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PREFACIO

Este trabajo de tesis es presentado como parte de los requisitos para alcanzar el grado
Académico de Licenciada en Enfermeria de la Universidad Nacional de La Pampay no
ha sido presentada previamente para la obtencion de otro titulo en esta universidad ni en
otra institucion académica. La investigacion se llevo a cabo en la ciudad de Santa Rosa,
Provincia de La Pampa en el periodo de junio 2018 — diciembre 2020 bajo la direccion

de la Licenciada Susana E.Pedernera.

Facultad de Ciencias Exactas y Naturales.

Universidad Nacional de La Pampa.
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RESUMEN

Las enfermedades raras o huérfanas, son aquellas enfermedades con peligro de muerte o
de invalidez cronica, tienen una frecuencia baja, presentan muchas dificultades para ser
diagnosticadas, asi como para efectuar su seguimiento. Su origen es desconocido en la
mayoria de los casos y conllevan a diversos problemas sociales. *

Segun la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) estan identificadas alrededor de 7 mil
enfermedades raras o huérfanas que afectan aproximadamente al 7% de la poblacion
mundial. Las personas con estas enfermedades constituyen un grupo importante que
necesitan atencion especializada en la prestacion de servicios de salud.

La ELA (Esclerosis Lateral Amiotréfica) es una de las denominadas enfermedades raras.
En la provincia de La Pampa (Argentina) existen muchos casos de pacientes con esta
patologia, de los cuales se tomara uno como referencia para explicar la evolucién de la
enfermedad, los cuidados y los cuidadores que necesita como asi también la relacion con

el entorno familiar cercano.

ABSTRACT

Rare or orphan diseases are those diseases that threatens life or disable chronically, have
a low frequency and present much difficulty for diagnosis and follow-up. Its origin
remains unknown in the majority of cases and they can lead to diverse social issues.
According to the World Health Organization (WHO) there are around 7 thousands rare
or orphan diseases identified that affect approximately 7% of world population.
Persons with this diseases constitute an important group that needs specialized attention
from health services.

ALS (Amyotrophic Lateral Sclerosis) is one of the so called rare diseases. In La Pampa
province (Argentina) there exist multiple cases of patients with such pathology, of whom
one will be taken as reference to explain the evolution of the disease, the care and the

caregivers needs as well as the relation with his family environment.

1 Grupo de Enlace, Investigacion y Soporte de ER (Geiser),
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INTRODUCCION

Segun la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) estan identificadas alrededor de 7 mil
enfermedades denominadas “raras, huérfanas o poco frecuentes”, que afectan
aproximadamente al 7% de la poblacion mundial. La mayoria de estas enfermedades raras
(ER) son genéticas y estan presentes durante toda la vida de una persona incluso si los
sintomas no aparecen inmediatamente. En Europa se considera que una enfermedad o
desorden es raro cuando afecta a 1 de cada 2.000 ciudadanos. Las enfermedades poco
frecuentes por separado afectan a pocas personas en el mundo, pero juntas son entre 6 y
8 mil y es por eso que, aunque aparecen rara vez, juntas constituyen aproximadamente el
8 % de la poblacidn europea. Extrapolando este valor y para tener una idea de la situacion,
en Argentina existen alrededor de 3 millones de personas afectadas por ER.? Podemos
decir que en nuestro pais hay aproximadamente un 7 % de pacientes, de los cuales su gran
mayoria requiere un equipo de atencién domiciliaria. Dentro de estos valores se
encuentran pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA), una patologia
neuroldgica que se caracteriza por debilidad y deterioro de las extremidades del cuerpo,
rigidez muscular y calambres, que luego se extenderan a regiones adyacentes de todo el
organismo. Esta enfermedad requiere la presencia y cuidados de los/as profesionales de
salud, fundamentalmente de enfermeria que junto al entorno familiar cuentan con un

papel muy importante en el transcurso de esta patologia.

2 https://adelaweb.org/
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DESARROLLO

Las Enfermedades Raras (ER) se caracterizan por una amplia diversidad de desordenes y
sintomas que varian, no sélo segun la enfermedad, sino también segun €l o la paciente
que sufre dicha enfermedad. Este concepto de (ER) se adopta por primera vez a mediados
de los afios 80 en los Estados Unidos de Norte América (EEUU) y siempre estrechamente
relacionado con el concepto de medicamentos huérfanos. Ambos términos se desarrollan
en paralelo y ambos se dirigen a dar solucién a los problemas que tienen las enfermedades

de baja prevalencia.

Las (ER) son enfermedades con una alta tasa de mortalidad pero de baja prevalencia. Por
lo general, comparten una evolucién cronica muy severa, con multiples deficiencias
motoras, sensoriales y cognitivas y por lo tanto suelen presentar un alto nivel de

complejidad clinica que dificultan su diagnostico y reconocimiento.®

Algunos sintomas relativamente comunes pueden ocultar enfermedades raras
subyacentes, lo que conduce a un diagnostico erréneo.* A continuacion se detallan
algunas de las caracteristicas de presentacion de las ER que pueden derivar en errores de

diagnostico:

Baja frecuencia de aparicion.

e Dificultades diagnosticas y de seguimiento.

e Origen desconocido en la mayoria de los casos.

e Falta de informacién y de conocimiento cientifico.

e Derivacion en multiples problemas sanitarios, sociales, psicologicos, educativos
y laborales.

e Existencia de pocos datos epidemioldgicos.

e Dificultades en la investigacion debido a los pocos casos.

e Carencia, en su mayoria, de tratamientos efectivos.

Son muchas las Organizaciones No Gubernamentales (ONG) involucradas en el trabajo

de las E.R., como la Federacion Argentina de Enfermedades Poco Frecuentes

3 Instituto de Investigacion en Enfermedades Raras. Instituto de Salud Carlos I11'y CIBER de
Enfermedades Raras (CIBERER). Madrid.
4 http://www.asem-esp.org/index.php/las-enfermedades-neuromusculares
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(FADEPOF), que es un ente coordinador para la creacion de politicas de difusion y
comunicacion social, capacitacion profesional de equipos de salud, diagnéstico temprano
y tratamiento oportuno, con el objetivo de lograr que la poblacion conozca a las ER,
dimensione su importancia sanitaria y cuales son las formas de abordarlas. En tal sentido

se puede hacer referencia a lo mencionado por la Fundacion Geiser (Afio 2002):

...Quienes viven con una enfermedad rara ademas de sufrir el dolor propio
de la enfermedad, sufren la soledad y la vulnerabilidad de la

desinformacion...””®

Dentro de las ER se encuentran las Enfermedades Neuroldgicas, que pueden ser:

e Enfermedades causadas por genes defectuosos, tales como la enfermedad de
Huntington y la distrofia muscular.

e Problemas en el desarrollo del sistema nervioso, como la espina bifida.

e Enfermedades degenerativas, en las cuales las células nerviosas estan dafiadas o
mueren: enfermedades de Parkinson, Alzheimer y Enfermedades de la Neurona
Motora ENM, (Esclerosis).

e Enfermedades de los vasos sanguineos que abastecen el cerebro: derrames
cerebrales.

e Lesiones en la médula espinal y el cerebro.

e Trastornos convulsivos: epilepsia.

e Cancer: por ejemplo, tumores cerebrales.

e Infecciones, como la meningitis. ©

Las enfermedades neuroldgicas son trastornos del cerebro, la médula espinal y los nervios
de todo el cuerpo en conjunto; esos 6rganos controlan todas las funciones. Cuando algo
no funciona de la manera adecuada en alguna parte del sistema nervioso, es posible que
él o la paciente tenga dificultad en la memoria, los sentidos, el estado de &nimo y

fundamentalmente para moverse, hablar, tragar, respirar o aprender.

5 En la Argentina, el Grupo de Enlace, Investigacion y Soporte de ER (Geiser), creada en 2002, es la
primera asociacion en Ameérica latina sin fines de lucro dedicada a mejorar la calidad de vida de las
personas que viven con ER.

®MedlinePlus (web en linea). (Consulta: 08-07-2016)
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Existen diferentes tipos de enfermedades de la neurona motora (ENM) que afectan

cada una de manera diferente.

Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA): Es la forma mas comun e involucra tanto las
neuronas motoras superiores como las inferiores. Se caracteriza por debilidad y deterioro
de las extremidades, rigidez muscular y calambres. Algunos pueden notar que tropiezan

cuando caminan o que se les caen las cosas.

Paralisis Bulbar Progresiva (PBP): Solo afecta una pequefia proporcion de los
diagnosticados con ELA, e involucra las neuronas motoras tanto superiores como
inferiores, en particular aquellas vinculadas con las regiones bulbares en las etapas
tempranas (musculos de la cara, garganta, y lengua). Los sintomas pueden incluir arrastrar

el habla o dificultad al tragar.

Atrofia Muscular Progresiva (AMP): Solo afecta una pequefia proporcion de los
diagnosticados con ELA, causando principalmente dafio en las neuronas motoras
inferiores. Los sintomas tempranos pueden incluir debilidad, reflejos disminuidos o

torpeza con las manos.

En este trabajo de tesis se estudiara la Esclerosis Lateral Amiotrofia (ELA)

Esclerosis = muerte, Lateral = lado (de la espina), A = ausencia de, mio = musculo, tréfica

= movimiento.

La ELA como ya dijimos es una enfermedad que generalmente comienza en una region

del cuerpo y se extiende a regiones adyacentes de todo el organismo.

Al disminuir las masa muscular, los musculos, muchas veces se vuelven rigidos
(espasticos), esto es a causa de la pérdida simultanea de dos tipos de células nerviosas
gue se conocen como las neuronas motoras superiores e inferiores, ambas encargadas de
controlar los movimientos voluntarios. Las motoneuronas superiores se localizan en el
cerebro y ejercen un control sobre las inferiores que estan situadas en el tronco cerebral
y en la médula, y son las encargadas de transmitir las 6rdenes a los musculos para que
funcionen, de lo contrario estas células nerviosas motoras puede evolucionar provocando

una severa atrofia.
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Cuando la enfermedad evoluciona llega a afectar a todo el sistema respiratorio, causando
la debilidad y el mal funcionamiento de los masculos que se usan para la respiracion,
provocando a corto plazo la muerte. Esto ocurre pasando los tres afios de la enfermedad,;
pero algunos pacientes, sin embargo, sobreviven més de cinco afios; es el caso de Stephen
Hawking (1942-2018), el cientifico Inglés, fue diagnosticado con ELA a los 21 afios y
vivio hasta los 76 afios, falleciendo el 14 de marzo de 2018, esta sobrevida fue una

excepcion.’

HISTORIA y ESTADISTICA

El conocimiento de la ELA como una entidad independiente tiene lugar en el siglo XIX,
a partir de las observaciones clinico — patoldgicas de los Neurdlogos europeos de la época.
La primera descripcién de una enfermedad neuroldgica conocida, se debe a Charles Bell,
quien en su empefio por demostrar la independencia de las funciones motoras y sensitivas,
publica en 1830 en su trabajo “The nervous system of the human body”, el caso de una
paciente con afectacion bulbar inicial que se extiende progresivamente a las cuatro

extremidades, sin dafo sensitivo ni de otras funciones distintas a las motoras.

Seran sin embargo, los estudios realizados por Jean-Martin Charcot (1825-1893)
describen las caracteristicas clinico-patolégicas de la ELA de una forma similar a como
la conocemos hoy en dia. El método de Charcot se basa, en primer lugar, en una
observacién minuciosa de los sintomas clinicos y de su progresion en cada paciente, para
después correlacionarlos con las lesiones anatomicas comprobadas en la autopsia. Su
primera contribucion al conocimiento de la enfermedad ocurre en 1865, cuando presenta
en la Société Médicale des Hopitaux de Paris, el informe de una mujer joven que
desarrolla una debilidad progresiva acompafiada de un aumento en el tono muscular que
provoca contracturas, sin afectacién del intelecto ni de las funciones sensoriales y
preservando el control del esfinter urinario. En la autopsia se encontrd una degeneracion

aislada del cordon lateral en la médula espinal.

