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IV. REHABILITACION EN EL PACIENTE CON
ELA

Desde el inicio de la enfermedad, los profesionales de los Servicios de Rehabilitacion
deben participar en el manejo integral de las personas afectadas de ELA. El abordaje
rehabilitador en pacientes con ELA debe ser un proceso progresivo, adaptado a los
distintos estadios de la enfermedad, orientado a objetivos concretos, y que tiene como
finalidad fundamental sustentar la calidad de vida de estos pacientes, mantener el mayor
grado de autonomia y tratar las posibles complicaciones que vayan apareciendo.

Estos programas de rehabilitacion deben ser abordados siempre en el contexto de un
equipo multidisciplinar (2).

1. Principios Generales: Valoracion Inicial y Seguimiento

La atencion clinica del paciente con ELA se rige por los tres principios que se mencionan a
continuacion (2):
a. La primera consulta con el médico rehabilitador se debe realizar tras el diagndstico
de la enfermedad.
b. La evaluacion debe realizarse con el empleo de escalas estandarizadas para la
planificacion del tratamiento.
c. El acceso al programa de rehabilitacidon se decidira dependiendo del estadio de la
enfermedad y de la afectacidn clinica de cada paciente.

La primera evaluacion clinica, en la consulta de rehabilitacion, debe registrar en la historia

clinica y mediante exploracidn, todos los sintomas que caracterizan a la enfermedad. Los
datos clinicos mas relevantes que deben ser registrados se recogen en la tabla 1:
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Tabla 1. Signos y sintomas en la ELA

Espasticidad
Signos y sintomas de afectacion de Hiperreflexia
neurona motora superior Reflejos patologicos

Labilidad emocional

Debilidad muscular Atrofia muscular
Signos y sintomas de afectacion de Fasciculaciones

neurona motora inferior Calambres musculares

Hipotonia muscular Arreflexia

Disartria
Signos de afectacion bulbar Disfagia
Sialorrea
Paralisis pseudobulbar

Disnea

Signos y sintomas respiratorios Dificultad respiratoria nocturna

Uso de musculatura respiratoria
accesoria

Fatiga
Otros signos y sintomas Pérdida de peso
Dolor

Es recomendable el empleo de escalas de valoracion clinica, como la Escala de Asworth
Modificada, para la medida y seguimiento de la espasticidad; la Amyotrophic Lateral
Sclerosis Functional Rating Scale Revised (ALSFRS-R) (Anexo 1), especificamente
disefiada para medir la evolucion de la ELA y |a Escala de Barthel como medida del nivel
de dependencia.

Desde una perspectiva clinico-funcional, la ELA puede iniciarse y evolucionar presentando
una gran variabilidad de sintomas diferentes de unos pacientes a otros. Podemos
establecer dos grandes grupos de pacientes:

(@)  Pacientes con ELA que se presenta con signos de afectacion bulbar donde
predominaran sintomas como la disfagia, sialorrea o disartria, y

(b)  Pacientes con inicio de sintomas de neurona motora inferior (NMI) y superior
(NMS), cuya evolucion podemos ver, de forma orientativa, en la tabla 2. Se clasifica en seis
estadios clinico-funcionales sin olvidar que en cualquier momento de la evolucion pueden
aparecer sintomas bulbares afiadidos (2).
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Tabla 2. Estadios clinico-funcionales

Estadio |

Movilidad conservada
Independencia para las actividades basicas de la vida diaria (AVD).
Debilidad de algunos grupos musculares

Estadio Il

Deambulacion conservada.

Debilidad moderada en grupos musculares pudiendo necesitar algun
dispositivo compensatorio.

Independencia para las AVD (puede precisar mayor tiempo de ejecucion
de estas).

Estadio
11

Persiste la capacidad de deambulacion

Necesidad de dispositivo para asistir la marcha

Debilidad severa de algunos grupos musculares.

Puede presentar limitacion funcional moderada y precisar ayuda para
algunas AVD

Estadio
v

Debilidad moderada-severa en miembros inferiores /| moderada en
miembros superiores.

Ayuda para las transferencias y para la marcha (solo distancias cortas).
Silla de ruedas para distancias medias-largas y exteriores.

Necesita ayuda para las AVD.

Estadio V

Debilidad severa con importante deterioro de la movilidad y de la
resistencia.

Puede presentar dificultad para el control de cabeza y tronco.

