS in
terms of symptom control and decision-making.

Clinical case: young patient with ALS, in the last period of his life, approach to the
control of his symptoms and the difficulties of decision-making.
Conclusions: ALS causes great emotional suffering in the patient, family and healthcare
team. The advantages of the s.c route for symptom control. Increasing the dose of
benzodiazepines and neuroleptics may suggest that there is no therapeutic ceiling.

Propofol can be an alternative.

Keywords: Amyotrofic lateral sclerosis, palliative care.

INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es la enfermedad de las motoneuronas mas
comun; su incidencia oscila entre 1-2 casos por 100.000 habitantes/afio. Es mas
frecuente en los hombres y suele aparecer después de los 40 aiios, siendo la edad media
de presentacion 58 afios. Se desconoce la causa®.

Se caracteriza por un gran deterioro de la capacidad para relacionarse con el entorno de
forma independiente, afectando al sistema motor, no pudiendo desempeiiar las
actividades de la vida diaria; permanecen los movimientos oculares, la musculatura
esfinteriana y el resto de las funciones del sistema nervioso. Preserva la conciencia y la
capacidad de tomar decisiones?.

Los sintomas que se observan son debilidad muscular, fasciculaciones/calambres,
espasticidad, disartria, disfagia, disnea, dificultad para caminar, hablar, tragar y realizar
otras funciones basicas®.

El 50::% de los pacientes fallecen antes de los 3 afios del diagnéstico. La mitad de los
pacientes pueden presentar deterioro cognitivo, aunque los pacientes preservan la

conciencia y la capacidad de toma de decisiones; no siempre es asi teniendo en cuenta



lo anterior, se agrava con el avance de la enfermedad®. La muerte acontece por
complicaciones debidas a la afectacion de la musculatura respiratoria.

Durante la atencidén de estos pacientes los profesionales deben tener dominio de
cuestiones éticas para garantizar la calidad de los cuidados; hay que tener en cuenta a la
familia y el entorno®’.

Se recomienda la integracion de los cuidados paliativos en unidades multidisciplinares®.
El objetivo de esta publicaciéon es describir la complejidad que supone el cuidado de

pacientes con ELA.

CASO CLiNICO

Mujer de 43 anos, diagnosticada de ELA de comienzo bulbar hace 2 afios, con
antecedente de sindrome ansioso-depresivo, diagnosticada recientemente de sindrome
de Sjogren.

Tratamiento inicial: baclofeno, escitalopram, alprazolam y trazodona.

Desde que la conocemos, FIS preservadas (test de Pfeifer), es auténoma para la toma de
decisiones participando en ellas de manera activa y estableciendo un control férreo
sobre el manejo de la enfermedad y cambios en el tratamiento. Desde el punto de vista
funcional, es dependiente para todas las actividades basicas diarias (indice de Barthel),
tolerando sedestacion y colaborando minimamente en transferencias. La escala ALSFRS
nos dio una puntuacion de 4 (0-48).

El cuidador principal es su esposo, aunque durante la mafiana recibia atencién por parte
de una cuidadora con quien mantenia muy buena relacion. Paciente y cuidadores
conocian integramente el diagndstico, la posible evolucion y el prondstico de la
enfermedad. En entrevista con su esposo y cuidadora, asi como en base a nuestra
propia percepcion, la paciente tiene una personalidad manipuladora, muy duefia de sus
decisiones y con tendencia a establecer un control muy personal de sus sintomas,
aceptando pocas recomendaciones y cambios en el tratamiento.

Se nos relata poco contacto con sus familiares mas cercanos y mala relacién con su

madre. Todos son conocedores de su enfermedad pero no la visitan desde hace meses.



La paciente habia aceptado la opcidn propuesta por su neurdlogo de nutricidon enteral
por prétesis endogastrica; rechazod ventilacion mecanica no invasiva en funcién de los
parametros de capacidad vital (no por disnea), en planificacién anticipada de decisiones,
y consensud con nuestro equipo evitar ingreso hospitalario para cualquier objetivo
insistiendo en priorizar control de sintomas y medidas de bienestar.

