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2. RESUMEN

El objetivo general del presente trabajo es exponer el analisis de un caso clinico
que estudia el impacto del tratamiento kinésico respiratorio a un paciente con Esclerosis
Lateral Amiotréfica (ELA).

La descripcién de la evaluacion y tratamiento que puede utilizar el Kinesidlogo
especialista en Kinesioterapia Cardio Respiratoria para la atencion del paciente, junto al
analisis del trabajo en equipo interdisciplinario y la participacion del grupo familiar
constituyeron los objetivos especificos de la presente tesina.

Para ello se realiz6 una revisién bibliografica de los textos mas significativos relacionados
a la patologia y a la fisioterapia respiratoria, habiéndose consultado ademas distintas
fuentes de la literatura cientifica con el fin de conocer y comprender la problematica en
toda su complejidad.

Los resultados obtenidos confirman la jerarquia de la funcién del Licenciado en
Kinesiologia y Fisiatria, del trabajo en equipo interdisciplinario y del grupo familiar, los

cuales enriquecen y optimizan el accionar kinésico.

PALABRAS CLAVES: Esclerosis Lateral Amiotréfica; fisioterapia respiratoria; cuidados

respiratorios.
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3. INTRODUCCION

La ELA es una enfermedad neurodegenerativa progresiva que afecta las células
nerviosas en el cerebro y la médula espinal causando pérdida del control muscular e
incapacidad de movimiento. Esto lleva con el tiempo a padecer alteraciones del habla,
deglucién, comunicacién y respiracion.’

Se presenta generalmente en personas mayores de 50 afios y es mas frecuente en los
hombres. Las causas que provocan su aparicion son desconocidas en la mayoria de los
casos; soloentre el 5% y el 10%de los diagnosticos se establecen causas
genéticas hereditarias. 2

El tratamiento de esta patologia compleja y fatal debe ser abordado por un equipo
interdisciplinario que abarque la atencion de todas las areas afectadas y trabaje en la
toma de decisiones en conjunto con el paciente y su entorno.

En este contexto, y recuperando la problematica planteada se abordara “El impacto del
tratamiento kinésico respiratorio en la Esclerosis Lateral Amiotréfica. A propésito de un
caso clinico”.

Desde esta perspectiva la problematica que se afronta en la presente
investigacion intenta responder a la pregunta acerca de qué efecto o impacto generan las
intervenciones de un Licenciado en Kinesiologia y Fisiatria especializado en el area

cardio respiratoria sobre un paciente con ELA.

3.1 - Objetivos
El objetivo general orientador del proceso de investigacion es:

e Presentar un caso clinico de un paciente con ELA al cual se le realizé fisioterapia

respiratoria como uno de los tratamientos para tratar dicha patologia.

Desde este objetivo general se desglosan los siguientes objetivos especificos:
e Comprender la funcién del tratamiento kinésico respiratorio en un paciente con
ELA.
¢ Identificar las diferentes técnicas que se pueden implementar en el tratamiento de
dicha patologia.
e Describir el accionar terapéutico realizado en un paciente con ELA.
e Analizar la funcién del trabajo en Equipo Interdisciplinario para la atencién de

pacientes con ELA.

En relacion a los motivos personales que colaboraron en la eleccion del tema se

puede mencionar la especial atraccion que la atencion de pacientes con patologias
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neuromusculares ha causado en mi durante mis afios de experiencia profesional. Estas
conllevan la urgente necesidad de ser abordadas dentro del area respiratoria, siendo el
Kinesidlogo especializado en el area el profesional apto por excelencia para realizarlo, ya
que posee los conocimientos precisos sobre la fisiopatologia de este tipo de

enfermedades y las evaluaciones y terapias adecuadas para su tratamiento.

3.2 - Metodologia

Se presenta la descripciéon de un caso clinico de un paciente con Esclerosis

Lateral Amiotrofica y la revision de la literatura sobre dicho tema. La intervencion fue el
tratamiento de la patologia con diversas técnicas respiratorias y motoras, y la evaluacion

se llevd a cabo mediante evolucion clinica.

Para comenzar con la elaboracién del trabajo se realizé una busqueda
bibliografica utilizando las bases de datos electronicas: Medline y Lilacs. Se
seleccionaron los articulos mas relevantes sobre el tema a desarrollar. La bibliografia
utilizada reune articulos en idioma inglés, portugués y espafol. Las palabras claves
utilizadas en la busqueda bibliografica fueron: Esclerosis Lateral Amiotréfica, Cuidados

Respiratorios, Fisioterapia Respiratoria, entre otras.

