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XI. CUIDADOS PALIATIVOS EN LA ELA

DEFINICION Y CRITERIOS DE INCLUSION.

Los Cuidados Paliativos (CP) pretenden mejorar la calidad de vida de las personas
afectadas de ELA y de sus familias cuando se enfrentan a los problemas asociados con
una enfermedad amenazante para la vida, a través de la prevencion y el alivio del
sufrimiento, incluyendo la relacion de ayuda en el duelo, si fuera necesario.

En el caso de la ELA, es necesario realizar una identificacion precoz y una valoracion y
tratamiento impecables del dolor y otros problemas fisicos, psicosociales y espirituales.
Es importante realizar esta tarea de manera temprana, al mismo tiempo que se emplean
otros tratamientos que intentan prolongar la vida, como la administracion de riluzol, el
tratamiento rehabilitador o el soporte nutricional y respiratorio, ademas se incluiran
aquellas investigaciones necesarias para comprender y manejar mejor las
complicaciones clinicas penosas®.

Y esto es asi porque en la ELA la evolucion previsible conlleva un estado de gran
complejidad en la fase avanzada y terminal de la enfermedad y la fase agonica requerira
sedacion paliativa, generalmente por disnea o sufrimiento refractarios. Por tanto, se
entiende que las personas atendidas con este enfoque asistencial son los pacientes en
situacion terminal, situacion avanzada, situacion agonica?, y en fases precoces con alta
complejidad.

Los cuidados paliativos seran proporcionados desde Atencion Primaria (AP) en los casos
menos complejos y se recomienda la atencion compartida con los recursos avanzados de
CP en los casos complejos 34, ya sea a través de los profesionales de los Equipos de
Cuidados Paliativos Domiciliarios (ECPD) o de las Unidades de Cuidados Paliativos (UCP)
en caso de precisar ingreso hospitalario, incluido un posible ingreso para respiro familiar

Se debe considerar la atencion compartida con los recursos avanzados de CP cuando
exista sufrimiento intenso, problemas psicoldgicos o sociales, sintomas rapidamente

progresivos y dificultades para la planificacion anticipada de decisiones.

Los CP contienen elementos de especial relevancia que hay que cuidar:
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1. La comunicacion en CP: Informacion y relacion clinica.

La comunicacion implica siempre una transmision de informacion y el establecimiento
de la relacidn clinica. Es imprescindible que los profesionales tengan conocimientos,
habilidades y actitudes de comunicacion, entender la informacion como un proceso
gradual y la planificacion anticipada de decisiones como un derecho, para conseguirlo
hay que tener la formacion adecuada en cada dmbito de atencion.

La informacion gradual y la planificacion anticipada de decisiones constituyen los dos
elementos principales en la comunicacion con la persona con ELA y su familia, que debe
ir adaptandose a sus necesidades y deseos. En general, la informacion sobre los asuntos
relacionados con el final de la vida no deberia incluirse en la primera entrevista, salvo que
el paciente lo pida o se espere un deterioro muy rapido de su capacidad mental y de
comunicacion. En la ELA se debe plantear de forma precoz y se han identificado seis
indicadores para recomendar iniciar una conversacidn sobre los cuidados al final de la
vida:

- Solicitud del paciente o la familia

- Sufrimiento intenso psicoldgico, social o espiritual

- Aumento significativo de las necesidades de opioides

- Disfagia que requiera sonda nasogastrica o PEG

- Disnea, sintomas respiratorios o CVF < 50%

- Pérdida funcional en dos segmentos (bulbar, EESS, EEII).®

En las sucesivas visitas se debe informar sobre las posibles formas de evolucién de la
enfermedad, y estar atento a la oportunidad de conversar sobre sus preferencias
respecto a los cuidados al final de la vida. Se recomienda valorar reiteradamente estas
cuestiones. Para ello:

- Al final de cada entrevista, resumir la informacion y preguntar si hay alguna otra
cuestion que quieran preguntar sobre su enfermedad o tratamientos.

- Valorar si el paciente no desea recibir mas informacion.

- Sihay que tomar decisiones importantes sobre sus tratamientos, preguntar si quiere
ser informado o prefiere que informemos a alguien de su familia, o a todos a la vez

- Siel paciente quiere participar, continuar el proceso de informacion gradual.

- Si prefiere no ser informado y no participar, debemos respetar ese derecho, aclarar
quién seria la persona representante, y volver a valorar esa preferencia mas adelante
por si cambia.