Silla de ruedas para todo tipo de desplazamientos.

Dependiente para las AVD.

Puede existir dolor en articulaciones inmovilizadas.

Desarrollo de debilidad de musculatura respiratoria

Estadio
Vi

Paciente encamado.
Maxima asistencia para las actividades de la vida diaria (AVD).
Agravamiento progresivo de la debilidad respiratoria.

La evaluacidon periddica de los pacientes con ELA se realizara mediante revisiones
periodicas, siendo recomendable una periodicidad aproximada de 3 meses, y solo en el
caso de una evolucion lenta de la enfermedad de 6 meses. En cada revision es

recomendable incluir una evaluacion de:
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1. Afectacion motora

2. Capacidad de marcha

3. Capacidad de manipulacion

4. Nivel de dependencia para las AVD

5. Necesidad de ortesis y/o ayudas a la marcha.
6. Trastornos del lenguaje

7. Presencia de disfagia

8. Sialorrea

9. Presencia de espasticidad

10. Presencia de dolor

Alo largo de la evolucion de la enfermedad y dependiendo de los déficits que los pacientes
presenten, las revisiones periddicas nos serviran para adaptar el programa terapéutico a
los sintomas, y sobre todo para evaluar la respuesta al programa de tratamiento (fatiga,
disnea, calambres, espasmos). Se realizara la adaptacion de ayudas técnicas en los casos
que sea necesario, y se indicaran los tratamientos farmacoldgicos y/o terapias
compensadoras precisas para mejorar la calidad de vida y grado de dependencia del
paciente.

2. Tratamiento rehabilitador del paciente con ELA

El tratamiento rehabilitador es una parte esencial de |a terapia del paciente con ELA. Una
vez establecido el diagnostico de la enfermedad, es precisa la sincronia de un gran nimero
de estrategias terapéuticas, basadas en la evaluacion de la progresion y la deteccion de
nuevos sintomas y signos (3).

El médico rehabilitador tiene un papel integrador sincronizando dichas estrategias y los
objetivos de las diferentes areas asistenciales entre las que se incluyen: fisioterapia,
terapia ocupacional, y logopedia. En todos los casos, la vision global de la atencidn al
paciente con ELA debe incluir unos objetivos especificos que incluiran:

1. Valorar, sequir, tratar y/o compensar los déficits musculares y funcionales y sintomas
asociados en los distintos estadios de la enfermedad descritos previamente.

2. Preveniry tratar las posibles complicaciones

3. Prevenirla fatiga muscular por sobreuso y la atrofia muscular por desuso y establecer
un programa de ejercicio fisico que conlleve un ahorro energético para el paciente

4. Mantener el mejor nivel funcional y autonomia posibles segin el nivel de
dependencia apoyandose en la adaptacion de ortesis, ayudas a la marcha y
recomendacion de ayudas técnicas.

5. Orientar al paciente y sus familiares en la adaptacion de su entorno.
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a. Sintomasy tratamiento farmacologico

El paciente con ELA puede presentar diferentes sintomas que van a interferir en sus

capacidades funcionales y su calidad de vida y que habra que abordar con tratamiento

farmacoldgico asociado a la terapia fisica (3-6). El tratamiento farmacolodgico

sintomatico se ha abordado en el apartado l.5.b. El tratamiento de la sialorrea se
detalla en el apartado V.2.

b. Fisioterapia

El tratamiento fisioterdpico debe ser individualizado para cada paciente,
dependiendo de los sintomas y del estadio en que se encuentre la enfermedad. Debe
iniciarse de forma precoz en el hospital mas cercano al domicilio del paciente para
evitarle traslados que pueden provocarle fatiga.

Aunque un programa fisico no puede mejorar la fuerza de los musculos ya
debilitados, los ejercicios de fortalecimiento sin o con baja resistencia, y los
ejercicios aerobicos a niveles submaximos, como la natacion, el caminary montar
en bicicleta, pueden ser componentes importantes de un plan de tratamiento en
estadios iniciales.

Posteriormente, cuando estas actividades no se pueden realizar, es
recomendable la seleccion de un programa de ejercicios adecuado al nivel
funcional del paciente, basado en sus necesidades, y capacidades. Aunque no
hay suficiente evidencia para recomendar la realizacion de ejercicios de
fortalecimiento en la musculatura no afecta, si parece que el paciente mantiene
un mejor nivel funcional durante mas tiempo con ellos.