El método de busqueda utilizado para realizar la recopilacion de informacién acerca del
tema a investigar fue: ((als amyotrophic lateral sclerosisfMeSH Terms]) AND

(physiotherapy techniques[MeSH Terms])) AND (respiratory care[MeSH Terms]).

A su vez, se recopilaron y utilizaron articulos de publicaciones anteriores para poder
profundizar el desarrollo del tema, las generalidades y el tratamiento de la patologia y

poder comparar la evidencia disponible con lo aplicado en el caso clinico.

3.3 - Resultados

Luego de la busqueda bibliografica y del analisis de la misma, se utilizaron 20

referencias bibliograficas, las cuales resultaron de mayor relevancia para llevar a cabo el
presente trabajo.

Sus resultados coinciden con lo evaluado en el paciente a lo largo de su tratamiento con
técnicas apuntadas a mejorar volumenes pulmonares, mantener flexibilidad toracica y un

correcto clearance bronquial.
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3.4 - Conclusioén

Se corroboré a través del tratamiento realizado en el paciente y su reevaluacion
clinica constante, que la informacién aportada por la bibliografia analizada y las técnicas
sugeridas en la misma son altamente eficaces para paliar el sindrome clinico generado
por la ELA.

Se puede afirmar ademas que urge la necesidad de contar con mayor cantidad de
estudios experimentales en el campo de la fisioterapia que analicen nuevos métodos de
tratamiento con el objetivo de aportar un enfoque mas amplio de la terapéutica a realizar

en pacientes con ELA y aporten mayor sustento en evidencia cientifica.
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4. MARCO TEORICO

Las Enfermedades Neuromusculares (ENM) son un grupo de patologias que
durante su evolucion se relacionan a alteraciones respiratorias que tienen un gran
impacto en la calidad de vida y en el curso evolutivo de la enfermedad. 3
Dentro de un punto de vista fisiopatolégico su principal caracteristica en relacion a la
afecciéon respiratoria es la de un pulmén sano con una pared toracica y musculos
inspiratorios y espiratorios débiles. Esta lleva a una insuficiencia respiratoria restrictiva,
con reduccion del volumen corriente y de la capacidad inspiratoria, que junto al fracaso
de la musculatura espiratoria, conllevan a una tos ineficaz y a una incapacidad de realizar
un correcto clearance bronquial, que predispone a infecciones respiratorias.

Ademas, la afeccion de la musculatura orofaringea (cuando hay afectacion bulbar)
deteriora el mecanismo de la deglucion e incrementa la probabilidad de
broncoaspiraciones.*

La mayoria de las enfermedades neuromusculares estan caracterizadas por una
progresiva discapacidad muscular que conduce a la pérdida de la deambulacién,
dificultad para tragar, debilidad de los musculos respiratorios y, eventualmente, muerte
por insuficiencia respiratoria. Las que son consideradas rapidamente progresivas se
caracterizan por un deterioro muscular que empeora con el paso de los meses y resulta
en la muerte en unos pocos afos, encontrandose entre ellas la ELA.

La insuficiencia respiratoria es la causa mas comun de morbilidad y mortalidad en los
pacientes con ENM croénicas o rapidamente progresivas.®

La deteccion precoz de alteraciones respiratorias, el inicio oportuno de la
rehabilitacion pulmonar y el soporte ventilatorio adecuado permiten una mejor sobrevida y

calidad de vida en muchos de estos pacientes.®
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Si bien las ENM comparten gran parte de su fisiopatologia, se puede apreciar en

la Tabla | el sindrome clinico correspondiente a cada patologia en particular.

TABLA | - “Sindromes clinicos respiratorios asociados a las enfermedades

Neuromusculares”.”

MECANISMO ;
SINDROME CLINICO INTERMEDIO S
PREDOMINANTE - N
Sindrome de Guillain-
o . ) Barre
Broncoaspiracién Disfuncion bulbar
Esclerosis lateral
amiotrofica
. . . . Esclerosis lateral
Tos incficaz Musculos espiratorios

amiotrofica

Sindrome de Guillain-
N 13 acred supcrior 33.'_'1':
Insuficiencia respiratoria ) .
M. espiratorios

aguda Miastenia gravis
M. inspiratonios Esclerosis lateral

armuotrofica
Reduccidn del estimulo Esclerosis lateral

Hipoventilacién alveolar central amiotréfica

cronica M. inspiratonios

liafr . Distrofias musculares
diatragma ¢ FekE

Distrofias musculares
Obstruccion via acrea Esclerosic lateral
Superior amiotrofica Miastenia
gravis

Sindrome apnea sucfio

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

La ELA fue descripta por primera vez por Charcot en 1869 y es también conocida

como enfermedad de Lou Gehrig, como tributo a un jugador de béisbol estadounidense
que murié por esta patologia.
Se caracteriza por un deterioro neurodegenerativo progresivo que involucra la corteza
motora, el tronco encefélico y las neuronas motoras de la médula espinal. A pesar que
aun es desconocida, se cree que su etiologia es multifactorial e incluye factores genéticos
y ambientales.® La evolucion de la enfermedad es rapida, llevando a la muerte
generalmente entre dos y cinco afios después del diagnostico.