7 https://www.investigacionyciencia.es/noticias/el-peculiar-caso-de-stephen-hawking-17574
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Pocos afios después (1869) y en colaboracion con su colega Joffroy, describe dos casos
de debilidad infantil progresiva acompafiada de atrofia muscular, sin aumento del tono ni
contracturas, en los que las lesiones medulares estan confinadas a la sustancia gris en el
asta anterior medular. Después de estos hallazgos, propone una doble organizacion del
sistema motor en la médula espinal: la debilidad acompafiada de aumento en el tono y de
contracturas es debida a la degeneracion del cordon lateral, mientras que la debilidad y la
atrofia muscular prominente sin contracturas son consecuencia del dafio en la sustancia
gris medular en las astas anteriores. Pronto se hace evidente la existencia de pacientes en
los que se combinan ambos cuadros clinicos y patoldgicos. En 1871, junto a Gombault,
relaciona la atrofia de los nucleos motores en la parte baja del tronco del encéfalo con la
aparicion de debilidad labio-gloso-faringea caracteristica de la paralisis bulbar
progresiva. Aunque todas las manifestaciones esenciales ya estan descritas, el término
esclerosis lateral amiotrofica lo utiliza Charcot por primera vez en 1874 y desde esas
fechas la ELA se conoce universalmente con el epdnimo de enfermedad de Charcot.®

A mediados del siglo XX se publican los primeros informes epidemiolégicos acerca de
una enfermedad entre la poblacion nativa en la isla de Guam, caracterizada por una
combinacidn de ELA, parkinsonismo y demencia, que supone la primera causa de muerte
entre los adultos. Cuadros clinicos similares ocurren en otras regiones del Pacifico
Occidental, donde la incidencia era 50 a 150 veces superior respecto al resto del mundo.
Las investigaciones etioldgicas sugieren claramente factores exdgenos mas que genéticos
en el origen de la enfermedad, fracasando, sin embargo, en la identificacion de factores

ambientales o dietéticos que expliquen esta agrupacion de casos.

Entre un 5y un 10% de todos los casos de ELA son familiares. La mayoria se heredan
de manera autosémica dominante, aunque también se puede heredar de forma recesiva.
En 1993 Rosen identifica mutaciones en el cromosoma 21, méas concretamente en el gen
que codifica el enzima superdxido-dismutasa tipo 1 (SOD-1). En la actualidad se conocen
mas de 100 mutaciones distintas en este gen, que son responsables del 15 al 20% de las
formas familiares y, por tanto, del 1 al 2% de todas las formas de ELA. Se desconoce la
manera en que el enzima mutado contribuye al desarrollo de la enfermedad. Animales

manipulados genéticamente que exhiben las mismas mutaciones humanas, reproducen

8 Guia para la atencién de esclerosis lateral amiotréfica (ELA) En Espafia sanidad 2007
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una enfermedad similar. Por el contrario, cuando se suprime por completo la expresion
del gen y el animal no produce ninguna cantidad de enzima, la enfermedad no se
manifiesta. Se ha propuesto una hipotesis segun la cual la enzima mutada seria capaz de
ejercer nuevas acciones que tienen como consecuencia la degeneracion de la neurona
motora. Las manifestaciones clinicas de las formas familiares y esporadicas de ELA son
idénticas. Las diferencias descritas entre ambas hacen referencia a la edad de inicio (unos
10 afios antes como media en los casos familiares), a la incidencia segun el sexo
(predominio de varones en las formas esporadicas e igualdad para ambos sexos en las
familiares) y a la extension de las lesiones microscopicas (anomalias en los cordones
posteriores y en otros nucleos medulares) que clinicamente suelen ser silentes. Entre los

avances surgidos en los Gltimos 20 afios de historia de la enfermedad se incluyen®:

e La creacion de registros de ELA que posibilitan la investigacion epidemiolégica;
la definicion y posterior revision de los criterios diagndsticos, conocidos como
criterios del escorial.

e EI descubrimiento del riluzol, tnico farmaco que ha demostrado eficacia para
incrementar modestamente la supervivencia de los/as pacientes.

e El desarrollo de procedimientos efectivos para prolongar la vida mediante el
manejo adecuado de los problemas respiratorios.

e El nacimiento de equipos multidisciplinares que, respetando la autonomia del o la
paciente, proporcionan soporte vital respiratorio y facilitan cuidados sintomaticos

durante la evolucion de la enfermedad y paliativos al final del proceso

Esta patologia no es 100% hereditaria, se considera que mas del 90 % tiene el tipo de
enfermedad "esporadica” o que ocurre al azar. Aproximadamente el 5 % de los/as
pacientes tienen o han tenido familiares consanguineos con la enfermedad, y a este tipo

de la enfermedad se le llama el tipo "familiar” de ELA.

® Guia para la atencion de esclerosis lateral amiotréfica (ELA) En Espafia sanidad 2007
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FASESDE LA ELA

1- Fase inicial:

1-a) Sintomas iniciales: La clinica se inicia por debilidad muscular localizada en

extremidades o a nivel bulbar. Lo mas caracteristico es la asociacién en un mismo

territorio muscular de sintomas y signos de afectacion de Motoneurona superior (MNS)

y Motoneurona inferior (MNI).

Los sintomas mas frecuentes son:

a.

Debilidad, generalmente de localizacion distal en una extremidad, con debilidad
en una mano o en un pie, dando lugar a un pie caido. Cuando se afectan los
musculos bulbares puede manifestarse como disartria y/o disfonia y, menos
frecuente como sintoma de inicio, disfagia para liquidos. Ocasionalmente la
debilidad puede iniciarse en un hemicuerpo (forma hemipléjica). Muy
infrecuentemente se puede iniciar por sintomas respiratorios (disnea)
especialmente por afectacion del diafragma.

Atrofia muscular.

Fasciculaciones (son movimientos o contracciones involuntarias de una pequefia
area de muscular).

Alteracion de ROT (reflejos osteotendinosos): hiperreflexia o hiporreflexia.
Segun predomine la afectacién de la neurona motora superior o la inferior.
Alteracion del tono muscular: espasticidad o hipotonia. Segiun predomine la
afectacion de la neurona motora superior o la inferior.

Signo de Babinski (o signo de Koch): es la extension dorsal del dedo gordo
del pie y generalmente acompafiado de la apertura en abanico de los demas dedos
en respuesta a la estimulacion plantar.

Sintomatologia depresiva 0 ansiosa.

1-b) Las dudas que plantea el o la paciente en esta fase son:

a.

Hacer el diagndstico diferencial con otros procesos que cursan con debilidad

como neuropatias, radiculopatias, mielopatias, lesiones del tronco cerebral o
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foramen magnum, miastenia bulbar, etc. Para confirmar el diagndstico tenemos
que valernos de los datos clinicos y exploraciones complementarias.

b. A lahorade informar al paciente del diagnostico definitivo valorar la cantidad de
informacidn que él o la paciente esta preparado para recibir.

c. Debemos evaluar las necesidades del paciente e iniciar el tratamiento segun estas:
Tratamiento neuroprotector (riluzol). Tratamiento sintomaético, incluyendo
psicoterapia y rehabilitacion. El o la paciente y la familia esperan: Un diagnostico
definitivo lo mas rapido posible.

d. Un tratamiento que mejore los sintomas.

e. Atencion, orientacion y apoyo tanto al paciente como a la familia/ cuidadores con

el fin de evitar el sentimiento de desamparo y soledad.

1- c)Como mejorar el proceso en esta fase:

a. Acortando el tiempo empleado en establecer el diagnostico: Reducir el tiempo de
espera tanto de la 12 consulta como de las consultas sucesivas, Reducir el tiempo
de espera en las exploraciones complementarias.

b. Dando al paciente informacion veraz, en un lugar tranquilo, con un lenguaje
sencillo y dedicando el tiempo necesario para contestar las dudas.

c. Facilitando al paciente la posibilidad de recibir dicha informacion él solo o
acompariado de un familiar.

d. Informando al paciente de modo gradual, ademas de ofrecer la posibilidad de
preguntar sobre la enfermedad, posible evolucion, tratamientos u otras dudas.
Preguntar cada vez si prefiere recibir en ese momento una informacion detallada,
si prefiere retrasar alguna parte de la informacion a entrevistas sucesivas, y si
prefiere que se informe con mas detalle a su familia.

e. Ofreciendo la posibilidad de 22 opinion.

f. Asegurando un Equipo Interdisciplinar durante el proceso de su enfermedad.

g. Manteniendo abiertas las vias de comunicacion para el Equipo y los usuarios/as,
entre ellas el teléfono corporativo de su EGC hospitalaria o de Atencion Primaria.
Muchos de los problemas detectados por el o la paciente o el cuidador se
solucionan con indicaciones telefonicas. Ello evitaria muchos ingresos en

Urgencias.
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2- Fase intermedia

2- a) Sintomas predominantes: esta fase de la enfermedad se caracteriza por la

progresion de la debilidad muscular en cuanto a extension e intensidad, produciendo en

el o la paciente limitaciones de moderadas a graves.

Los sintomas mas frecuentes son:

o Q —H~ o

Debilidad muscular con paralisis de los miembros superiores y/o de los inferiores,
alterando o impidiendo la deambulacién.

Sintomas fonatorios: disartria, disfonia o hipofonia.

Sintomas deglutorios: Disfagia, de inicio para liquidos, que si no se trata
adecuadamente puede llevar a deshidratacion, desnutricion, pérdida de peso y a
complicaciones respiratorias por broncoaspiracion. Sialorrea, trastorno en que se
segrega una excesiva cantidad de saliva.

Sintomas respiratorios: alteracion de la tos, retencion de secreciones bronquiales
y disnea. La disnea suele iniciarse por ortopnea y/o disnea de pequefios esfuerzos.
Labilidad emocional: risa o llanto ante minimos estimulos.

Dolor por calambres o presion en relacion con la inmovilizacion.

Trastornos del estado de &nimo: depresion y ansiedad.

Trastornos del suefio: insomnio nocturno y somnolencia diurna.

Trastornos del ritmo intestinal; estrefiimiento.

2- b) Las dudas que se plantean en esta fase son:

a.

Valorar el momento mas adecuado para indicar la gastrostomia, considerando las
preferencias actuales y futuras del paciente, asi como las alternativas existentes.

Determinar el momento para iniciar la ventilacion asistida no invasiva,
considerando las preferencias actuales y futuras del paciente, asi como las

alternativas existentes.

2- ¢) Que esperan el o la paciente y la familia:

Respuesta a los problemas que vayan apareciendo. Una asistencia por equipos

interdisciplinarios trabajando dentro de unidades especializadas.
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a. Una asistencia mas homogénea, disminuyendo la variabilidad en la atencién a
los/as pacientes en funcién del lugar de residencia.

b. Una mayor investigacion sobre la enfermedad y sus posibles tratamientos,
ofreciéndose a participar en ensayos clinicos.

c. Ayuday apoyo para él o la paciente, cuidadores y familiares, con el fin de evitar
el sentimiento de desamparo y soledad.

2- d) Como mejorar el proceso en esta fase:
a. Evaluacion periddica de sus necesidades y el tratamiento de estas.
b. Exploracion de las preferencias del paciente respecto a medidas de soporte
nutricional y ventilatorio, tanto actuales como futuras (Planificacién Anticipada).
c. Facilitarles el acceso a equipos Interdisciplinares.

d. Promover el trabajo entre las diferentes especialidades implicadas.

3- Fase avanzada

3- a) Sintomas predominantes; La progresion de la debilidad llega al punto de dejar al
paciente totalmente incapacitado.

a. Permanece practicamente inmdvil en la cama.

b. Dificultad o imposibilidad para comunicarse.

c. Precisa alimentacion a través de una sonda de gastrostomia.

d. Precisa asistencia ventilatoria no invasiva por insuficiencia respiratoria, por
dificultad para expulsar las secreciones bronquiales y disminucién de la capacidad
vital. El fallecimiento puede ocurrir por empeoramiento brusco por una infeccion
respiratoria, que agrava la insuficiencia respiratoria, por aumento de las
secreciones bronquiales, o por descenso de nivel de conciencia en relacion con la

retencion de anhidrido carbonico hasta producirse la parada respiratoria.

3- b) Dudas que se plantean en esta fase: Cuando establecer el momento de
insuficiencia respiratoria terminal, y plantear al paciente si desea prolongar la vida con
respiracion asistida permanente mediante traqueostomia o desea que Unicamente se
administren cuidados paliativos adecuados, que se convierte en prioridad en la fase

terminal.
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a. Si el entorno familiar es el adecuado para sostener la decision que €l o la paciente
tome (soporte ventilatorio invasivo o medidas de soporte o atencion en la fase

agonica en el domicilio).

3- ¢) Que esperan el o la paciente y la familia:

a. Ayuday apoyo para él o la paciente y para sus cuidadores y familiares, con el fin
de evitar el sentimiento de desamparo y soledad que se produce en los Gltimos
momentos.

b. Que la muerte se produzca en condiciones dignas y se evite el sufrimiento

evitable.