Los sintomas mas relevantes a la entrada de programa de Atenciéon Paliativa eran ojos
secos (la dificultaba el empleo de comunicacion mediante programa informatico),
sialorrea, espasticidad, fasciculaciones nocturnas y episodios aislados de ansiedad leve
gue se controlaron bien con el empleo de lagrimas artificiales, antidepresivos, aumento
de dosis de baclofeno y 2,55_____mg de lorazepam de manera puntual. Se aplicé toxina
botulinica en glandulas salivares por sialorrea. Unicamente en los Gltimos dias de vida se
objetivé dificultad respiratoria con relevancia clinica.

Tres meses después, mala tolerancia a alimentacion después de recambio de proétesis
endogastrica, que requiere de sucesivas intervenciones por diferente personal sanitario
(principalmente amigas o conocidas profesionales de enfermeria). Durante este periodo
de tiempo pierde completamente la capacidad para comunicarse por medio del
programa informatico y el empleo de pictogramas.

En el contexto previamente descrito, comienza con episodios, cada vez mas frecuentes y
de mayor intensidad, de labilidad emocional, trismus, y gestos de sufrimiento que,
inicialmente, atribuimos a estados de ansiedad (proceso de comunicacion no viable).
Esta sintomatologia florida y abigarrada genera un gran impacto en el entorno de su
familia y cuidadores, de manera que su esposo (cuidador principal), se ve desbordado
puesto que toda su vida estd supeditada al apoyo a su conyuge en la enfermedad,;
aunque tiene apoyo para los cuidados, él se hace cargo las noches/fines de semana vy
provoca una elevada carga emocional en ellos.

Inicialmente conseguimos controlar las crisis de ansiedad con dosis bajas de

bromazepam, que es preciso incrementar hasta los 3img/8ih. Por ser este

insuficiente, recurrimos al empleo de 7,5:“mg de midazolam, a demanda (control
episédico) y para tratamiento del insomnio, obteniendo, inicialmente, buenos

resultados.



Trascurridos pocos dias, constatamos mala tolerancia a la via subcutanea en forma de
induracién, enrojecimiento y falta de absorcidon de la medicacidon aportada, por lo que,
con idea de disminuir el volumen de los bolus, decidimos utilizar un infusor de 5 dias,
dejando otra via alternativa para rescates, que también es preciso recambiar aunque
con menos frecuencia, con buenos resultados.

Siguiendo la evolucién de nuestra paciente, de nuevo, observamos inquietud, angustia,
sufrimiento e insomnio, que pensamos pueden estar condicionados por la presencia de

Ulceras por presién en ambos pabellones auriculares por inmovilidad y laxitud del cuello,

por lo que afiadimos al tratamiento dosis de morfina a razén de 5iimg/4i:h. e

incrementamos pauta de midazolam a 90::: g/dia, mejorando, de nuevo el control de
sintomas.

Trascurrida una semana, nuevo descontrol presentando idéntica sintomatologia, por lo

gue decidimos aumentar midazolam a 150::mg/dia, logrando, una vez mas, nuestro
objetivo.

Hubo reagudizacion posterior de los mismos sintomas, optandose por anadir

tratamiento con levomepromazina por su efecto sedante a dosis de 25::mg/dia, de la
gue se requieren sucesivos incrementos hasta alcanzar la pauta actual de 100;_____mg/d|'a
con lo que la paciente esta tranquila, confortable y su descanso nocturno es adecuado.
En todo momento los ajustes de dosis han sido adecuados a los rescates aportados.

La paciente ha sido informada de los sucesivos ajustes, expresando siempre de alguna
manera a equipo y familia su deseo de no permanecer dormida excepto durante el
descanso nocturno.

Su deterioro clinico es evidente y grave, considerando seriamente por parte del equipo
la indicacion de sedacién por sospecha fundada de disnea, el gran sufrimiento
emocional de la paciente (opcién que comentada con su familia consideran
conveniente), y rechazada de manera reiterada por esta, lo que afecta a nuestras
emociones.