Los signos comunes son debilidad y atrofia muscular, calambres, fasciculaciones,
alteraciones en la marcha y alteraciones de los reflejos y el tono. Los sintomas bulbares
son disfagia, disartria, disfonia y alteraciones respiratorias, siendo este ultimo el principal

causal de muerte.
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La incidencia de la enfermedad suele ser de 0,4 a 2,4 casos por 100.000
habitantes, con una prevalencia de 2,5 a 7,0 casos por 100.000 habitantes.® Es mas
frecuente de desarrollarse en el sexo masculino (la razén hombre/mujer es 3 hombres/2
mujeres), aunque a partir de los sesenta afos, se igualan las diferencias. La edad media
de inicio es a los 55 afos, aunque al 80% se le manifiesta la ELA entre los 40 y 70 afios.

Se presenta por igual en todas las razas y etnias. 2

Los criterios actuales para su diagnéstico son:

e Presencia de:
- Evidencia de degeneracién de la motoneurona inferior (MNI) segun
criterios clinicos, electrofisiolégicos o patoldgicos;
- Evidencia de degeneracion de la motoneurona superior (MNS) segun
criterios clinicos;
- Progresiva diseminacion de los sintomas o signos en la region en la que
se presentaran o hacia otras regiones, determinado esto por la historia

clinica y el examen neuroldgico.

e Ausencia de:
- Evidencia clinica, electrofisiolégica o patolégica de otro proceso que
pudiera explicar los signos de compromiso de MNI y/o MNS;
- Evidencia, a través de neuroimagenes, de otro proceso que pudiera

explicar los signos clinicos y electrofisioldgicos observados.

A continuacion se adjuntan en la Tabla Il los signos clinicos de compromiso de MNI y
MNS.°
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TABLA Il — “Signos clinicos de compromiso de MNI y MNS”. °

Meurona motora Signos
afectada ¥ sintomas
{Ubicacidn)
= MNI (MEDULA ESPINAL) = Debilidad muscular
segmentaria
= Atrofia muscular
= Hiporreflexia
- Fasciculaciones
- Calambres
= MNI (BULBO) = Dizartria
- Disfagia
- Hipafonia

- MNS (CORTEZA MOTORA) - Hiperreflexia (incluyeando

el reflejo Maszeterino)

- Ezpasticidad

- Babinski

- Hoffrmann

- Clonus

- Debilidad musecular
segmentaria

- Sintomas pzeudobulbares

- Desaparicidn de reflajos
abdominales

Aunque aun no se dispone de un tratamiento especifico para su cura, la
intervencion sobre esta dolencia se debe abordar desde tres grandes frentes: apoyo para
superar la discapacidad, tratamiento de las disfunciones motrices y tratamiento de los
sintomas.

Para llevar a cabo esta tarea, la ELA se debe tratar desde un enfoque interdisciplinario,
que supone la coordinacion de los distintos médicos (general, neurélogo, neumalogo, etc)
junto a otros especialistas que puedan intervenir (Kinesidlogo, Fonoaudiélogo, Terapista

Ocupacional, etc.).?

El tratamiento farmacologico es solo uno de los aspectos que debe ser
considerado en el manejo de los pacientes que padecen ELA. Una adecuada terapéutica
medicamentosa debe integrarse con el cuidado fisico, el apoyo psicolégico y moral para
el paciente y su familia, y la conveniente indicacién de métodos de reemplazo para suplir
las acciones y funciones que se hubieran perdido.

Las moléculas empleadas en el tratamiento farmacolégico pueden agruparse en

dos grandes familias: una constituida por drogas especificamente utilizadas para
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modificar, en la medida de lo posible, la evolucién de la enfermedad; y otra formada por
drogas empleadas con el fin de mejorar signos y sintomas que pueden presentarse y son
consecuencias del desarrollo de la enfermedad.