Podemos reforzar la atencion: Mejorando la atencion en el domicilio y la coordinacion

del Equipo de Atencidn Primaria y de Cuidados Paliativos.

a. Profundizando en el proceso de Planificacion Anticipada de las decisiones al final
de la vida, lo que implica optimizar la comunicacion con el o la paciente acerca
de sus preferencias de tratamiento, estimular la comunicacion entre el o la paciente
y sus seres queridos acerca de estas cuestiones y apoyar el proceso de adaptacion
de la familia a dichas preferencias.

b. Aumentando la formacidon de los/as profesionales implicados en esta fase terminal
acerca de todos los aspectos que confluyen en ella: retirada o no inicio de
tratamientos indtiles, medidas de apoyo fisico y psicoldgico, indicacion y
consentimiento informado de sedacién paliativa si la disnea u otros sintomas se

hacen refractarios.

SINTOMAS Y SIGNOS DE ELA DETALLADOS

No todas las personas experimentan los siguientes signos y sintomas al igual que tampoco

aparecen en el mismo orden.
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1-Debilidad muscular:

Cuando los mensajes de las neuronas motoras se reducen el muasculo con el que se
conectan es menos utilizado y su masa tiende a disminuir, esto causa debilidad afectando

el equilibrio, la postura y el posible riesgo de caidas,

El deterioro muscular no puede revertirse con ejercicios ya que la progresion de la
enfermedad no se puede detener.

La contraccion muscular y la sensacion de tironeo bajo la piel llamada Fasciculaciones,
son frecuentemente los primeros y mas molestos de los sintomas. Debido a la interrupcion
de mensajes de las neuronas motoras, la rigidez muscular general o espasticidad pueden

impactar en la movilidad, afectar la coordinacion del movimiento y pueden causar dolor.

1 a)- Fisioterapia y rehabilitacién

Los/as pacientes con ELA suelen realizar fisioterapia y ejercicios de rehabilitacion para
mejorar la postura, prevenir la inmovilidad articular, retrasar la debilidad y la atrofia
muscular en etapas avanzadas de la patologia. Los ejercicios de estiramiento y de fuerza
pueden reducir la espasticidad, aumentar el rango de movimiento, y mantener el flujo
circulatorio. También se proporcionan dispositivos como unasilla de ruedas eléctrica para

facilitar la movilidad del paciente de la forma méas autonoma posible.

Como ya mencionamos, los nervios que activan los musculos respiratorios se dafian y
causan alteraciones en la capacidad de respirar y de toser. A medida que la enfermedad
se desarrolla, los/as pacientes requieren ayuda para que los musculos respiratorios ejerzan
bien su funcion. EI neumologo seré el que determine, en cada caso, qué aparatos requiere

cada paciente y a partir de qué momento.

2- Dificultad respiratoria

La insuficiencia respiratoria suele ser una manifestacion clinica constante en los/as
pacientes con ELA en las Ultimas etapas de la enfermedad, aunque el momento de

aparicion varia segun los segmentos afectados a lo largo de la evolucion. Esto hace que
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en un periodo a corto plazo se deba utilizar un soporte respiratorio que ayude con la

demanda de oxigenacion.

Las complicaciones respiratorias son la causa mas frecuente de morbimortalidad.
Estas aparecen normalmente en fases avanzadas de la enfermedad a consecuencia de la
afectacion bulbar y de la musculatura respiratoria, aunque ocasionalmente la insuficiencia

respiratoria aparece en fases muy iniciales, lo que es un signo de mal pronostico.

Los sintomas derivados de la afectacion muscular respiratoria tales como disnea de
esfuerzo u ortopnea, pueden no ser reconocidos en el contexto general de la enfermedad.
Hay que destacar también que las alteraciones del intercambio gaseoso suelen aparecer
cuando la afectacién respiratoria esta muy avanzada, por lo que debe realizarse una
evaluacion respiratoria sistematizada de forma precoz &2 que permita la toma de
decisiones anticipadas, evite situaciones dramaticas en las que esa toma de decisiones se
realiza en el contexto de una situacion aguda de fallo respiratorio y pueda mejorar la

supervivencia y calidad de vida de estos/as pacientes.

SIGNOS SINTOMAS

- Disnea al hablar o con el ejercicio - Taquipnea

- Ortopnea - Uso musculos respiratorios accesorios
- Despertares nocturnos - Movimiento paradéjico del abdomen
- Somnolencia diurna - Escaso movimiento del térax

- Dificultad para eliminar secreciones - Tos débil

- Cefalea matutina - Sudoracion

- Nicturia - Taquicardia

- Depresion - Pérdida peso

- Dificultad concentracion - Confusién

2- a) Ventilacion mecanica no invasiva

Criterios de inicio

Iniciada de forma precoz, la VMNI puede descargar el trabajo de la musculatura
respiratoria y frenar el deterioro progresivo de la funcion pulmonar.

La indicacion temprana permite la familiarizacion y adaptacion progresiva a la
ventilacién conforme avanza el fracaso ventilatorio y previene el riesgo de insuficiencia

respiratoria aguda inesperada. EI momento de inicio en la VMNI varia entre los distintos
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centros y paises. En general los criterios de inicio combinan la clinica con las mediciones
de la funcién pulmonar. La VMNI suele ser usualmente prescrita de inicio para uso
nocturno, para aliviar los sintomas de hiperventilacion alveolar nocturna. A medida que

la debilidad muscular progresa, los/as pacientes pueden aumentar el uso de la VMNI

durante el dia para el alivio de la disnea.

Figura 1 y 2: Dispositivos de ventilacidn mecanica no invasiva. Adaptado de “Articulo de investigacion.

Rev Méd Chile 2004; 132: 11-18”.

2- b) Ventilacién mecéanica invasiva

La VMI, es decir, a través de tragueostomia (VMT), se debe contemplar cuando el
tratamiento con VNI no es eficaz debido a la progresion de la enfermedad o cuando el/as
paciente no puede cooperar con la VNI debido a la pérdida de tono bulbar y dificultad
para eliminar las secreciones, originando atelectasias, secreciones brongquiales con

tapones de moco y sobreinfeccién, favoreciendo la aparicion de neumonias.

El inicio de la VMI requiere una previa informacion detallada del paciente sobre las
ventajas, inconvenientes y alternativas de la técnica. Esta informacion detallada incluye
aspectos como la informacion sobre la calidad de vida, necesidades de cuidados
esperables, la fonacion, movilidad, horas de dependencia de ventilacion, manejo de
secreciones, etc. La familia, contando con el permiso del paciente, también debe ser
adecuadamente informada de todos estos aspectos.

Antes de pasar a realizar la traqueostomia se debe intentar prolongar la VNI

intercambiando las interfaces y manejando también de forma no invasiva las secreciones




cuando la afectacion bulbar no es significativa. Dado que la mayor parte de pacientes
solicitan VNI, mientras que solo un 30% aproximadamente acepta la VMT, es
imprescindible que los neumoénologos que atiendan a los/as pacientes con ELA sean

expertos en el manejo de los procedimientos no invasivos.

En el marco del proceso de Planificacion Anticipada deben abordarse las condiciones en
las que él o la paciente puede retirar su consentimiento y solicitar la suspension de la
medida. Hay que evitar por todos los medios llegar a la traqueostomia en situaciones de
urgencia. Uno de los puntos clave de la VNI es la posibilidad de dar tiempo al paciente y
cuidadores para la decisién de realizar o no la traqueostomia, y registrar sus preferencias

al respecto, especialmente en una voluntad vital anticipada.

Si las medidas terapéuticas generales y los procedimientos de soporte no invasivos
fracasan y el enfermo ha rechazado o rechaza actuaciones que precisen acceso a la
traquea, el objetivo es evitar su sufrimiento y disminuir en la medida de lo posible el de
los familiares, entonces debemos considerar la disnea del paciente como sintoma
refractario e indicar una sedacion paliativa; dicha técnica requiere consentimiento
informado o explicito, que debe obtenerse y registrarse en la historia clinica antes de

Ilegar a esta situacion.

También es importante informar al paciente y familiares de que la eleccion de practicar
la traqueotomia no es un camino sin retorno y que si llega el momento, puede y debe

plantearse la retirada del soporte ventilatorio con el apoyo del equipo sanitario.
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Figura 3: Dispositivo de Traqueostomia colocado en paciente.

3- Nutricion y dificultad en la deglucion

Los/as pacientes con ELA pueden presentar en su evolucion pérdida de apetito,
estrefiimiento, dificultades para alimentarse o pérdida de peso. Estos problemas son
diferentes en cuanto a su intensidad y manera de aparicion para cada persona, e incluso,

hasta un 30% de los/as pacientes, no llega nunca a padecerlos.

La malnutricién esta presente en un 16-50% de los/as pacientes con ELA, y es un factor
prondstico independiente de supervivencia, puede empeorar la debilidad muscular y

afectar a la calidad de vida.X°

Un buen estado nutricional, ayudara al paciente a sentirse con mas energia, a tener mejor
estado general y aumentara su resistencia a las infecciones. Por el contrario, si su
alimentacion no es adecuada, el o la paciente perderéd peso, también fuerza muscular y
puede deteriorarse su funcién cardiaca y respiratoria. Es importante el control del peso,

que puede realizar el mismo paciente, e informar a su médico de la evolucién del mismo.

Los/as pacientes pueden tener dificultades para tragar (disfagia), incluso para beber agua,
cansancio al masticar la comida, problemas para mover los alimentos en la boca o
dificultades para poder tragar su propia saliva. También, al comer, se pueden inducir
situaciones de tos, ahogo o aspiracion de alimentos o liquidos a los pulmones, esto es
causa de los tractos que se encargan del control supranuclear de los centros motores del

lenguaje, la masticacién y la deglucion, (cara, boca y garganta).

El prefijo “pseudo” (paralisis pseudobulbar o espastica), se utiliza para diferenciarla de
la verdadera paralisis bulbar, por afectacion de las segundas motoneuronas localizadas en

los nacleos motores del bulbo (troncoencéfalo).

10 Guias ELA Argentina.
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La articulacion del lenguaje, la masticacion y la deglucién se afectan tanto en la paralisis
bulbar como en la pseudobulbar, pero el grado de disfuncion en el caso de paralisis bulbar
espastica es generalmente mas leve. A medida que la debilidad progresa y se superponen
los signos, la alimentacion se torna cada vez mas afectada, lo que lleva a una inadecuada

ingesta de alimentos y bebidas, seguido de una disminucién del peso.

En una fase muy inicial de la disfagia se aconsejan diversas medidas posturales para
propulsar el bolo y deglutir, sin embargo, en ocasiones, no se consigue mantener un buen
estado de nutricion por lo que el Nutricionista aconsejara entonces, una sonda de nutricién
que le ayude a evitar la pérdida de peso, y la deshidratacion y a sentirse mejor. Ademas,
evitara el atragantamiento con alimentos o con liquidos. Este tipo de nutricion se conoce

como nutricion enteral o nutricion por sonda (Botdn gastrico o gastrotomia).

Tener una sonda de gastrostomia no significa estar “enchufado” o “atado” a un tubo,
permite una vida practicamente normal, es un dispositivo discreto y oculto y permite una
vida social y de relacién sin limitaciones. Ademas, hay que tener en cuenta que la sonda
de gastrostomia no es un dispositivo definitivo, si por cualquier circunstancia se decide

que ya no es necesaria, se puede retirar de manera muy facil, sin precisar ingreso ni

técnicas especiales.




Figura 4 y 5 Dispositivo de Gastrostomia para alimentacién, imagenes cortesia de pacientes con ELA.

4- Labilidad emocional

También conocida como risa y llanto espasmédicos. El o la paciente presentan accesos
de risa o llanto de forma incontrolada ante minimos estimulos emocionales o incluso sin
una causa aparente. Es una manifestacion caracteristica del sindrome pseudobulbar,
clasicamente descrito en la demencia vascular (sindrome lacunar). Es un hallazgo
frecuente en la ELA cuando hay compromiso de musculatura bulbar. Implica liberacién

de las vias cortico bulbares por lesion de la neurona motora cortical.

5- Deterioro en el habla y la comunicacion

Con el debilitamiento de los musculos bulbares, el habla puede verse afectada como

también la voz si el soporte respiratorio es bajo.

Un trabajo en conjunto con un fonoaudiologo puede evaluar sus necesidades y brindar
técnicas de terapias y asesorar en cuanto a asistencia de comunicacion adecuada.

En fases mas avanzadas, el lenguaje puede llegar a ser totalmente ininteligible o llegar al
grado de anartria (imposibilidad de articular los sonidos), necesitando sistemas de
comunicacion alternativa:

- Comunicacién escrita, siempre que presente suficiente capacidad de manipulacion y

escritura.
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- Sistemas basados en la utilizacion de ortografia: tableros con el alfabeto, silabas,
palabras y frases mas frecuentes.

- Comunicacion utilizando el teclado del ordenador pudiendo necesitar adaptaciones para
la utilizacion del teclado o para el “raton”.

- Composicion de fotos, iméagenes de objetos, situaciones, muy representativas y/o
pictogramas que pueden ser realizados por el familiar con la colaboracion del paciente.