- Si el paciente cambia de actitud o preferencias, su nueva decision debe prevalecer
sobre las anteriores, incluso sobre las registradas como VVA (Voluntades Vitales
Anticipadas).
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Por otro lado, la comunicacion debe incluir la planificacion anticipada de los cuidados al

final de la vida sobre cuestiones como:

- Ladecision de fallecer en el propio domicilio o gestionar un ingreso hospitalario que
evite el paso por urgencias,

- Laidentificacion de un representante en caso de que no pueda expresar su voluntad

- La posibilidad de retirada o de no inicio de medidas de soporte como ventilacion o
nutricidn enteral por sonda

- Cuestiones practicas como la provision de farmacos, instrucciones para situaciones
de crisis o problemas previsibles, o los teléfonos de contacto.

2. Control de sintomas en CP en la ELA
(Ver capitulo de “Presentacion clinica”, “Tratamiento farmacologico”)

Durante las fases iniciales e intermedias de la enfermedad, los distintos profesionales del
equipo multidisciplinar detectan la aparicion de sintomas e instauran tratamiento. En las
fases mas avanzadas habra una transicion, que debe ser gradual y coordinada, entre los
recursos de CP y el resto de profesionales, de manera que algunos de los tratamientos
continuaran prescribiéndose, otros podran retirarse o modificarse, y habra farmacos que
se introduzcan preferentemente en este periodo.

Sintomas y problemas neuro-musculares. El equipo de CP valorard las opciones

terapéuticas con el paciente teniendo en cuenta sus preferencias y revisara
periddicamente su eficacia y efectos adversos.

- Evaluar el control de sintomas como calambres, rigidez muscular, hipertonia o
espasticidad.

- Proporcionar ortesis si precisa

- Control del programa de ejercicios para prevenir rigidez articular y contracturas.
Comprobar que los familiares y cuidadores son capaces de ayudar en estos
programas y que manejan al paciente de modo seguro.

Sialorrea. Valorar el tratamiento prescrito y su eficacia, considerar ajustes en la dieta,
tratamiento postural y cuidados de la boca.

Sintomas psicoldgicos. La ansiedad e insomnio pueden tratarse con benzodiacepinas,

neurolépticos o hipndticos para el insomnio, si fallan las medidas no farmacoldgicas; el
posible empeoramiento de la funcion respiratoria por estos farmacos suele ser bien
compensado con la VMNI. La depresion o las crisis de panico pueden beneficiarse del uso
de antidepresivos ISRS.
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Sintomas respiratorios. En fases avanzadas la debilidad afecta a la musculatura

respiratoria, y constituye el principal motivo de fallecimiento en la ELA. El tratamiento

debe abordarse por parte de los neumologos conjuntamente con CP (Ver capitulo

“Neumologia y Fisioterapia respiratoria”)

- Encaso de retencion de secreciones se recomienda:

©)

©)
@)
®)

Fisioterapia respiratoria, tos asistida manual o mecanica y aspiracion.
Aerosolterapia con broncodilatadores y/o mucoliticos

Hidratacion correcta y la administracion de mucoliticos por via general.

En la situacion preagdnica y agonica, cuando el esfuerzo de la tos resulta
ineficaz o conlleva mas sufrimiento que alivio, utilizar antisecretores y retirar
los mucoliticos y aspiracion.

- Encaso de disnea”?, los farmacos para su control en CP son sobre todo los opioides:

(@]

Sulfato de morfina via oral, SNG o PEG; se inicia con 2,5 mg cada 4 horas, con
rescates de la misma dosis cada hora si es preciso. Ajustar cada dia segun las
dosis de rescate precisadas. Existen comprimidos de 10 y 20 mg y solucion
oral en vial de 5, 10y 20 mg.

Como alternativa, cloruro maérfico SC o IV a dosis del 50-33% de la dosis oral,
cada 4 horas, con posibilidad de rescates cada 15 o 20 minutos (fijar un
maximo de 2 o 3 rescates sequidos tras los cuales se esperara 3-4h). Enambos
casos las dosis se ajustan diariamente segun los requerimientos de rescates.

- Consideraciones sobre la VMNI desde el punto de vista de CP:

o

o

Deberia instaurarse antes de presentar una situacion de emergencia.
Prevencion y tratamiento de los posibles efectos secundarios, como las
Ulceras por presion.

Requiere informar sobre la expectativa de mejoria de los sintomas vy la
evolucion habitual hacia una mayor dependencia del respirador.