La unica droga de la primera familia mencionada para la que, en la actualidad,

existe evidencia que sustenta su empleo es el Riluzole.®

El tratamiento rehabilitador multifactorial permite mantener a los pacientes con un
nivel funcional éptimo el mayor tiempo posible y ayuda a prevenir las complicaciones
propias del desuso de los musculos y la inmovilizacion. Se considera que hasta que no se
encuentre la cura para esta afeccion, la rehabilitacion multifactorial permanece como la
mayor esperanza para mejorar la salud y la supervivencia de estos pacientes. ©
En este contexto, la Rehabilitacion Respiratoria es un proceso a través del cual los
profesionales de la salud, junto con el paciente y su familia, trabajan en equipo para
alcanzar y mantener una capacidad funcional éptima y una buena calidad de vida. Dentro
de este proceso, la reeducacion funcional que desarrolla la fisioterapia es un elemento
clave para normalizar los procesos respiratorios morbidos o minimizar las consecuencias
de éstos.

Su objetivo es el desarrollo de procedimientos para la prevencion y tratamiento de las
alteraciones que afectan al sistema toéraco-pulmonar que debe ser disefado y
confeccionado individualmente para cada caso, con el fin de optimizar la autonomia y el
rendimiento, tanto a nivel fisico como social.

Una correcta intervencion del fisioterapeuta respiratorio ha demostrado aumentar la
supervivencia, aliviar los sintomas, evitar hospitalizaciones y mejorar la calidad de vida
del paciente.*

Dentro de las herramientas terapéuticas que posee para su desarrollo profesional
se encuentran aquellos procedimientos realizados tanto de forma manual como
instrumental que suponen la aplicacién de fuerzas externas sobre el térax y/o abdomen,
cambios intermitentes de presién en la via aérea o incrementos de volumen pulmonar con
el fin de asistir la funcién de los musculos inspiratorios y espiratorios. Es decir, que los
puntos diana a trabajar sobre estos pacientes son la ventilacion y el correcto manejo de
secreciones. 4

Lograr una eliminacion eficaz de las secreciones es fundamental para los
pacientes con ENM para poder prevenir atelectasias, neumonia, enfermedades
respiratorias agudas y hospitalizacion. El uso de técnicas de limpieza de las vias

respiratorias, incluidas las técnicas de tos asistida y de movilizacion de secreciones se

11
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recomienda insistentemente. Estas técnicas deben incluirse siempre en el tratamiento de

pacientes con ENM croénica.®

La tos es un reflejo natural de proteccion de la via aérea que cumple con dos
funciones fundamentales: mantener las vias respiratorias libres de elementos extrafos y
expulsar el exceso de secreciones producidas en condiciones reoldgicas anormales. Si
bien esta se define como un reflejo, puede ser desencadenada de forma voluntaria por el
paciente o provocada por un profesional constituyendo una herramienta importante
dentro del arsenal terapéutico destinado a mantener un adecuado drenaje de
secreciones. La fase mas importante de la tos, y la que determina en gran parte su
eficacia, es la fase inspiratoria.™
Trebbia y col, en un estudio realizado en 155 pacientes con enfermedad neuromuscular,
analizaron la correlacion existente entre el pico flujo de tos (PFT) y parametros de funcion
pulmonar evaluados con espirometria y ventilometria. Estos autores demostraron que los
factores que mas influyen en la eficacia de la tos son la capacidad vital (CV), la capacidad
de insuflacién maxima (CIM) y la presion inspiratoria maxima (PIM), relegando a un papel
secundario parametros espiratorios como la presion espiratoria maxima (PEM), entre
otros."?

La evaluacion de la tos se realiza a través del PFT mediante un flujbmetro portatil,
dispositivo mecanico utilizado comunmente para la evaluacién del flujo espiratorio
maximo (FEM), o un neumotacémetro, dispositivo electrénico utilizado habitualmente en
la realizacién de espirometrias. La literatura describe que el volumen movilizado en el
acto de toser debe ser al menos de 2,3 £ 0,5 litros con un flujo comprendido entre 6 y 20
L/s.

Por lo tanto, para poder obtener un PFT eficaz, es necesario realizar una inspiraciéon
inicial mayor a 85-90% de la CIM y una presién toracoabdominal superior a 100 cmH20.
Cuando los valores de flujo espiratorio obtenidos son menores a 160 L/min, se
consideran ineficaces para la eliminacion de secreciones. En tanto, valores menores a
270 L/min, generan un mayor riesgo en el desarrollo de complicaciones respiratorias.