Indicado para pacientes no escolarizados y que no pueden utilizar la comunicacion escrita.

Existen sistemas mas complejos y costosos como son los comunicadores de los que hay
multiples modelos que se pueden utilizar con minimos movimientos conservados, con o
sin salida de voz y procesador de texto con prediccion de frases frecuentes, sistemas de
barrido o sistemas de control del ordenador con los movimientos del iris (Iriscom®) para
pacientes en fase avanzada de la enfermedad con ausencia total de cualquier tipo de

movimiento.

6- Ayuda psicoldgica
La ayuda psicoldgica también es importante tanto para el o la paciente como para el

entorno familiar, ya que la inexistencia de una cura, el desconocimiento de las causas y

el deterioro progresivo del enfermo pueden ocasionar frustracion e incluso depresion.

El objetivo del Apoyo Psicoldgico es facilitar el proceso de cambio que supone el
diagndstico e intentar minimizar este impacto emocional, para reducir el riesgo de
consecuencias psicopatolégicas promoviendo que la persona afectada y su familia se

hagan responsables de su bienestar.

CONSECUENCIAS DE LA ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

1- Dolor. La ELA cursa con ausencia de sintomatologia sensitiva. Sin embargo, en fases
avanzadas de la enfermedad un alto porcentaje de pacientes puede experimentar dolor

por calambres, inmovilizacion, deformidades articulares y otras causas. Tiene una
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influencia significativa en la calidad de vida y el sufrimiento. El tratamiento del dolor
debe ser reconocido como aspecto importante de la atencion paliativa en la ELA.

Es muy util la movilizacién activa o pasiva, diaria, de las articulaciones de mayor riesgo

de dolor (segln etapa de la enfermedad)

2- Depresion. Dado el caracter progresivo y el pronéstico de la enfermedad, es previsible
que la sintomatologia depresiva o ansiosa sea frecuente a lo largo de la evolucion y de
hecho, se produce en todas las etapas de la ELA. Los sintomas depresivos son més
frecuentes al inicio de la enfermedad, y no hay correlacion entre la sintomatologia
ansioso-depresiva y la duracién de la enfermedad ni la pérdida de capacidades fisicas.
Una vez pasada la fase de aceptacion de la enfermedad, se deberia tratar la depresion con
un enfoque global que incluiria la valoracion y tratamiento por un psicélogo integrado en
el Equipo Interdisciplinar y familiarizado con enfermedades

3- Alteraciones del suefio. Son muy frecuentes (29-48%) y producen mucho malestar,
ya que empeoran el cansancio y la debilidad que suelen presentar estos pacientes. Suelen
ser secundarias a otras causas entre las que destacan: causas psicolégicas, dificultad para
cambiar de postura durante el suefio, dolores musculares, insuficiencia respiratoria.

Deben evaluarse cuidadosamente las posibles causas e indicar el tratamiento etiolégico

adecuado. El abordaje inicial suele realizarse con los fArmacos antidepresivos

4- Estrefiimiento. Aunque la enfermedad no afecta a la inervacion intestinal, la
inmovilidad suele causar estrefiimiento. De forma previa a cualquier indicacion y mas si
la aparicion del estrefiimiento es reciente, deberia realizarse un tacto rectal para descartar
la impactacion fecal. En cuanto al tratamiento, aunque siempre deben indicarse medidas
dietéticas, como aumentar la ingesta de liquido y una dieta rica en residuos, en fases
evolucionadas se afiadira tratamiento farmacol6gico con laxantes estimulantes del
peristaltismo, osmoticos (lactulosa, lactitol) o de accidn local (supositorios de glicerina,

enemas).
5- Trombosis venosa. La incidencia de trombosis venosas profundas en pacientes con

ELA que han perdido la deambulacion es muy baja. Para prevenirla se recomiendan las

medidas fisicas como fisioterapia, elevacion piernas, medias de compresion.
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TRATAMIENTOS PARA DEMORAR LA PROGRESION DE ELA

En 1995 fue un afio importante para la ELA porque hubo tres tratamientos que pretendian
demorar el progreso de la ELA. Esto fue el resultado de estudios realizados para
determinar el efecto placebo en grupos que desconocian la efectividad de la medicina. De
estos medicamentos, solamente uno, Riluzol (una molécula que prolonga la vida varios
meses porque bloquea la liberacion de glutamato, responsable de la excitotoxicidad que
lesiona las neuronas motoras), mostro eficacia en dos de los estudios, los cuales
condujeron a que agencias reguladoras lo aprobaran en los Estados Unidos, en Europa y

en otras partes. Los beneficios de riluzole son modestos. !

Hay varios temas importantes que son comunes con todos los tratamientos de este tipo.
El entender estos temas puede preparar a los/as pacientes y a las familias para hablar con

sus médicos acerca de los tratamientos especificos tan pronto como estén disponibles.
¢ Qué intentan lograr estos tratamientos?

Todos los tratamientos de este tipo tienen el propoésito de demorar el progreso de la
enfermedad, ninguno pretende restaurar las funciones. Por lo tanto no son una cura. Estos
tratamientos no van a alterar el resultado final de la ELA, pero se espera que tengan un
efecto modesto en demorar la progresion de la enfermedad, por o menos de acuerdo a
algunas medidas. Es posible que extiendan un poco la supervivencia o demoren el
desarrollo de la incapacidad. Es dificil para la mayoria de los tratamientos demostrar un
efecto directo en demorar la pérdida progresiva de la fuerza en los musculos de las
extremidades. Los/as pacientes no podran notar una mejoria y no podran notar si se ha
demorado la progresion de la enfermedad porque no hay forma de juzgar cuan rapido

hubiese progresado sin estos tratamientos.

ELA EN LA ACTUALIDAD
Durante los ultimos afios se han producido importantes avances en la investigacion sobre

el ELA. Se conocen mas de 30 genes relacionados con la enfermedad, los cuales han

sido descubiertos en la ultima década. En la actualidad estan en marcha ensayos con

11 NEJM.org (The New England Journal of Medicine)
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diferentes moléculas y terapias con células madre que, de dar resultados positivos,

podrian ser muy esperanzadores tanto para los enfermos como para la comunidad médica.

La neurdloga Nuria Muelas (Coordinadora del Grupo de Estudio de Enfermedades
Neuromusculares de la Sociedad Espafiola de Neurologia (SEN) ,sefiala que las actuales
lineas de investigacién son muy diversas porque "se cree que existe una implicacion de

multiples patogenias en la enfermedad; no se trataria de una causa concreta".*?
Estas son las lineas de investigacion mas destacadas:

Se esta estudiando la influencia de una toxicidad mediada por el neurotransmisor
glutamato y se estan buscando estrategias terapéuticas para bloquear esa toxicidad. Un

buen ejemplo es el farmaco riluzol, pero se investigan  otros.

Algunas teorias hablan de la implicacion de una agregacion de proteinas que lleva a la

muerte neuronal y ya hay farmacos en ensayos clinicos que bloquean esta via.

Otra hipdtesis que se estudia es la activacion de la microglia (las células del sistema
nervioso central) y los fendmenos inflamatorios. Aqui hay, a su vez, varias lineas de

investigacion de farmacos. Uno de los que mas se han estudiado es el mastinib.

También podria jugar un papel relevante el estrés oxidativa, y por eso se investigan
farmacos con efecto antioxidante. En esta categoria se encuentra el edaravone, que de

momento solo se ha estudiado en poblacién oriental.

Otro abordaje novedoso es la terapia celular, incluyendo la realizacion de trasplante
alogénico de células hematopoyéticas en pacientes previamente irradiados, con resultados
negativos , o la realizacion de ensayos clinicos con células autélogas, fundamentalmente
de médula 6sea o de grasa. Entre las células de médula 6sea utilizadas, hay ensayos
clinicos que han empleado células mononucleadas en general, células o ceélulas
mesenquimales. Las células madre mesengquimales (CMM) son células progenitoras no
hematopoyéticas, adherentes, que muestran la multipotencia clasica de las células madre
adultas, siendo capaces de diferenciarse a otros tipos celulares. En los adultos, ademas de

en la médula 6sea, se pueden encontrar fundamentalmente en el tejido adiposo pero

12 http://www.sen.es/ (Sociedad espafiola de Neurologia web oficial).
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también en otros tejidos como en foliculos pilosos, ligamentos periodontales, sangre
periférica, musculo esquelético, membrana sinovial, pulmones, higado y bazo. Estas
CMM se caracterizan funcionalmente por ser capaces de ejercer propiedades
inmunoreguladoras, induciendo la supresion de poblaciones celulares inmunesy
la terapia génica esta Ultima, para las formas familiares también se estan investigando,

pero de momento existen mas estudios en animales que en humanos.*®

Terapia con células madres: existen dos posibilidades de tratamiento, una con células
madre embrionarias (CMe) y otra, con células madre adultas endégenas (CMae).

Las CME se obtienen de la masa celular interna del blastocito una semana después de la
fertilizacion del 6vulo, siendo, por tanto, células pluripotenciales, estas células tienen la
propiedad de poder aislarse y propagarse en cultivos celulares, con la potencialidad de
convertirse en cualquier tipo de tejido. Se ha conseguido la diferenciacion en este tipo de
cultivos de CMe a neuronas motoras, presentando éstas la capacidad de poder formar
conexiones con otras neuronas vecinas a nivel experimental se ha comprobado que las
CMe humanas (CMeH) pueden trasplantarse y sobrevivir largos periodos de tiempo en

areas dafiadas, pero no se ha evidenciado una clara recuperacion funcional.*

Tal y como se ha sefialado, varios ensayos clinicos han sido ya llevados a cabo en los
ultimos afios, si bien sus resultados son dificiles de interpretar debido a la heterogeneidad
de sus disefios y al bajo numero de pacientes reclutados. Tampoco esté establecido de una
forma clara cudl es el tipo 6ptimo de células a utilizar (médula dsea, grasa, pulpa dental,

etc.) o la ruta de administracion ideal.

En el caso de Andalucia, se ha hecho una apuesta estratégica por la medicina regenerativa
y la terapia celular en los Gltimos afios. La Consejeria de Salud y Bienestar Social, en
colaboracion con la Consejeria de Economia, Innovacion y Ciencia, promovio la creacion
de la Iniciativa Andaluza en Terapias Avanzadas, que engloba a los Programas Andaluces
de Investigacion en Terapia Celular y Medicina Regenerativa, en Genética Clinica y
Medicina Genomica y en Programa de Nanomedicina. La Mision de esta Iniciativa
consiste en “impulsar el desarrollo de nuevas terapias con el propdsito de mejorar la salud

de la poblacion e incorporar las terapias avanzadas en Andalucia como elemento de

13 Guia asistencial de esclerosis lateral amiotréfica (Junio 2012).
14 Guia para la atencion de esclerosis lateral amiotréfica en Espafia.
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innovacion de la asistencia sanitaria y de progreso de nuestra region, mediante la
busqueda de alianzas entre el mundo académico, las instituciones investigadoras, los
centros sanitarios, las asociaciones de pacientes, las pequefias y medianas empresas

biotecnolodgicas y la industria farmacéutica”.

La Fundacién Dibdgenes para la Investigacion de la Ela ha iniciado dos lineas de
investigacion basicas en el Instituto de Neurociencias de la Universidad Miguel
Hernandez de Elche. De la primera linea, abierta en el 2001, se ha conseguido el inicio
de un ensayo clinico en fase I/11 de utilizacion de células madre de médula 6sea autélogas
en pacientes con esclerosis lateral amiotrdfica, que se estd Ilevando a cabo en dos
hospitales de la ciudad de Murcia, tiene una duracion de tres afios y su finalidad es
conseguir enlentecer la degeneracion de las neuronas motoras. el otro proyecto de trabajo
iniciado estudia la regeneracion de neuronas motoras espinales a partir de células madre

embrionarias.’®

INFORMACION ESTADISTICA EN INSTITUCIONES

Es dificil ser exactos, pero los estudios internacionales realizados, indican que esta
enfermedad afecta a las personas adultas de cualquier edad, y el riesgo de desarrollarla
aumenta al envejecer. Los hombres son afectados con mayor frecuencia que las mujeres,
de cada millén de adultos de 18 afios de edad o mayores, 25 a 30 personas desarrollaran
ELA cada afio. Uno en aproximadamente cada 800 hombres 0 1.100 mujeres morira. Los
calculos del numero de pacientes con ELA en los Estados Unidos varian de 15.000 a

30.000, considerandola como una enfermedad poco comun.