El programa de ejercicios debe reunir objetivos claros que deben incluir
(1,3,7):

» mantenimiento del rango de movimiento de las articulaciones.

» prevencion de contracturas.

» reduccion de la rigidez y de la sensacidon de disconfort con ejercicios de

estiramientos.
Estan especialmente indicados los ejercicios de estiramiento, para prevenir
rigideces en los miembros débiles, y ejercicios con resistencia ligera de los
miembros no debilitados o afectados. No se puede establecer una
recomendacion clara sobre los programas de ahorro de energia.
Los ejercicios fisicos deben realizarse diariamente y convertirse en una rutina. El
tiempo diario de ejercicio debe estar entre 30y 45 minutos, debiendo dividirse en
2 03 sesiones dependiendo de la tolerancia del paciente y evitando siempre la
aparicion de fatiga.
Es importante incluir en el programa terapéutico al familiar o cuidador principal
(3), de manera que ayude al paciente en la realizacion del programa fisico en el
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domicilio, sobre todo, cuando la enfermedad ha progresado. Los familiares y/o
cuidadores deben conocer cdmo realizar las maniobras que mejoran sintomas
tan molestos como los calambres o la espasticidad. Ademas, deben estar
formados en el manejo del paciente en estadios avanzados de la enfermedad
(movilizacion en la cama o en la silla, transferencias, cambios posturales, etc.).

* Los programas de ejercicios domiciliarios parecen mejorar la funcion de los
pacientes con ELA de forma similar que aquellos programas supervisados en
salas de terapia, por lo que, en estadios avanzados de la enfermedad lo ideal seria
el tratamiento domiciliario (3).

c. Terapia ocupacional

Tiene como objetivo mantener y/o compensar la funcion deteriorada y preservar la
maxima autonomia del paciente. En su aproximacion al paciente con ELA deberd incluir la
evaluacion del cuidado personal, vestido y bafio, tareas del hogar, compras, preparacion
de la comida, alimentacion y habilidad para mantener su puesto de trabajo y actividades
habituales (8).

Debido a que es una enfermedad con un perfil progresivo, aunque los pacientes se puedan
beneficiar de ciertas ayudas técnicas como adaptaciones al cubierto, al vestido, etc.,
cuando presentan dificultad para la manipulacion, estas ayudas técnicas suelen presentar
una utilidad corta en el tiempo y por ello, su reevaluacion es necesaria para realizar ajustes
progresivos (1-3).

La adaptacion del entorno para el desemperio y la participacion en las actividades de la
vida diaria de la forma mas autonoma posible y durante el mayor tiempo posible es un
aspecto importante a tener en cuenta desde el comienzo de la enfermedad. La terapia
ocupacional debe incluir orientacion y consejo sobre la mejor adaptacion del domicilio, asi
como, de las posibles ayudas técnicas que puedan facilitar la vida diaria tanto al paciente
como a sus cuidadores.

Entre los sistemas de ayuda mas valorados por los pacientes con ELA, se encuentran
aquellos que facilitan la independencia en el bafno y aseo, como las sillas para la ducha, los
elevadores para el WC, y las asideras de bafo o bidé. En estadios mas avanzados se valoran
muy positivamente las camas articuladas y gruas para las transferencias (8).

En Andalucia los proyectos de adaptacion del domicilio pueden ser realizados por los
terapeutas ocupacionales de los Equipos Moviles de Rehabilitacion, Fisioterapia y Terapia
Ocupacional en las ciudades que cuentan con este servicio (capitales de provincia). Estos
profesionales se pueden desplazar al domicilio de los pacientes.

En otras areas, los pacientes pueden recibir asesoramiento por parte de los terapeutas
ocupacionales de los Servicios de Rehabilitacion hospitalarios.
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d. Logopedia

La hipofonia, la disartria y la anartria son sintomas frecuentes en el paciente con ELA. La
disartria puede estar presente hasta en el 80%. Su origen incluye la debilidad de la
musculatura orofacial, la atrofia de la lenguay los labios y la espasticidad, entre otras (2).

El paciente presenta una produccion del habla forzada, lenta, con frases cortas, pausas
inapropiadas, imprecision articulatoria, hipernasalidad, voz estrangulada y tensionada,
mas grave y de escaso volumen.

En el caso de la voz, se puede observar un mecanismo de hiper-abduccion o abduccién
segun su afectacion sea de predominio bulbar o corticobulbar, respectivamente (9).