Los pacientes con enfermedad neuromuscular movilizan un menor volumen
corriente (VC) producto de la debilidad severa de su musculatura respiratoria. La pérdida
de contractibilidad muscular conlleva a que exista una disminucién de la movilidad de la
caja toracica, lo que determina menores rangos de movimiento y alteraciones de las
propiedades elasticas del pulmdn, afectando finalmente la distensibilidad toracopulmonar.
Ademas, la disfuncién bulbar dificulta el cierre y apertura rapida de la glotis durante la tos,

incluso en presencia de una funcion normal de la musculatura respiratoria.
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Por otro lado, en pacientes con ELA, la fuerza muscular inspiratoria y espiratoria
estd disminuida de forma similar, yendo asi en detrimento tanto de la fase inspiratoria
como de la fase expulsiva de la tos.**

En pacientes que presentan alteraciones de la misma, existen variadas
alternativas terapéuticas que permiten incrementar la eficacia de cada una de sus fases.
La asistencia puede ser realizada mediante técnicas manuales o con la ayuda de
dispositivos mecanicos.

La tos asistida manualmente requiere una insuflacion sustancial de los pulmones
mediante la acumulacién de aire o inspiracién profunda realizada con una bolsa de ambu,
seguida de un empuje abdominal con glotis abierta. Cuando ésta no es suficiente, una
alternativa eficaz a realizar es la tos asistida de modo mecanico, con un instrumento
llamado Cought Assist. La combinacion de insuflacién y exuflacion mecanicas con
empuje abdominal resultan en una tos efectiva que ayuda a limpiar las vias aéreas y los
pulmones. Se deben aplicar presiones de 40 a -40 cmH20, suministradas a través de una
interfaz oronasal o canula de traqueostomia para ayudar a expandir completamente y

luego vaciar los pulmones.®

Como se ha mencionado anteriormente, la caida de la capacidad residual
funcional en los pacientes con ENM esta condicionada por la falta de tono de los
musculos toracicos, que no ejercen una oposicion significativa al retroceso elastico del
pulmon; junto a esta debilidad hay disminucién de la distensibilidad de la pared toracica.
Estos cambios dependen fundamentalmente del aumento de la rigidez de la caja derivada
de la disminucion mantenida de su expansion y la subsiguiente rigidez de las
articulaciones.

Las alteraciones de los volumenes pulmonares son atribuibles a una combinacién de
debilidad muscular con variaciones de las propiedades mecanicas de los pulmones y la
pared toracica. La hipoventilacién con hipoxemia e hipercapnia esta dada por debilidad
de los musculos inspiratorios principalmente el diafragma.

Para contraponerse a estas afecciones, estudios muestran que la ventilacién mecanica
no invasiva (VNI) mejora a largo plazo los sintomas, el intercambio de gases, la calidad

de vida y la supervivencia. Esta deberia iniciarse al inicio de la hipoventilacién nocturna.s

La modalidad adecuada de VNI para estos pacientes es la que posibilita regular de
manera independiente los niveles de presion inspiratoria y espiratoria (BIPAP) y es

recomendada su indicacion siguiendo los presentes criterios:

e Capacidad Vital Forzada (CVF) < 50% en relacion con valores controles;

13
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e Presion Inspiratoria Maxima (Plmax) < 60 cm H20;
e Presion Arterial de Dioxido de Carbono (PaCO2) > 45 mm Hg;

e Saturacion nocturna arterial de O2 < 88% a lo largo de 5 minutos.®

La ventilacion invasiva a través de canula de traqueostomia puede ser preferida
por los pacientes que no pueden proteger sus vias respiratorias y que desean maximizar
la supervivencia o cuando el paciente esta ventilado durante la mayor parte del dia. La
decision de realizar la traqueostomia solo debe tomarse con el consentimiento informado
del paciente y después de una cuidadosa discusién del impacto en su vida. Esta consiste
en practicar una incision en la traquea para formar una abertura por la que se introduce
una canula y esta indicada en los casos donde existen problemas importantes de
limpieza de secreciones, hay una tos ineficaz, no se observan resultados satisfactorios

con la VNI o si el tiempo de necesidad de ventilacion mecanica es prolongado.?