En los Estados Unidos la ELA también se conoce como la "enfermedad de Lou Gehrig",
Ilamada asi por el famoso beisbolista que murio de esta enfermedad. Solo en el norte de
EE.UU. existen unos 35.000 casos de enfermos con ELA, aumentando cada afio alrededor
de 5.000 casos nuevos. En el resto del mundo la ELA afecta a uno de cada 10.000

habitantes. 1

5 “La ela en casa” Fundacion Diogenes, Alicante Afio 2008.
16 https://www.nlm.nih.gov/ (National Library of Medicine)
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Existe en Espafia la Fundacion Espafiola para el Fomento de la Investigacion de la
Esclerosis Lateral Amiotrofica que se constituyd el 26 de diciembre de 2002 con el
objetivo de planificar, coordinar y gestionar los recursos de investigacion destinados a la
lucha contra la ELA, asi como el establecimiento y desarrollo de programas de
investigacion y actividades de formacién en este &mbito. Recoge la experiencia
acumulada durante mas de 12 afios en ELA, a través de la participacién en ensayos
clinicos, investigacion basica y formacion, contribuyendo a programas cientificos de
investigacion en enfermedades que afectan a la motoneurona. La Fundacion tiene como
fin el fomento de la investigacion biomédica de la enfermedad conocida como Esclerosis
Lateral Amiotrdfica (ELA), y otras enfermedades de la motoneurona, con el objetivo final

de encontrar métodos terapéuticos para vencerla.

En Argentina se encuentra la Asociacion Argentina de Esclerosis Lateral Amiotrofica sin
fines de lucro fundada en Buenos Aires en el afio 1999 por familiares de pacientes y
médicos. Actualmente realiza capacitaciones, charlas para toda la comunidad, distribuye
guias de ayuda sobre la ELA y organizan campafas de concientizacion como lo fue
continuar con “El Baldazo ELA” (El desafio del balde de agua helada se origind
inicialmente en EE.UU. cuando el beisbolista estadounidense Peter Frates, que tuvo que
dejar su carrera debido a la enfermedad, sugirio la idea para recaudar fondos y que se
pudiera estudiard sobre esta patologia) , consistia en arrojarse un balde de agua con
cubitos de hielo por encima de la cabeza para sentir por un instante lo que le sucede a
un/a paciente con ELA en su cuerpo.!’

También en Argentina, La Sociedad Neuroldgica Argentina (SNA) representa una etapa
en la evolucion de la Neurologia en nuestro Pais, tiene como precursora a la Sociedad
Neuroldgica de Buenos Aires que fue creada el 3 de noviembre de 1952. La SNA llevo
a cabo un estudio epidemioldgico de ELA, realizado en la Ciudad Auténoma de Buenos
Aires (CABA), donde se incluyeron pacientes con ELA definida y probable de acuerdo a
diferentes criterios, evaluados entre el 1 de enero de 2012 y el 31 de diciembre de 2013.
El calculo de incidencia se basé en el censo de 2010. Se incluyeron 103 pacientes (55
hombres), con una edad media de 64 afios. EI 58% cumplieron criterios para la ELA
definida. El inicio de los sintomas fue en miembros inferiores en el 39%, extremidades

superiores en el 25% y bulbar en el 26%. El tiempo medio hasta el diagnéstico fue de

17 http://www.asociacionela.org.ar/index.php/baldazoela
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14,5 meses. Treinta nuevos casos/pacientes fueron diagnosticados entre el 01/06/2012 y
el 01/06/2013, con una tasa de incidencia de 1,04 por 100.000 habitantes. La informacion
epidemioldgica existente en nuestro pais es limitada a centros especializados, por lo que

no hay estadisticas actuales.

IMPACTO FAMILIAR

El resultado del proceso de consentimiento informado son decisiones respecto a las
diferentes cuestiones que se van planteando durante la evolucion de la enfermedad.
Aunque las decisiones sean compartidas entre el o la paciente, los/as profesionales e
incluso la familia, nunca debe olvidarse que el “propietario” ultimo y verdadero de cada

decision es el o la propio/a paciente. Las decisiones son basicamente de dos tipos:

- De aceptacion de una determinada medida diagndéstica o terapéutica. Estas decisiones
no suelen resultar problematicas.

- De rechazo de la misma. Estas son decisiones que pueden resultar dificiles de aceptar
tanto para los/as profesionales como para los familiares. Y sin embargo, si cumplen
todos los requisitos anteriormente vistos, son legitimas y respetables,

independientemente de que el profesional pueda compartirlas o no.

Recibir un diagndstico positivo de la enfermedad puede provocar gran variedad de
emociones que durante el tiempo de desarrollo irdn variando desde la conmocion,
negacion, incredulidad e ird hasta el alivio o aceptacién. Todo depende de quiénes son
los/as pacientes, de donde vienen, si estdn en una etapa temprana o adelantada de la
enfermedad, y si habian considerado en forma seria la posibilidad antes de que se la

plantearan los médicos que hacen el diagndstico.

Bhttps://www.elsevier.es/es-revista-neurologia-argentina-301-articulo-estudio-epidemiologico-
multicentrico-sobre-esclerosis-S185300281730068X
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“Enterarnos que nuestro fin puede ocurrir dentro de los proximos meses o afios y que en
el proceso perderemos gradualmente la habilidad de funcionar en forma independiente

es conmovedor, desagradable, y dificil de creer. '

En esta forma también es fuerte el impacto que genera en su entorno social. Los miembros
de la familia pueden sentir cualquiera de las emociones que siente el o la paciente,
sentimientos de ira, de culpa, de desesperacion o de tristeza; sin embargo cada uno
responde en forma distinta con un margen de tiempo distinto. Es comuin que
particularmente los conyuges, tomen el diagnostico mucho peor que los/as pacientes, lo
cual presenta un problema cuando se resisten a recibir ayuda o asesoramiento psicolégico
de personas fuera de la familia, porque entonces los/as pacientes tienen que hacerle frente
no sélo a sus propios temores y emociones con respecto al diagnéstico, sino también
deben ser fuentes de apoyo para su entorno social. Mientras que algunos pacientes
intentan cumplir con esta tarea y encuentran que el consolar a la familia 'y a las amistades
es su forma de hacerle frente al problema, muchos encuentran que les es sumamente
dificil o imposible estar constantemente dando apoyo en un momento en el cual

consideran que ellos mismos son quienes deberian ser apoyados.

El esfuerzo es el encargado principal de un paciente con una enfermedad cronica y
progresiva es bien reconocido. Mientras que para los encargados de dar cuidado los
grupos de apoyo son importantes (puesto que les permiten compartir y recoger fuerzas de
las experiencias de los demas), una solucion mas préctica es la creacion de un horario de
apoyo en el cual el encargado principal reciba descansos frecuentes y no se convierta en
la Gnica persona responsable. Esta es una responsabilidad que la familia extendida, los
amigos deben compartir. Con demasiada frecuencia los/as pacientes y las familias son
reacios a recibir este tipo de ayuda, pero es importante evitar que el encargado principal
se agote. Aunque la muerte de un individuo ocupa un solo momento en el tiempo, el
proceso de acercarse a ella, y continuar mas alla de ella puede extenderse a través de

semanas, meses y anos.

19 Guias Ela (esclerosis lateral amiotréfica)
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Es recomendable que varias personas se impliquen desde el primer momento en los
cuidados y se organicen y repartan las tareas, pero en la mayoria de los casos los cuidados

recaen total o en gran medida en una persona, la cuidadora o cuidador principal.

Los problemas mas habituales del cuidador son situaciones de desbordamiento emocional
con deterioro de la capacidad de afrontamiento, ansiedad, depresién, cansancio fisico y
agotamiento con pérdida de fuerza, agotamiento mental por falta de un respiro, sensacién
de enfermedad, agravamiento de patologia previa etc. Todos los/as profesionales que
asisten al paciente con ELA deben estar atentos a la salud del cuidador, para una deteccion
precoz de signos de alerta y se comunicaran la existencia de algin problema detectado.
Se gestionaran las soluciones, y solicitud de intervencién del &mbito necesario (Trabajo
Social, Medicina Interna, Salud Mental...). La intervencion de enfermeria con el cuidador
principal es de gran ayuda. Valoraré si el cuidador tiene patologias fisicas o psiquicas que
limiten el cuidado. Detectara sintomas o signos que alerten de sobrecarga. Valorara la
capacidad para sus autocuidados (alimentacion, suefio, ejercicio fisico) y proporcionar los

recursos necesarios.

Para muchos cuidadores de pacientes de ELA, el cuidado también tienen consecuencias
positivas relacionadas con la salud, en su mayoria de caracter psicosocial: satisfaccion
por ayudar a otro, mayor seguridad en si mismo, estrechamiento positivo de las relaciones
y desarrollo de la empatia. Con frecuencia la experiencia de cuidado es valorada como
“un aprendizaje vital” y corresponde al Equipo Interdisciplinar potenciar estos valores

positivos.

REPERCUSIONES PSICOLOGICAS, FAMILIARES Y SOCIALES DE LA
ENFERMEDAD.

Al ser la ELA una de las consideradas enfermedades raras existe desconocimiento social,
y muchas veces profesional, de esta enfermedad. Esto, junto al hecho de ser grave,
degenerativa e invalidante, hace que sea una enfermedad que genera muchas veces en los
afectados una sensacion de soledad y de exclusion social, cultural y econémica. Como
ocurre con otras enfermedades neuroldgicas degenerativas, el o la paciente tiene que
afrontar cambios en todas las areas de su vida. Area emocional, es habitual la aparicion

de sintomas de ansiedad a lo largo de todo el proceso, incluso antes de la confirmacién

PAG



diagnostica; el periodo de confirmacién diagndstica suele ser prolongado y es una de las
etapas mas dificiles para €l o la paciente y su entorno, ya que genera gran incertidumbre.
Cuando al paciente se le confirma el diagnostico se produce un gran impacto, ya que no
resulta facil asimilar el diagnostico de una enfermedad neurodegenerativa sin tratamiento
curativo en el momento actual. Los/as profesionales tienen que poner especial cuidado en
la comunicaciéon del diagnostico en un momento tan duro para el o la paciente y
familiares, ya que pueden influir notablemente en como el o la paciente afronte la

enfermedad.

La vivencia que tenga cada paciente de la enfermedad vendra determinada por su historia
de vida, sus creencias y valores, su educacion, y, en definitiva, los recursos que desarrolle

para enfrentarse a las modificaciones que le comporta esta nueva situacion.

No todas las familias responden igual ante la situacién de crisis que genera. Factores como
la situacidn econdmica, las relaciones afectivas y los recursos internos y externos de los
que dispongan (capacidad de cuidado, disponibilidad de red social de apoyo),
condicionan la actitud de la familia para afrontar la enfermedad. Una vez confirmado el
diagnostico la familia atraviesa un periodo altamente estresante. Al irrumpir la ela en sus
vidas tienen gque plantearse algunos cambios; muchas veces estos tienen que esperar un
periodo de adaptacién y aceptacion por parte del paciente; en otras, los problemas se
precipitan, obligandoles a efectuarlos. La mayoria de las familias, una vez que conoce el
diagndstico y el proceso de la enfermedad en uno de sus miembros, va asimilando
paulatinamente la realidad y adopta una actitud mas pragmatica buscando informacién y
opciones terapéuticas. La situacion familiar se estabiliza y los miembros asumen nuevos
roles, tanto en el propio hogar como en la distribucion de las tareas de cuidado al paciente.
Un buen afrontamiento puede incluso fortalecer los lazos afectivos. El cuidador principal
puede adoptar un rol importante dentro de la dinamica familiar. Es frecuente que tenga
que reducir su jornada laboral o incluso abandonar su puesto de trabajo. Algunas familias
se plantean un cambio de domicilio debido a los problemas de movilidad que la
enfermedad causa; en otras ocasiones, se opta por hacer obras en el propio hogar. Se busca
informacidn y asesoramiento para la adquisicion de ayudas técnicas que permitan facilitar
la movilidad, la independencia y la comunicacion del paciente. La educacion y el soporte
activo a la familia en aspectos de informacién y comunicacion son herramientas

esenciales para el autocuidado.
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Dada la importancia que tiene la actuacion de la familia en la calidad de vida del paciente,
resulta imprescindible que el equipo multidisciplinar trabaja conjuntamente con ella,
asesorando en cuestiones relativas a los cuidados y prestando apoyo emocional, mediante
la escucha activa y el reconocimiento de la labor que realizan en el cuidado del paciente,
especialmente en el caso del cuidador principal. Asimismo, deberd facilitar el contacto
con otros servicios sanitarios, recursos de la comunidad disponibles y asociaciones, que

pueden ser de gran ayuda a la hora de afrontar esta situacion.