Plantear la toma de decisiones (traqueotomia o sedacion paliativa) cuando la
VNI sea insuficiente

Estreiiimiento: El médico o médica que prescribe los opioides debe indicar medidas

generales y laxantes para tratar el estrenimiento secundario (ver apartado I.5.b).
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3. Cuidados al final de la vida en la ELA @

En el marco del proceso de Planificacion Anticipada se deberian valorar las
preocupaciones y miedos del paciente, que suelen incluir el miedo a una "mala muerte”.
Hablar sobre los cuidados al final de la vida puede aliviar ese temor. Deberia incluir

informacion sobre la posibilidad de que el profesional no indique todos los tratamientos
posibles si los considera futiles (limitacion de esfuerzo terapéutico), que el paciente
rechace alguno de los tratamientos que se le propongan (rechazo de tratamiento) y la
posibilidad de indicar una sedacion paliativa en caso de que la disnea se hiciera
refractaria. Cualquiera de estas posibilidades es ética y se recomienda que se registre
como VVA.

La limitacién de esfuerzo terapéutico (Ver capitulo de “Etica y Legislacion”) debe
decidirse de modo consensuado, con la intervencion de al menos dos profesionales
médicos de los servicios implicados en su atencion y habiendo oido la opinion de la
enfermera que cuida al paciente. Este proceso de decision debe quedar registrado en la
historia clinica y debe informarse adecuadamente a la familia de los motivos que
aconsejan laretirada del tratamiento de soporte vital, explicandoles que no se retiraran
las medidas de confort, sino que se intensificaran.

Cuando se decide la retirada de la VM invasiva se deben sequir las mismas
recomendaciones; los protocolos de retirada de VMI en la UCl se basan en el consenso de
I A\Y

expertos e incluyen medidas como el “counseling” y el control de sintomas mediante
opioides, benzodiacepinas y anticolinérgicos.

En caso de duda se recomienda consultar con el Comité de Etica Asistencial de referencia.

En el caso que el paciente rechace la traqueotomia, se debera intensificar el tratamiento
farmacoldgico para la disnea y ansiedad. Si no se logra un adecuado control, seran
considerados como sintomas refractarios e indicar la sedacion paliativa, que requiere
consentimiento informado del paciente o de su representante y una vez iniciada la
sedacion se puede indicar una retirada gradual de la VMNI, ajustando los parametros de
ventilacion, para evitar prolongar la agonia.

4. Sedacion paliativa 7:9:*°

La sedacion paliativa se define como la administracion de farmacos, en las dosis y
combinaciones requeridas, para reducir la conciencia de un paciente en situacion
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terminal y aliviar adecuadamente uno o mas sintomas refractarios; con su
consentimiento, o si no es factible, con el de su familia o representante.

En la sedacion paliativa hay que considerar tres aspectos: Indicacion, Consentimiento y
Procedimiento.

Indicacion de la sedacidn paliativa. La indicacion de sedacion paliativa es el sintoma

refractario, definido como aquel que no puede ser adecuadamente controlado sin

disminuir el nivel de conciencia pese a intensos esfuerzos durante un “tiempo razonable”.
Este “tiempo razonable” para intentar tratamientos no sedativos debe ser adecuado a la
situacion, evolucion y prondstico, asi en una situacion avanzada o terminal con
expectativa de supervivencia de semanas o meses, puede ser razonable mantener el
tratamiento no sedativo un tiempo mas largo y en el caso de una situacion agoénica, con
expectativa de supervivencia de horas o dias, el tiempo razonable debe ser lo mas breve
posible.

Los principales sintomas refractarios en la ELA son la disnea, la ansiedad y el sufrimiento
emocional. Si el paciente con ELA rechaza la ventilacion mecanica o se decide limitacion
de esfuerzo terapéutico, la disnea sera un sintoma refractario por lo que la retirada de la
ventilacion debe hacerse bajo sedacion.

Consentimiento de la sedacion paliativa. El consentimiento del paciente es un requisito

fundamental en la sedacion paliativa. Una comunicacion franca desde las primeras fases
permite acordar con el enfermo la sedacion en caso de que la disnea o los sintomas
neuropsicologicos se hagan refractarios a los tratamientos. Para ello se recomienda tener
en cuenta todos los elementos de la comunicacion, la informacion y la planificacion
anticipada de decisiones que ya se han mencionado.

Procedimiento de la sedacion paliativa. El procedimiento consiste en la administracion

de farmacos sedativos para disminuir el nivel de conciencia, tanto como sea preciso, para
aliviar el sintoma refractario. En algunos casos puede ser suficiente una sedacion
superficial, que permita al paciente percibir la compaiiia y cuidados de sus seres queridos,
pero si el sintoma refractario es la disnea con frecuencia es necesaria una sedacion
profunda. Puede ser intermitente, lo que permite aliviar el sufrimiento emocional
refractario, despedirse de los seres queridos o atender a tareas pendientes y si los
periodos sin sedacion requieren constantes rescates debe pasarse a sedacion continua,
que es lo habitual en la fase agonica.