Por otra parte, en referencia a la Rehabilitacion Motriz, segun la escasa
disponibilidad de evidencia y basandose en la literatura que estudia otras enfermedades
neuromusculares progresivas, se puede afirmar que el ejercicio de intensidad moderada
es seguro para personas con ELA. A pesar que es poco probable que el ejercicio
fortalezca los musculos de manera significativa, el ejercicio suave y reparador se puede
utilizar como herramienta para evitar un mayor desacondicionamiento y como un medio

para mejorar el suefio y el estado de animo.™
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5. PRESENTACION DE CASO CLINICO

Sexo: Masculino

Edad: 64 anos

Diagnéstico: Esclerosis Lateral Amiotréfica

El paciente comienza a referir signos y sintomas inespecificos hacia fines del ano
2019, siendo éstos pérdida abrupta de peso, parestesias en dedos de ambas manos,
disfonia y fasciculaciones en los cuatro miembros.
A raiz de su acentuacion realiza consulta al médico clinico en el mes de Junio 2020, no
encontrando respuesta a su estado clinico ya que los estudios complementarios
solicitados (Resonancia Magnética de craneo y columna cervical) no demuestran
alteraciones evidentes. Es derivado a interconsulta con neurologia donde se arriba al
diagnodstico de ELA tras realizarle una electromiografia en el mes de Julio 2020. En la
misma se observa “presencia de actividad espontanea en el reposo en los cuatro
miembros con potenciales de unidad motora aumentada en amplitud y duraciéon durante
el esfuerzo minimo”. Se destaca que la misma es de inicio bulbar ya que los sintomas
preponderantes son deglutorios, fonatorios y respiratorios.

Tras la confirmacion del diagnéstico se solicitan una videodeglucion y espirometria
(Julio 2020). En la primera se informa: disminucién de la actividad masticatoria y lentitud
en praxias linguales para formacién y propulsion del bolo, con reflejo de deglucion
levemente demorado, sumado a penetracion de la glotis o aspiracion.
En la espirometria no se pudieron obtener resultados concretos y objetivos ya que el
paciente presentaba marcada debilidad para soplar durante el momento de la prueba.
Sélo se informa que posee un patron restrictivo moderado con descenso de la CVF de un
15% en el decubito.

Luego de analizados los resultados previamente mencionados, es derivado para
comenzar con tratamientos fonoaudiolégico y kinésico. Desde el mes de julio hasta
septiembre asiste a kinesioterapia con un colega que se encarga de realizar terapia

motora y respiratoria.

Motivo _de consulta: A pesar de encontrarse realizando terapia kinésica el paciente

continia con marcada fatiga general y deterioro de su estado clinico. Su familia relata
que presenta episodios de “tos y ahogos” acompafados de dificultad respiratoria.

A la evaluacién se observa:
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Paciente que se moviliza por sus propios medios (con moderada debilidad
muscular) y se alimenta via oral,

Posee postura hipercifética con adelantamiento de cabeza y hombros, marcado
acortamiento de pectoral mayor, trapecio y ECOM,;

Rigidez de columna dorsal con dificultad para realizar extensién y rotacion de
tronco;

Somnolencia, hipo reactividad y lentitud en los movimientos globales;

Disartria;

Respiracion predominantemente bucal;

Marcada hipoventilacion a la auscultacion;

Multiples tirajes;

Saturacién de oxigeno basal 89% - 90%,

Imposibilidad de evaluar Pico Flujo Tosido debido a dificultad del paciente para

poder inspirar, realizar apnea y toser o espirar activamente.

Realizo escala “ALS Functional Rating Scale-Revised (ALSFRS-R)” para comenzar a

monitorear la progresion de la discapacidad, obteniéndose un resultado de 37/48 puntos

y sugiero interconsulta con neumonologia (ya que no estaba siendo controlado por dicho

especialista).

Luego, comienzo con tratamiento motor y respiratorio donde realizo:

Elongacién de musculatura cervical y pectoral;

Movilizaciones activas de miembros superiores e inferiores (respetando la fatiga);
Ejercicios de fortalecimiento muscular global;

Técnica de Air Stacking con bolsa de ambu (ensefio técnica y sugiero realizarla en
el hogar diariamente);

Técnicas de higiene bronquial (ciclo activo y huff).

Realiza ese mismo mes (Septiembre 2020) consulta con el neumondlogo, quien solicita

analisis de Estado Acido Base (EAB) y polisomnografia cuyos resultados se adjuntan en
la Figuras N° 1y N° 2.
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Figura 1. Resultado EAB pre VNI

Figura 2. Resultado Polisomnografia nocturna.

Tras analizar los resultados obtenidos se indica utilizacion de Ventilacion No Invasiva

nocturna con la siguiente programacion:

Modo BIPAP;

IPAP: 8;

EPAP: 4;

Presién soporte resultante: 4;
Mascara NASAL.