Entorno social ademas del fuerte impacto emocional, otro aspecto que va a influir en la
nueva dinamica familiar son los recursos econémicos, ya que los gastos que ocasiona la
enfermedad son muchos (readaptacion del hogar, la adquisicion de mobiliario, la baja
laboral del paciente o incluso la de otros miembros de la familia, que tendran que
responsabilizarse de su cuidado y que sobrecargaran la economia familiar). Se debe
realizar un esfuerzo para dar respuesta a los problemas y situaciones especificas que

estos/as pacientes presentan.

Apoyo al tratamiento: los grupos de ayuda mutua: los/as pacientes y sus familiares,
derivados por los/as profesionales, pueden recurrir a los grupos de ayuda mutua buscando
un complemento al tratamiento. El o la paciente necesita “invertir” su tiempo luchando
contra la enfermedad en la medida de sus posibilidades y busca orientacion vy
profesionales experimentados que le guien en el trabajo que debe ir realizando para paliar
los efectos de la enfermedad. Apoyos emocionales: este tipo de apoyo se encuentra en
los/as profesionales sanitarios y en los sociosanitarios -trabajadores sociales,
fisioterapeutas, terapeutas ocupacionales, psic6logos, etc.- 0 en otros/as pacientes o
familiares, es decir, aquellas personas que pueden prestar soluciones o que comprenden
la situacién y las etapas por las que pasa la persona afectada. Pueden incrementar los
aspectos informativos y formativos sobre aspectos concretos de la enfermedad y
disminuir la sobrecarga emocional asociada a la misma. Gestidn y tramitacion de recursos
sociales: la enfermedad obliga a las familias a buscar recursos sociales que les ayuden a
paliar las situaciones que se derivan de la dependencia creciente que produce la ELA en
el o la paciente y en su entorno. Proyecto laboral: Cuando la evolucién de la enfermedad
no permite seguir desempefiando la actividad laboral, llega el momento de plantearse la

incapacidad temporal o la permanente. esta situacion puede suponer para el o la paciente
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un duelo, al verse obligado a abandonar su proyecto laboral, y una gran incertidumbre,
puesto que no sabe a qué se expone, qué grado de incapacidad le reconocerén, cémo

quedara su situacion economica y como afectara esta situacion a los suyos.

SERVICIO ASISTENCIAL DE ENFERMERIA

Los/as pacientes en las etapas tempranas de la enfermedad encuentran que pueden
continuar con la mayoria de las actividades que les gustan, salvo aquellas que requieren
mucha fuerza fisica. Pero al acercarse a la etapa de necesitar cuidado completo, es posible

que se haga una derivacion para servicios de cuidado paliativos en el hogar o de hospicio.

El equipo de enfermeria junto con especialista y médicos debe estar capacitados para los
trastornos que genera la enfermedad, gestionar los cuidados y recoger informacién
especifica sobre las necesidades de los/as pacientes, detectando problemas, disefiando un
plan de intervencion y coordinando las actividades de los/as profesionales y familiares
implicados en su atencion. Los/as pacientes con ELA debido a su proceso de enfermedad,
tienen un alto nivel de dependencia funcional, numerosos sintomas que controlar y una
importante necesidad de cuidados permanentes, complejos y cambiantes, que es
primordial atender en todas las dimensiones del ser humano con acciones dirigidas al
individuo, familia, comunidad y entorno. Cabe destacar que entre los cuidados
primordiales se encuentran los controles a nivel Respiratorio (ventilaciéon mecanica),
Alimentacién (gastrostomia alimentacion por bomba), Eliminacion, Aseo personal,
Atrofia motriz, Comunicacion (dificultad en el habla), Suefio y descanso, Crisis
Emocional (relaciones sociales y familiares), se debe integrar la atencién familiar en su
sistematica de trabajo, incluyendo actuaciones como: escuchar y acompafar, resolver
dudas, instruir sobre los cuidados, informar sobre las asociaciones de pacientes. Es
particularmente necesario sumar a la familia, siempre con el permiso previo del paciente,

en el proceso de Planificacion Anticipada de las decisiones al final de la vida.
Es muy importante que los familiares conozcan previamente los deseos y preferencias del

paciente, esto disminuye el estrés emocional y facilita la adaptacion cuando llegue el

momento de llevarlas a cabo.
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La mision de la Enfermeria es trabajar en un proceso de colaboracion donde se vela para
que él o la paciente y la persona cuidadora alcancen los objetivos marcados en el plan
asistencial, identificando sus necesidades y movilizando los recursos necesarios,
facilitando la intervencion de los/as profesionales y servicios implicados, para lograr asi

una atencion INTEGRAL, con un abordaje INTERDISCIPLINARIO y CONTINUADO

en todos los niveles.
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INVESTIGACION

Esta investigacion es de carécter cualitativo, descriptivo y constructivista. Los informes

descritos son resultado del analisis de entrevistas y observaciones directas.
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HIPOTESIS

e EIl personal de enfermeria que asiste a pacientes con Esclerosis Lateral
Amiotréfica (ELA), en atencion domiciliaria en la ciudad de Santa Rosa, La

Pampa; no esté capacitado/a para los cuidados que requieren los usuarios/as.

e La ELA genera un agotamiento fisico, psiquico y emocional en el entorno

familiar, especificamente en el o la cuidador/a principal.

RECOLECCION DE DATOS

Herramientas de recoleccién:

Observacion participante
Entrevistas abiertas
Encuestas semiestructuradas.
Analisis de documentos

POBLACION: Profesionales en enfermeria de Santa Rosa, provincia de la Pampa.

MUESTRA: Enfermeros/as que asisten o asistieron en cuidados domiciliarios a pacientes
con ELA (Esclerosis Lateral Amiotrofica) entre el mes de febrero de 2018 y el mes de
febrero de 2020, (2 afios)

Familiares de pacientes con ELA y pacientes que necesitaron de una internacion
domiciliaria.

Los datos fueron recolectados a través de una encuesta semiestructurada, las preguntas
fueron realizadas a todo el personal de enfermeria que asiste a pacientes con ELA en
internacion domiciliaria en Santa Rosa, provincia de La Pampa.

También se realizaron entrevistas a familiares de pacientes con la patologia, para

identificar el impacto en el rol de los cuidadores.
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RESULTADOS Y DISCUSION

Total de enfermeros/as encuestados: 30

1)

é¢Conocias de |la existencia de esta patologia?

ENO HESl

El 60% del personal de salud respondié que desconocia la existencia de esta patologia y
su desarrollo, mientras que el 40% alguna vez escucho o atendid un/a paciente con ELA.
Este resultado sin duda que es consecuencia de que la ELA es denominada una
“Enfermedad Rara” (E.R.) y si incidencia es baja.

Existen muchas (ONG) involucradas en el trabajo de las E.R., como la Federacién
Argentina de Enfermedades Poco Frecuentes (FADEPOF), que es un ente en la creacion
de politicas de difusion y comunicacion social, capacitacion profesional de equipos de
salud, diagndstico temprano y tratamiento oportuno con el objetivo de lograr que la
poblacion conozca a las ER, dimensione su importancia sanitaria y cuales son las formas
de abordarlas.

Para esto, fue creada la internacion domiciliaria, donde los/as pacientes con ELA u otra
E.R. pueden ser asistidos y recibir todos los cuidados, bajo un grupo de profesionales a

cargo.




2)

éConoces las etapas de evolucion de esta enfermedad?

Un 76.70% de los enfermeros encuestados, no conoce las etapas de evolucion que tiene
esta enfermedad neurodegenerativa y un 23,30% las reconoce al tener contacto con
pacientes de internacion domiciliaria.

Podemos decir como se menciona en la pregunta anterior, que este resultado es por el

desconocimiento de dicha patologia.
3)

{Te sientes capacitado/a paraatender un paciente con ELA?




De los 30 profesionales encuestados, el 60% no se siente capacitado/a para atender a
pacientes con ELA, sin duda que este resultado responde al desconocimiento sobre la

enfermedad manifestado en las 2 preguntas anteriores.

4)

éSabes cudl es la prioridad de atencién en los/as pacientes
con ELA? ;Cual?.

El 70% de los/as profesionales identifico que el Sistemas Respiratorio es una de las
prioridades de atencion en pacientes con ELA.

Cada profesional en salud, recibe en su preparacién académica conocimientos en
Reanimacion Cardio Pulmonar (RCP), manejo de diferentes sistemas de ventilacion etc,
como también se realiza capacitacion en los domicilios a cargo del personal de salud que

maneja las internaciones domiciliarias.




5)

éSabrias como realizar soporte respiratorio?

El 90% de los/as enfermeros/as identificd la manera de dar soporte respiratorio adecuado.
Esto responde a que la mayoria de los/as profesionales enfermeros encuestados, han sido
preparados para desempefiarse en cualquier situacion que lo requiera y comprometa la
vida de un ser humano, y han hecho hincapie en la parte respiratoria en este tipo de

usuarios/as.

6)




Si el o la paciente que asistis se broncoaspira, {Sabes como
proceder? ;De que manera?

El 76,7% de los/as profesionales encuestados respondié que sabe como proceder ante una
broncoaspiracion.

¢De qué manera lo harian?, respondieron: utilizando un Ambu (también conocido como
bolsa-autoinflable, es un dispositivo manual para proporcionar ventilacion con presion
positiva para aquellos pacientes que no respiran o que no lo hacen adecuadamente),
también se realizaria aspiracion de secreciones para mantener las vias aéreas permeables

y fisioterapia para lograr la movilizacion de dichas secreciones.



https://es.wikipedia.org/wiki/Ventilaci%C3%B3n_mec%C3%A1nica

7- ¢ Cual fue tu impacto emocional pos atencion de un/a paciente con ELA?

Apreciacion personal de cada profesional encuestado/a.

a. "Ponerme siempre en el lugar del paciente y entender lo que le sucede y
acompanar a su entorno”.

b. “Ponerme en su lugar y hacerle saber que estoy para ayudarle en todo lo que
necesite”.

c. “En mi caso el impacto fue importante, debido a mi falta de experiencia en ese
momento. Pase situaciones de mucha angustia al no poder satisfacer todas las
necesidades psicoldgicas del paciente”.

d. “Me sorprende como es el avance de la enfermedad y cuanto deteriora al
paciente”.

e. “Me sorprende lo que estan dispuestos a hacer para tener una leve mejoria”.

f.  “Me genero dolor, angustia, uno se pone en su lugar y es muy injusto lo que les
sucede”.

g. “Darme cuenta que mas alla de su enfermedad, el o la paciente esta consciente de
todo y ve el deterioro fisico, emocional y mental tanto de ¢l y la familia”.

h. “Cuesta no involucrarse”.

I. “Darme cuenta de que hay que valorar las pequenas cosas que nos da la vida y
ellos nos ensefian eso”.

J.  “Elimpacto es muy alto, ya que vas viendo el deterioro de cada una de las etapas”.

K. “Fuerte hasta que pasa el tiempo, angustia hasta que me adapte”.

l.  “Miedo y nostalgia”.

m. “Un alto impacto”.

n. “Me gener6 empatia”.

0. “Es dificil trabajar con la frustracion en pacientes con esta patologia. Se trata de
buscar el lado bueno de las cosas”.

p. “Me costé mucho la comunicacion y me sentia frustrada”.

g. “Lo unico que pensé es el gran impacto que hace una enfermedad, hasta donde
puede llevarte y pensando como hay ganas de seguir adelante”.

r. “El impacto fue muy fuerte para mi al ver la vida que transita el o la paciente y su

entorno familiar”.
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“Es dificil ver como el/la paciente va perdiendo toda la capacidad motriz y
respiratoria. Es de mucha ayuda que se investigue méas de esta enfermedad para
ofrecer una mejor calidad de vida™.

“Pensar que a cualquiera nos puede pasar lo mismo que a ellos”.

“Me emociond saber que hay mucha fuerza detréds de los/as pacientes”.

“Ver lo que les pasa, como sufren y deben tolerar los cambios fue impactante”.
“Es imposible no sentirse inttil ante ciertas situaciones”.

“Estresante y alarmante. Es un aprendizaje en conjunto”.

“Fue muy fuerte el impacto, ain més cuando mueren de manera tan injusta”.
“Encarifiarse con el/la paciente y pasar los limites de la relacion profesional,

sentirse identificada con sus sentimientos”.
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ANEXO A

ENCUESTA AL PERSONAL DE SALUD EN SANTA ROSA, LA PAMPA.

“ELA en la provincia de La Pampa, analisis de cuidados y cuidadores”.

La siguiente encuesta es de caracter anonimo, se realizara al personal de salud que trabaja
en domicilios particulares con personas que tienen ELA (Esclerosis Lateral Amiotrofica)
y que estan en internacion domiciliaria. Esta sera de suma importancia para identificar los
requerimientos especificos que necesitan dichos pacientes. Se intentara reconocer la
importancia que tiene la capacitacion de los/as profesionales para preservar la calidad de
atencion.