El tratamiento logopédico tendra como objetivo favorecer la inteligibilidad del habla y
lenguaje, y mejorar la capacidad de comunicacion del paciente. Aunque no existe
suficiente evidencia para hacer recomendaciones sobre las diferentes terapias
logopédicas, en las etapas iniciales podriamos proponer un trabajo directo sobre el
paciente que incluya (1-3):

- Control postural

- Trabajo de control del patron respiratorio y de la coordinacidn fonatoria

- Correccidn de la resonancia y del volumen

- Ejercicios articulatorios y praxicos del area orofacial

- Ejercicios prosodicos y de ritmo del habla

A medida que la enfermedad progresa, la inclusion de medidas compensadoras pasa a ser
el nucleo de la terapia. En este momento, puede que sean necesarios los sistemas
amplificadores de la voz, o sistemas alternativos de comunicacion que permitan al
paciente expresarse de forma eficaz (3). (Ver cap. IX)

Los sistemas disponibles en éste area van desde la comunicacidn escrita, mientras el
paciente mantenga la capacidad para escribir, hasta sistemas mas sofisticados, complejos
y costosos, como son los comunicadores que se pueden utilizar con minimos movimientos
conservados, con o sin salida de voz, como el Editor Predictivo, procesador de texto con
prediccion de frases frecuentes o sistemas de control del ordenador con los movimientos
del iris (Iriscom).

Generalmente, en este punto el paciente va a presentar disfagia asociada, por lo que la
intervencion logopédica pasa a tener un papel predominante en el manejo de este
sintoma. Este apartado se encuentra desarrollado en el tema especifico sobre disfagia 'y
nutricion.
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3. Ortopediay ELA
Debido a que el paciente con ELA tiene un deterioro progresivo, las revisiones nos serviran
para evaluar la necesidad de ortesis y ayudas técnicas.

En el caso de limitaciones para la marcha, la prestacion ortoprotésica permite indicar el
uso de bastones, andador y/o silla de ruedas. La silla de ruedas debe ser prescrita de forma
individual y debe estar adaptada a las necesidades del paciente segun edad, capacidad
funcional y grado de integracion social (3). Se le realizaran las adaptaciones y accesorios
que precise para un correcto posicionamiento segun el grado de limitacion que presente.

Su prescripcion no debe sufrir demoras, y puede ser de diferentes tipos, autopropulsables,
sillas de ruedas eléctricas (sobre todo en pacientes jovenes), o silla de control postural
(Fig.1) segun el caso.

Fig. 1. Silla de posicionamiento

En el paciente con ELA, hay tres adaptaciones de especial interés en una silla de ruedas: 1)
que se recline y/o eleve suficientemente, 2) apoyabrazos ajustables y 3) reposapiés
elevables, para mejorar el confort del paciente.

Igualmente, puede incluirse en el tratamiento la prescripcion de otro tipo de material
como las ortesis de posicionamiento: férulas antiequino, férulas posturales de miembros
superiores e inferiores, ortesis cervicales para mejorar el control de la cabeza, etc. (Fig. 2y
3)

La mayoria de los dispositivos han sido disefados para otro tipo de patologia por lo que su
adaptacion al paciente con ELA no siempre es exitosa. Asi que su indicacion y adaptacion
sigue siendo un desafio para el profesional (1-3,8).
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Fig.2. Collarin HeadMaster
(estadios iniciales)

Fig.3. Collarin Vista

(estadios avanzados)

Puntos Clave

1.

La rehabilitacion del paciente con ELA supone el trabajo coordinado de un equipo
especializado de profesionales.

El objetivo del tratamiento del paciente con ELA es mantener la mejor capacidad
funcional e independencia en las actividades de la vida diaria, con la mejor calidad
de vida posible.

Las evidencias de la eficacia de las diferentes intervenciones se mantienen aun
insuficientes.

El ejercicio y un adecuado posicionamiento son aspectos claves del manejo del
paciente con ELA.

Controlar adecuadamente los sintomas asociados permite mejorar la evolucion
de los pacientes con ELA.

La adaptacion de material ortésico y silla de ruedas a la evolucion de la
enfermedad es clave para mantener la calidad de vida de estos pacientes.
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7. La evaluacion e intervencion del paciente con ELA debe incluir los trastornos
foniatricos por su repercusion a nivel funcional y en la calidad de vida.
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