Ante la imposibilidad de adaptacién del paciente a la terapia, realizo cambio de

mascara nasal por una oronasal debido a que se observaba fuga por boca sumada a
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importante esfuerzo ventilatorio. Agrego ademas sistema de humidificacién que no habia
sido indicado. Estas intervenciones posibilitan la adaptacion y el uso de la VNI durante el
suefio nocturno.

Aproximadamente a los 7 dias de su uso se destacan importantes cambios clinicos,
siendo éstos:

o Paciente reactivo, despierto y con movimientos rapidos dentro de su estado

actual;

¢ Mejoria en entrada de aire en ambos campos pulmonares;

e Saturacion de oxigeno basal 93%.

Se contintia con dos sesiones semanales de fisiokinesioterapia respiratoria y motora
en las que se mantienen las terapéuticas aplicadas desde el inicio del tratamiento,
sumando variantes de ejercicios tanto motores como respiratorios. Dentro de estos
ultimos se destacan:

¢ Hiperinsuflaciones con bolsa de ambu, realizando técnicas de apilamiento de aire,

apnea y espiracion pasiva;

¢ Air Stacking con ciclo activo y Huff para realizar higiene bronquial;

e Liberacién miofascial de musculatura respiratoria accesoria (ECOM, trapecio,

pectoral mayor y menor, escalenos);

o Movilizacién de raquis y térax para evitar rigidez y anquilosis vertebral;

e Control periédico de VNI.

En el transcurso del periodo comprendido entre los meses de Septiembre y
Noviembre se comienzan a observar episodios de tos y ahogos durante la alimentacién
via oral. Se realiza reunién interdisciplinaria con la fonoaudiéloga, el médico clinico y el
neurélogo, arribando a la decisién de realizar gastrostomia y pasar a un método de
alimentacion por via enteral. Se informa a la familia y el paciente sobre los beneficios de
realizar dicha intervencién, la cual es aceptada y efectuada en el mes de Noviembre
2020.

En el mes de Enero 2021 se realiza nueva consulta con neumonologia realizando previo
andlisis de EAB (Figura N° 3):
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Figura 3. Resultado EAB post VNI.

Si bien en el mismo se detecta que el paciente se encuentra en ACIDOSIS
RESPIRATORIA, esta misma esta COMPENSADA, por lo cual el paciente no manifiesta
desmejoras. Debido a estos resultados se modifican los parametros de la VNI quedando

de la siguiente manera:

e Modo BIPAP;
o |PAP: 13;
e EPAP: 6;

e Presion soporte resultante: 7;
e Mascara ORONASAL.

e Utilizacién nocturna y diurna durante el suefio.
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Desde el area kinésica realizo nuevamente la Escala ALSFRS-R, obteniendo un
resultado de 27/48, evidenciandose importante deterioro de la funcionalidad del paciente,
con menor posibilidad de supervivencia.

Luego del uso de la VNI con nuevos parametros por 15 dias se realiza nuevo analisis de
EAB siendo sus resultados los siguientes (Figura N° 4):

Figura 4. Resultado EAB post 1era modificacion parametros VNI (Febrero 2021).

Analizando los cambios obtenidos tras el aumento del soporte otorgado previamente al
paciente, se observa franca mejoria de su EAB, encontrandose aun en ACIDOSIS
RESPIRATORIA COMPENSADA.

El neumondlogo decide modificar nuevamente los parametros de ventilacién, para
reevaluarlo pasados 30 dias de terapia con Bipap.
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La programacion queda del siguiente modo:

e Modo BIPAP;
o |PAP: 14;
e EPAP: 6;

e Presion soporte resultante: 8;
e Mascara ORONASAL.

A la evaluacion del paciente se constata evolucién positiva de su capacidad ventilatoria,
mejorando su estado general, vitalidad, descanso nocturno y por consiguiente,

observandose mejorias objetivas en su saturacién de oxigeno basal, siendo ésta de 95%.

Se comienza a observar pérdida de fuerza de musculos extensores del cuello, resultando
esto en una leve caida de cabeza en flexion con dificultad para extender cuello y
mantenerla en posicién anatémica. Se sugiere uso de collarin cervical, no siendo

aceptado por el paciente.

En el mes de Marzo 2021 se realiza nuevo control de EAB y posterior consulta

con neumonologia (Figura N° 5).

Figura 5. Resultado EAB post 2da modificacion parametros VNI.

—
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La conducta a seguir por parte del médico neumondlogo es la misma que venia
manteniendo, se decide aumentar un punto el soporte de la VNI y reevaluar en dos

meses, quedando la indicacion de ventilacion del siguiente modo:

e Modo BIPAP;

o |PAP: 15;

e EPAP: 6;

e Presion soporte resultante: 9;
e Mascara ORONASAL.