Se pedira que, al momento de responder, tenga en cuenta el primer dia que ingreso al

domicilio y le presentaron a su paciente.

1. ¢Conocias de la existencia de esta patologia?
Sl NO

2. ¢Conoces las etapas de evolucion de esta enfermedad?
Si NO

3. ¢Te sientes capacitado/a para atender un/a paciente con ELA?
Si NO

4. ¢Sabes cudl es la prioridad de atencion en los/as pacientes con ELA?
Sl NO

AL o

5. ¢Sabrias como realizar soporte respiratorio?
Si NO

6. Siél o la paciente que asistis se broncoaspira, ¢ Sabes como proceder?
Si NO

Dequé manera: ..o

7- ¢ Cual fue tu impacto emocional pos atencion de un/a paciente con ELA?

Apreciacion personal de cada profesional encuestado.
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Figura 6: Adaptado de “El derecho a morir con dignidad”, Paulina Taboada R. Acta Bioethica 2000;
6(1)
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ANEXO B

ENTREVISTA A FAMILIARES DE PACIENTES CON ELA

¢Como llegaron al Dx y como fue el dia que te/les dijeron?

¢ Cuénto tiempo pasé hasta que se definio el Dx?

¢Como se lo comunicaron?

¢Quién se los dijo?

¢Recurrieron a alguna medicina alternativa?

¢ Como afrontaron la situacion?

¢Cbémo lo tomaste y como lo tomé la familia? ¢ Hubo contencion?
¢Como fue con los Amigo/as y entorno?

¢ Cuales fueron las primeras modificaciones o cambios?

“el nuevo estilo de vida”.

¢Hubo Problemas ante los servicios de internacion y personal para la atencion?

ENTREVISTA N° 1: Gabriela (esposa) y Julio 49 afios, hace 10 afios que fue

diagnosticado con ELA (Santa Rosa, La Pampa).

. Como llegaron al Dx y como fue el dia que te/les dijeron?

Llegamos al dx a través de los estudios clinicos y por derivacion a un neurdlogo quien
hizo un Electromiograma (es un procedimiento que se utiliza para diagnosticar la

disfuncion muscular o nerviosa.), fue el primer indicio de la patologia.

“En realidad no te dicen tenes ELA” sino que probablemente sea una enfermedad de la
neurona motora, el doctor nos dijo que esto se va viendo cémo evoluciona, desde ahi se

ve cual es.

. Cuénto tiempo pasé hasta que se definié el Dx?

Pas6 un mes y medio o dos, hasta que supimos con certeza el diagndéstico, un 20 de enero

de 2010, tuvimos la primera consulta con el Neurélogo y un 04 de marzo del mismo afio
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en el Centro de Investigaciones Neuroldgicas Fleni de Bs. As. vimos al neur6logo y nos

confirmaron que tenia Esclerosis Lateral Amiotrofica.

;Recurrieron a alguna medicina alternativa?

Medicina alternativa si, curanderos, homeopatas, inyecciones de vitaminas.

+Como afrontaron la situacion?

Ninguno de los dos nos deprimimos, fuimos, viendo el dia a dia, con incertidumbre de

saber que pasaria, no es que estabamos felices.

+Como lo tomaste y cdmo lo tomd la familia? ;Hubo contencién?

Juli: “yo no me drogué, no me alcoholice, no era una persona alocada, esto me toco a

7

mi’”.
Esposa: “esto es de a dos y vamos a pelear de a dos”.

;Como fue con los Amigo/as v el entorno?

Los amigos dificiles, muchos se fueron por no querer verlo y otros se ganaron, algunos la

entendieron y otros no la quisieron entender.

. Cudles fueron las primeras modificaciones o cambios?

Modificamos la casa y la construimos para lograr el confort para él, en su trabajo para
poder ir modificaron rampas, ascensores, mucha colaboracion de los compafieros de

trabajo, se adapto el auto para que maneje.

. Hubo Problemas ante los servicios de internacion y personal para la atencion?

“Es una patologia que no se conocia, la obra social no sabia nada, lo primero que hicimos
fue obtener el certificado de discapacidad y fue una lucha con la obra social”, esta
patologia no estaba nomenclada, existia como atrofia espinal, no sabian como ponerlo.
No habia servicio de internacion para esta patologia, ni médicos, ni enfermero\as
especializados. La obra social ofrecia institucionalizarlo y nos negamos, ya que habiamos

modificado la vivienda para él, y ahi la internacién domiciliaria tuvo valor en la obra
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social. Se necesitaba un servicio con atencion y equipo interdisciplinario (psicélogos,
nutricionista, kinesiélogo etc) y no habia eso.

Se prepar0 al personal dia a dia, hasta ir incorporando cada especialista.

ENTREVISTA N° 2: Mirta (esposa) y Mario 61 afios, estuvo 10 afios con ELA-
(fallecié en Agosto 2020) (Guatraché, La Pampa).

. Como llegaron al Dx y como fue el dia que te/les dijeron?

Mario habia tenido un problema laboral y desde ahi comenzé con fiebre, una semana sin
saber que era, tenia ataques de crisis y los médicos decian que era algo de su cabeza, que
si no paraba luego tendria consecuencias. Un mes después de eso, él comenzd a perder
toda la motricidad fina, primero con problemas en una mano, fue a un traumatélogo y le
hicieron estudios pensando que era el tanel carpiano y de ahi lo derivaron a que consulte
con un Neurélogo. Generalmente iba solo a las consultas y un dia lo acompafié; el médico
le preguntd si podia atarse la corbata, abrocharse el cinto etc. pero él ya no podia hacerlo

con facilidad.

Lo derivaron a Bs As al Centro de Investigaciones Neuroldgicas Fleni, donde con mas
estudios fueron quienes confirmaron la patologia. Tiempo después dejo de trabajar “Ya

no podia agarrar la tiza para escribir en su trabajo”.

. Cuanto tiempo pasé hasta que se definié el Dx?

Alrededor de 6 meses, entre estudios y consultas.

;Coémo se lo comunicaron?

Nunca me voy a olvidar, pero fue con tan poca informacion, nos dijeron que era una
enfermedad neuromotora y que el tratamiento era una medicacién que no la podiamos

comprar.

;0Quién se los dijo?

El medico, que para nosotros fue poca persona, asi lo sentimos, no nos informé nada,

buscamos todo por internet
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¢Recurrieron a alguna medicina alternativa?

Luego de un afio, viajamos a Cuba (“cuando uno pasa por esto, va hasta el fin del
mundo”), le realizaron muchos estudios y llegaron a la misma conclusion que el Fleni.
Cuando volvimos, fuimos a ver a un Naturista, le daba inyecciones y alimentacion para

cambiar su rutina de vida, pero apuntaba a que era algo que venia de la cabeza.

+Como afrontaron la situacion?

Como pudimos la afrontamos, él ya lo sabia antes de que se lo diga el médico, era muy
consciente, yo investigue por internet que era una enfermedad neuromotora y como
pudimos salimos adelante. Estuve sola casi 6 afios con él, hacia todo, lo llevaba y lo traia
al trabajo, lo subia a la silla, bafiarlo etc. Pero cuando comenzd con problemas en la

deglucion decidimos con los hijos que necesitaba ir a un lugar con mas cuidados.

Se mudd a Santa Rosa hace ya 4 afios, y lo internamos en un centro de cuidados para
adultos, pero luego de unos meses vimos que €l no recibia los cuidados que necesitaba,
no aguantamos mas, asi que buscamos un departamento y contratar gente para que tenga

los cuidados necesarios.

Sus hijos hicieron los tramites para el servicio de internacion y pedimos ayuda economica
ya que la obra social hasta entonces, no se hacia cargo por esta patologia y debimos

intervenir con un abogado.

. Como lo tomaste y cdémo lo tomd la familia? ; Hubo contencién?

“Viste cuando te enteras de algo que no tiene retorno y sabes que esto no tiene vuelta
atrdas”; siempre tuvimos esperanza, pero la enfermedad progresé y fue una lucha
constante. El se enojaba mucho, lloraba, no podia abrocharse la camisa y se frustraba, y

yo, me peleaba mucho con su familia. “A4 las familias les cuesta mucho esta situacion”.

Muchos en la familia nunca lo vieron y fue una sensacién de abandono, se excusaban y

no querian visitarlo. No hubo contencidn.

¢Como fue con los Amigo/as y entorno?
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“Mientras él pudo ™, 10s amigos siempre estuvieron a su lado; lo llevaban a todos lados y
lo acompafiaban, pero luego cuando todo cambid, dejaron de ir, les costaba verlo y

relacionarse con él.
¢ Cuales fueron las primeras modificaciones o cambios?
“El nuevo estilo de vida”.

Se mudo a Santa Rosa hace ya 4 afios, y lo internamos en un centro de cuidados para
adultos, pero luego de unos meses vimos que €l no recibia los cuidados que necesitaba,
no aguantamos mas, asi que buscamos un departamento y contratar gente para que tenga

los cuidados necesarios.

Sus hijos hicieron los tramites para el servicio de internacion y pedimos ayuda econémica
ya que la obra social hasta entonces, no se hacia cargo por esta patologia y debimos

intervenir con un abogado.

. Hubo Problemas ante los servicios de internacién y personal para la atencion?

Con el personal, muchas cosas, no atenderlo y no cumplir con su funcion. Tuvimos que

poner camaras.

ENTREVISTA N°3: Norma (esposa) y Ruben (paciente fallecido en octubre de 2018,
Jacinto Arauz, La Pampa).

Al diagnéstico llegamos después de muchos afios. Primero sin ser ese diagndstico porque
él estaba creido que fue un golpe de un caballo. Todo empezé con la pierna izquierda,
“andaba como pateando tierra”, al poco tiempo comenzd con baston, después la muleta
y ahi en Bahia Blanca ya nos dijeron el Dx. Luego de eso empezamos con los curanderos
gastando plata y tiempo, cuando me canse de eso comenzamos con los médicos de nuevo

y otra vez nos dijeron que era ELA.

Al poco tiempo ya tuvimos que recurrir a la silla de ruedas, pero “nunca nos resignamos

’

a pensar que era una enfermedad sin vuelta atras.’

Pasaron alrededor de 8 afios cuando se definid el Dx, el neurélogo no los comunico como

st fuera un simple resfrio, “amigo usted tiene ELA” y asi fue, se hicieron mas estudios
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con mas médicos pero nunca recibimos una contencion psicoldgica, mas con Rubén que

era muy depresivo.

Luego llegd el respirador, se lo pusieron en la terapia del hospital Lucio Molas de Santa
Rosa, él ya estaba internado con oxigeno. La familia se preocup0, pero luego se relajaron,

asi que yo “me puse la mochila al hombro y lo atendi sola”.

Tramite la pension por discapacidad y con eso viviamos, porque me saco el sombrero
con la atencion que nos dieron en el hospital de Santa Rosa, de Jacinto Arauz y el Pami;

nos dieron todas las cosas para que él tenga su comodidad.

Cuando la patologia avanzo, ya no pude sola con él y tuvimos que contratar una persona,
porque la familia estaba muy “ocupada” y los amigos se fueron, “supuestamente” les daba
lastima verlo; yo me estaba decayendo animicamente, Rubén estaba muy depresivo y no
te dejaba ni dormir, ni salir afuera ni nada, tenia mucho miedo de morir. Pero nuestros
hijos empezaron a ayudarnos mas, tuvimos que hacer modificaciones en la casa para
poder entrarlo y sacarlo con la cama ortopédica. Asi nos fuimos acomodando, pero él era

muy dependiente de mi, porque yo le hacia todo y sabia todo lo que necesitaba.

Entrevista N°4: Tamara (hija) y Jorge (paciente fallecido en 2014 un afio con ELA,

Miguel Riglos, Santa Rosa La Pampa).

Antes de iniciar la entrevista de ELA, me cuenta Tamara que el 2014 fue el afio mas
terrible que le toco vivir. En plena basqueda del ansiado diagnoéstico (ese dia teniamos
turno para el segundo EMG de miembros inferiores con el Dr. Kohler y la primera visita
al neumonologo, el Dr. Promencio), entrando a Santa Rosa, el 26 de junio, tuvimos con
papa un accidente en el cual murieron dos personas y él se lesiond gravemente: se fracturd

una costilla y se fisuré una vértebra.

;.Como llegaron al Diagnoéstico y como fue el dia que te/los dijeron? ;Coémo se lo

comunicaron? ;Quién se los dijo?

A mediados de Abril de 2014, mi papa me dijo que sentia “raras las manos”. Me dijo que
habia consultado con la doctora del Hospital local, una médica cirujana y Directora de

este, quien le indicd Rivotril para dormir y descansar.