El farmaco de eleccion para la sedacion paliativa es el Midazolam, que se presenta en
ampollas de distintas concentraciones (5 mg/5 ml, 15 mg/3 ml) por lo que se debe pautar
siempre en mqg y revisar la presentacion para comprobar los mililitros correspondientes.
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Tiene una vida media de 2-5 h por lo que las dosis se deben repetir cada 4 h o pautarse en
infusidn continua.

Midazolam Via intravenosa

La induccion en pacientes no tomadores de benzodiacepinas puede iniciarse con
1,5-3 mq iv. Se pueden diluir en 10 ml de suero fisioldgico. A los 5 minutos se
evalla la respuesta y se puede repetir la misma dosis cada 5 minutos hasta llegar
al nivel de sedacion en el que se disminuye o anula la percepcion del sintoma
refractario. La dosis total alcanzada se denomina dosis de induccion.

La perfusidn continuaiv en 24h se pauta multiplicando por 6 la dosis de induccidn.

Los rescates en caso de que disminuya el efecto y reaparezca el sintoma son la
misma dosis de induccion, y se repiten cuantas veces sea necesario hasta lograr
el nivel de sedacion adecuado.

Farmacos concomitantes: se debe pautar el tratamiento sintomatico con cloruro
morfico para la disnea o el dolor (dosis similares a las de midazolam durante la
inducciony en la perfusion) y butilescopolamina para las secreciones respiratorias
(dosis de 60 a 180 mg/dia).

Midazolam Via Subcutanea. Es la via de eleccion en cuidados paliativos domiciliarios.

Inicia su accion en 5-15 minutos. Se recomienda colocar una palomita SCy ensefar a la

persona cuidadora a administrar los rescates.

En lainduccion:

Si no tomaba benzodiacepinas previamente o en pacientes debilitados, se usa
dosis de 2,5- 5 mg

Si tomaba benzodiacepinas la dosis es de 5-10 mg. Si esta dosis no es eficaz se
puede repetir a los 20 minutos.

Cuando se pretende una sedacion urgente y profunda se utilizan dosis doble de
las mencionadas.

La perfusion continua subcutanea

Se administra mediante una bomba elastomérica

Sino se dispone de infusor, se pautan bolos cada 4h.

La dosis de infusion sc. inicial, si no era tomador de benzodiacepinas, es 0,4-0,8
mg/h, y si ya las tomaba sera 1-2 mg/h.

También se puede calcular multiplicando por 6 la dosis de induccion.
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- Usar otros farmacos Utiles en el control de sintomas en el mismo infusor:
butilbromuro de hioscina o escopolamina en caso de estertores; haloperidol,
metoclopramida, octedtrida u ondansetron como antieméticos;

- -levomepromazina como neuroléptico sedativo y cloruro mérfico en caso
de dolor o disnea.

Puntos Clave

1. Los CP son un enfoque asistencial que atiende de modo integral a pacientes en
situacion de enfermedad avanzada, terminal, o0 agonica, y a sus familias, cuidando las
necesidades fisicas, psicoldgicas, sociales y espirituales.

2. EnlaELA, el momento de iniciar este enfoque debe ser precoz, simultaneamente con
tratamientos que intentan frenar la progresion y las medidas de soporte.

3. Se debe solicitar valoracion por los recursos avanzados de CP cuando se detectan
necesidades o problemas de mayor complejidad: sufrimiento intenso, problemas
psicologicos o sociales, sintomas rapidamente progresivos, o dificultades para la
planificacion anticipada de decisiones.

4. Serecomienda, alos profesionales, tener formacion en habilidades de comunicacion.

5. Se recomienda familiarizarse con el uso de la morfina por via oral, subcutanea o por
PEG, para el manejo sintomatico de la disnea.

6. En la planificacion anticipada conviene adaptarse a las preferencias del paciente
respecto a su grado de informacidn y participacion en la toma de decisiones. Si lo
prefiere, puede delegar en un representante.

7. Se recomienda dialogar con el paciente (o su representante si lo prefiere) sobre la
probabilidad de que la disnea o el sufrimiento se hagan refractarios y requieran una
sedacion paliativa.

8. En la sedacion paliativa el farmaco de eleccion es midazolam via subcutanea, junto
con morfina y butiescopolamina por las mismas vias para el alivio de la disnea y las
secreciones.
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