Transcurridos 2 dias, ingresa en planta de Neurologia, con el diagnéstico de neumonia
basal derecha secundaria a probable broncoaspiracién, proponiéndose tratamiento

antibidtico y de soporte, que su esposo, en base a los deseos expresados por la

paciente, indicaciones de nuestro equipo en base a situacién de final inminente de vida,



e incapacidad de la paciente para decidir por bajo nivel de conciencia, decide rechazary

adecuar el esfuerzo terapéutico, disminuyendo profundamente el nivel de consciencia.

Se inicia sedacién con perfusién de midazolam a razén de 150:img/dia precisando
sucesivos y frecuentes aumentos del ritmo de infusidon por despertar angustiado,
generando un elevado sufrimiento emocional para el personal sanitario. Ante la
imposibilidad de mantener un adecuado nivel de sedacién con el tratamiento inicial, y
siguiendo las guias para la sedacidén propuestas por la Sociedad Espafiola de Cuidados

Paliativos y el Instituto Cataldn de Oncologia, optamos por recurrir al uso de propofol en

perfusion a razén de :::mg/kg/h, suspender la administracion de benzodiazepinas y

reducir al 50% la perfusién de fentanilo, afadiendo butilescopolamina para

prevenir/reducir la aparicidén de estertores.

De esta manera conseguimos mantener sedacién profunda, falleciendo a las 2

DISCUSION

En la literatura se refleja el derecho a la autonomia de estos pacientes, teniendo en
cuenta hasta el final sus deseos®**.,

Conocer la auténtica realidad de su estado emocional, valores, deseos y expectativas
son dificiles de evaluar por los problemas de comunicacién debidos a su enfermedad, lo
que genera incertidumbre y angustia en el equipo de atencion paliativa®®.

Segln diferentes autores, durante el seguimiento de los pacientes con ELA se debe
abordar sus necesidades psicoldgicas, planificando anticipadamente sus
preferencias!?4,

La escala ALSFRS-r valora especificamente la funcionalidad de estos pacientes y nos
informa de la situacion tan avanzada de la enfermedad®.

Varios articulos reflejan la necesidad de formacidn especifica de los profesionales que
atienden estos pacientes, pues el deterioro de las funciones motoras va dificultando
cada vez mas la comunicacion y la carga emocional que provoca en ellos'>®,

Los cuidados paliativos en la ELA requieren un equipo interdisciplinar coordinado para

abordar las necesidades tanto fisicas como emocionales del paciente y su familia’*.



En funcidon del nimero e intensidad de las crisis, es necesario incrementar dosis de
benzodiazepinas?®®, afiadir neurolépticos e ir aumentando dosis de ambos, con ningun
efecto secundario, debido a una disminucion obvia de la relacion dosis/efecto buscado;
ello debiera de hacernos reflexionar acerca de una hipotética ausencia de techo
terapéutico de estos medicamentos, en determinados casos, para controlar la ansiedad
o simple taquifilaxia.

Como consecuencia de la tolerancia a benzodiazepinas y neurolépticos, se recurrié al
uso de propofol, sin haber recurrido primero al manejo de fenobarbital (tratamiento
utilizado en caso de permanecer en su domicilio), por tener experiencia en el manejo de
este y la facilidad para acceder a este farmaco y estar la paciente hospitalizada.

Como dificultades anadidas para lograr un buen control de sintomas, nos enfrentamos a
la dificultad de uso de la via subcutdnea por intolerancia a los bolus por lo que es preciso
recurrir a sistemas para infusion subcutdnea continua, y las limitaciones para una
adecuada comunicacion paciente/equipo asi como el complicado perfil psicoemocional

de la paciente.

CONCLUSIONES

- Los pacientes con ELA al final de la vida presentan multiples sintomas y alta
dependencia, provocando un gran impacto emocional en el paciente, su familia y el
equipo sanitario.

- El estrecho seguimiento de los pacientes en domicilio permite planificar
anticipadamente las decisiones con paciente y familia de acuerdo con los valores y
preferencias del paciente.

- La sedacién paliativa en pacientes con uso previo de benzodiacepinas y neurolépticos
puede requerir el empleo del propofol en casos de refractariedad, siguiendo las
recomendaciones de las guias de sedacion paliativa.

- Las complicaciones derivadas del uso de la via subcutanea pueden empeorar o hacer

mas dificil el manejo de sintomas, el uso de infusores puede ayudar a minimizarlas.
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