PAG



Yo, enseguida le dije de consultar a un neurdlogo, especificamente a uno, pero como
costaba conseguir turno, acudimos a otro (seria fines de abril), quien le indico vida
tranquila y le pidio un EMG. No nos quedamos tranquilos asi que consegui turno con el

primer neurdlogo para el estudio el 16 de junio .

Mientras tanto, él siguié trabajando (tenia un almacén) y viviendo solo (estaba separado
de mi mama desde hacia 13 afios y ni yo ni mi hno menor, Ramiro, teniamos trato con
ella, quien vivia en Santa Rosa). Sin ponerme al tanto, se puso en contacto con un ex
compafiero de secundaria, amigo y médico psiquiatra. Un sabado a la noche (17 de mayo)
me Ilama mi papé, pero me habla el Dr. ,diciéndome que mi papa estaba en Santa Rosa
con ély que iba a internarlo en el Sanatorio Santa Rosa para hacerle un chequeo general:
analisis, tomografia, ECG. Que viaje tranquila. Me asusté mucho, armé un bolso y me

fui.

Fuimos directo al Sanatorio. Cuando hablé con el doctor lo puse al tanto de algunas

cuestiones personales/familiares de él.

Carlitos, uno de sus amigos y primeros en enterarse, aparecio en el Sanatorio varias veces,

sobre todo haciéndole bromas (le llevé un pijama, cosa que papa detestaba).

Estando internado, aparecié también la diabetdloga de papa para controlarlo. Luego de su
internacién empezamos a viajar seguido a Santa Rosa con turnos para electrocardiograma,
una resonancia magnética de cerebro, otros turnos con la diabetéloga, sesiones con el
psiquiatra (a las cuales debia entrar) y medicacion de este para que “lograra dormir de

noche”.

La Resonancia Magnética fue todo un tema hacerla. No se quedaba quieto porque se ve

que tenia claustrofobia. Se la repitieron tres veces y luego no sirvio.

Con el correr de los dias y muy rapidamente, se le empezé a dificultar caminar, vestirse

(atar cordones o abotonar una chomba), escribir, hacer la caja del negocio, etc.

Como lo veian muy desmejorado, de muy mal humor y desanimado, la gente dejo de ir al
negocio, el cual empezo a decaer. Los viajantes preguntaban qué estaba pasando, nadie

entendia nada. Todo se convertia en un circulo vicioso.
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Todo este trayecto lo vivi sola. Mi hermano Facundo (dos afios menor) estaba trabajando
en la cosecha en la zona de Tucuméan y, Ramiro (4 afios menor), en Neuquén trabajando

en INVAP, a punto de recibirse de Ing. Aeronautico, jel gran suefio de papa!

A finales de mayo, empezé a decirle a la gente en el almacén, inclusive a Roxana (su
empleada desde hacia muchos afios) que asi no queria seguir, que se iba a “pegar un tiro”.
Una mafiana, incluso, yo estaba trabajando en el colegio y me llamo Roxi asustada porque
papa repetia constantemente que se iba a matar. Recuerdo que sali a la vereda del colegio
para hablar y cuando entré tuve como una crisis de llanto, la cual no me impedia podia
explicarles a mis compafieros qué me pasaba y encima tenia que entrar a dar clases. En

ese momento, me mandaron a mi casa a descansar, previa visita a mi doctora de cabecera.

Cuando sali de ahi, en la desesperacion, llamé a mi hermano Facundo para decirle lo que
pasaba y que me dijera donde tenia guardadas las armas (sabia que habia heredado de mi
abuelo algunas), porque yo me las llevaba para mi casa. Papa sabia de la existencia de
estas y tenia llaves de la casa de Facundo. A su vez, recurri a Eduardo uno de los amigos
de papay le conté lo que pasaba. Le pedi que con alguna excusa lo sacara de la casa para
que yo tuviera tiempo de revisar porgue desconocia si mi papa tenia armas de su
propiedad. Sus amigos se confabularon y armaron un almuerzo un domingo en Santa

Rosa. Alla lo llevaron. Yo, mientras, busqué y no encontré nada.

Cuando llegamos al bendito turno del 16 de junio para hacerse el EMG de miembros
superiores, mientras papa se vestia lo “agarré” a solas al Dr. y llorando le pedi ayuda, que
me orientara y me dijera algo porque ya no aguantaba mas. Le di lo que tenia en la mano,
una sarta impresionante de estudios hechos y una hoja donde estaban anotados los
remedios que papa estaba tomando (por la diabetes y el psiquiatra). EI Dr. Me pidié que
me calmara, me escuchd, me dijo que lo iba a revisar. Papa lleg6 al consultorio y fue
revisado. Cuando termind, le dijo que tenia una enfermedad de la neurona motora, que
necesitaba seguir haciendo estudios y ver. El proximo estudio era una EMG de miembros
inferiores el 26 de junio y debiamos, también, hacer una consulta con el Dr. Promencio,
un neumologo. A su vez, le dio memantina (jotro remedio mas para la coleccion que ya
teniamos!). Papa le preguntd si se curaba y €l le dijo que se controlaba. Esa tardecita
cuando llegamos a la casa de papa, €l reviso el prospecto y como leyd que era una
medicacion para la demencia, papa se quedo con eso. Yo, en cambio, me meti en internet

porque me sonaban las palabras “enfermedad de la neurona motora” y cuando encontré
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la descripcién de una de las enfermedades, ELA, supe que era lo que papé tenia.
Recuerdo que mi marido estaba al lado mio mirando TV por lo que le lei lo que habia
encontrado y, obviamente, me trat6 de loca. Creo que nadie queria creer semejante cosa.
Sin embargo, yo supe que era eso, con una seguridad que pocas veces tuve. Quizas el
haber estado presente en todo el proceso hizo que me diera cuenta de que esa descripcion

era tal cual lo que le venia pasando a papa.

Mientras navegaba descubri, también, que existia una Asociacioén en Argentina, por lo
gue me comuniqué con ellos via mail. A los pocos dias, me contestaban desde Santa Rosa,
Gabi y Julio. Mis angeles... ellos fueron las palabras justas, el llamado que alentaba, la

ayuda imprescindible en todo ese proceso.

El 26 de junio a las 8:30 hs teniamos turno con el Neurdlogo y a la tarde, con el
Neumonologo. Como papa se cansaba mucho, habia alquilado con anterioridad un dpto

por dia. Pero, a las 8:20 hs entrando a Santa Rosa, todo cambio...

Papa termind internado en el Evita hasta el mediodia aprox, y en el Sanatorio, despues.
Dos dias antes, habia llegado de Tucuman a Santa Rosa mi hermano Facundo,
supuestamente para buscar ropa y volverse. Y, ya que estaba, me acompafiaba a los turnos
ese dia. Ademas de estar con mi papa tuve que ir a una comisaria y hacerme cargo de todo
lo que se me venia a mi en material judicial. A la tardecita, recuerdo que pasé el
Neuro6logo a vernos por el Sanatorio y llorando le dije que “me dijera si era lo mismo que
tenia Julio” (a Julio lo conoci por el 2010/2011 -no recuerdo con exactitud- cuando, con
una compafiera de trabajo, fuimos a la Subsecretaria de Coordinacion a buscar info sobre
el nuevo Programa Nacional de ESI. El ya estaba en silla de ruedas y era asistido por una
chica. Incluso, Julio y su equipo estuvieron a punto de venir al colegio de Riglos, pero
por “razones institucionales” no se concretd. Por eso, cuando Gabi se presentd y me hablo
de Julio supe de quien me hablaba). Nunca olvidaré la cara con la que me mird, como si
no pudiera creer que conociera la verdad. Me dijo que me tranquilizara, pero entendi que
estaba en lo cierto.

Al enterarse Dardo, mi Unico primo hermano por parte de mi papa (vive en 25 de Mayo,

La Pampa), y mi hermano Ramiro, ambos viajaron y a la tardecita llegaron.
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A partir de ese momento, todos supieron todo. De todas maneras, era muy dificil que mis
hermanos y mi primo entendieran que papa no hablaba o caminaba o no podia mover bien

las manos por el accidente, sino que era por su enfermedad.

El 27 a la tardecita le dieron de alta y antes de irnos a Riglos, el Neumondlogo nos atendio

en su consultorio.

En los dias siguientes, Ramiro y Dardo se quedaron con papa. Se necesitd de una

enfermera que aplicara klosidol por el dolor de las fracturas.
Facundo empez0 a atender el negocio.

El 10 de julio debiamos volver a realizar lo que no habiamos hecho el 26. Dardo hacia
unos dias que estaba quedandose con papa. Ese dia viajamos con Dardo y papa. Facundo
fue por su lado (no recuerdo por qué). ElI Neurdlogo le hizo el EMG de miembros
inferiores y mientras una Lic. En Psicopedagogia le realizaba un diagndstico cognitivo,
el Dr. nos hizo subir un piso y en un consultorio nos dijo a Dardo, a Facundo y a mi que
era ELA. A su vez, nos dijo que iba a pedir la evaluacion en Fleni, de lo posible, para una

segunda opinion. Todos (y yo en especial) pedimos que no le dijera a papa la verdad.

PAMI aprob6 que hiciéramos la consulta en la Fundacion Favaloro. Nosotros, por medio
de conocidos que habian estudiado y trabajaban ahi, logramos conseguir turnos mucho
antes de lo que nos conseguia la obra social. Los primeros dias de agosto (el 5, creo que
fue), nos paso a buscar una ambulancia. Yo viajé con papa. Facundo se pudo subir (fue
una gauchada del ambulanciero y el médico que iba) y se bajé en Bragado donde
continuaba en la camioneta con mi otro hermano y la novia. Para ese entonces, mi primo

habia viajado gracias a una beca de INTA a EEUU.
Llegamos todos a la mafiana muy temprano. Alli nos atendieron los doctores.

Eduardo, el amigo de pap4, nos presto su dpto. La noche que pasamos alli, papa no nos
Ilamé y se cayé en el bafio. Rompid el soporte de la toalla por querer agarrarse y como
ademas ya no se podia mover bien y estaba mal caido no podiamos entrar el bafio a

sacarlo. jFue desesperante!

PAG



Alli nos dijeron que les llamaba la atencién las iméagenes de la RSM, especificamente el
l6bulo frontotemporal. Nos hicieron mirar y ver que estaba como mas “achicharrado” de

ese lado.

. Cuanto tiempo pasé hasta que se definié el Diagndstico?

Desde mediados de abril hasta el 10 de julio.

¢.Recurrieron a alguna medicina alternativa?

No.

. Como afrontaron la situacion? ;Cémo fue con los amigos y entorno?

Econdmicamente, con la jubilacién de papé (se habia jubilado recientemente, en mayo),
mi aporte, el de Dardo, lo que se podia sacar del negocio y el de un compafiero de trabajo

mio que a su vez era amigo de papa.

PAMI no estaba preparado, en ese entonces al menos, para atender dignamente una

situacion como esta. Conseguimos una internacion domiciliaria.

.Cémo lo tomaste y cémo lo tomo la familia? ;Hubo contencién?

Desde lo emocional, una vez que estuvo internado en Santa Rosa, afrontamos la situacion
con ayuda de Gabriela, esposa de Julio, de dos amigas de toda la vida de mi papa y
Carlitos. Otros amigos fueron a verlo, pero no soportaron la situacién y no fueron mas.
Muchos salian Illorando como chicos. Si nos Ilamaban y preguntaban, pero no fueron a

verlo mas. Jamas los culpé, al contrario. Los entendi profundamente.

. Cudles fueron las primeras modificaciones o cambios? El nuevo estilo de vida.

Las lesiones del accidente, mirando todo a la distancia, creo que encubrieron muchas de
las apariciones de esos cambios. De todas maneras, todo fue rapidisimo. Para julio ya no
se cortaba la comida. Para agosto, inclusive habia que ayudarlo a girar en la cama y

taparlo.

.Hubo problemas ante los servicios de internacién y personal para la atencién?
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En el segundo geriatrico, “San Cayetano” (creo que se llamaba asi), a los 15 dias de estar
alli me pidieron que lo sacara. “Que les bajaba los puntos” y que no podian atender la
situacion. Que me daban hasta fin de mes. En eso Gabi logréd conseguir lugar en “Lago
Di Como”. La mafiana que hicimos el traslado con una ambulancia, de lo dopado que lo
tenian no lo podiamos despertar. Les pregunté qué le habian dado y era un barbitdrico,

medicacion que obviamente no tenia indicada.

* He vivido con la
perspectiva de una
muerte prematura
durante los udltimos
49 anos. No tengo
miedo de la
muerte, pero no

tengo prisa a
morir. Hay tanto
qué quiero hacer
primero... "

STEPHEN HAWKING
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Figura :Stephen Hawking (1942-2018)
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e www.cuidateplus.com Web Espafiola.
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