Desde el area kinésica se acompaié durante este tiempo con la misma modalidad de
trabajo, centrando la terapia en el objetivo de mantener rangos articulares, flexibilidad
toracica y volumenes pulmonares, para de este modo mantener una adecuada
compliance téraco pulmonar.

Desde el area motora se observa aumento de debilidad en musculos extensores de
cabeza y cuello, presentado constante flexién del mismo, por lo cual se vuelve a sugerir
utilizacion de collarin cervical, siendo aceptado y utilizado la mayor parte del dia. Se
destacan ademas mayor fatiga ante el movimiento activo y pérdida de fuerza muscular de
miembros inferiores que lo lleva tener caidas durante la marcha y marcado desequilibrio.

A la reevaluacion con Escala ALSFRS-R se obtiene un puntaje de 17/48, volviéndose a
evidenciar marcada progresion de la patologia con deterioro importante en la

funcionalidad del paciente.

Se realizan nuevo analisis de EAB y consulta con neumonologia en el mes de

Mayo 2021, siendo los resultados obtenidos los siguientes (Figura 6):
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Figura 6. Resultado EAB post 3ra modificacion parametros VNI.

Se observa una evolucion favorable de su insuficiencia ventilatoria, manteniéndose
aun en ACIDOSIS RESPIRATORIA COMPENSADA, pero mejorando los valores en
relacion al andlisis anterior. Es por ello que se decide aumentar un punto el soporte de la
VNI y esperar nuevamente dos meses para volver a controlar. Los parametros de

programacion quedan de este modo:

e Modo BIPAP;
e |PAP: 16;
e EPAP: 6;

e Presién soporte resultante: 10;
o Mascara ORONASAL.

Tras este nuevo cambio de parametros mejoran notablemente la entrada de aire
pulmonar y la saturacion basal de oxigeno, pasando de ser de 95% a 97%. Ademas el

paciente refiere sentirse mas vigoroso y con mayor energia.
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A pesar de la buena evolucion respiratoria, se van observando avances de la
patologia en relacion al deterioro de la fuerza muscular de miembros inferiores, perdiendo
la capacidad de incorporarse desde sedestacién en una silla por sus propios medios y

aumentando el desequilibrio en la marcha.

Se decide detener el analisis del presente caso clinico al considerar haber obtenido
suficientes datos para realizar una evaluacion del tratamiento kinésico en la ELA y
posterior comparacién con la evidencia cientifica disponible. Se continta trabajando con

el paciente manteniendo los objetivos planteados previamente, siendo éstos:

¢ Mantener volumenes y capacidades pulmonares;

¢ Mantener adecuada higiene bronquial;

¢ Mantener adecuada compliance toracopulmonar;

e Prevenir atelectasias e infecciones pulmonares;

e Mantener rangos articulares de miembros superiores;

e Prevenir contracturas en musculos respiratorios accesorios.
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6. DISCUSION

Las enfermedades neuromusculares agrupan a mas de 150 diagnosticos
diferentes y tienen una prevalencia de una cada cinco mil personas, aunque en algunas
de ellas puede ser mas baja. Aparecen en cualquier etapa de la vida, pudiendo ser
hereditarias, producidas por una mutacion genética o pueden tener una causa
desconocida. Se caracterizan por la pérdida progresiva de la fuerza muscular y la
degeneracion del conjunto de los musculos y los nervios que los controlan. Las
dificultades funcionales y la pérdida de autonomia funcional afecta a cada paciente en
diferentes grados y segun la enfermedad.?

En las primeras fases los pacientes suelen estar libres de sintomas respiratorios o

tener disnea de esfuerzo que no se explica por una enfermedad pulmonar obstructiva o
restrictiva obvia. El examen fisico puede ser negativo porque la debilidad muscular
generalizada no se correlaciona con el grado de afectacion de los musculos respiratorios.
Una pérdida sustancial de la fuerza de estos musculos suele ir acompafada de un
cambio minimo o nulo en la espirometria o la composicion de los gases en sangre
arterial.
Por el contrario, cuando la enfermedad neuromuscular estd mas avanzada los pacientes
pueden tener sintomas graves si el inicio es agudo o subagudo; sin embargo, en los
pacientes con debilidad muscular generalizada avanzada crénica que no hacen ejercicio,
es posible que no presenten disnea.

Muchos pacientes con enfermedad neuromuscular avanzada presentan
somnolencia diurna como manifestacién de un trastorno respiratorio relacionado con el
suefio. En el afio 1991 Peter Gay junto a un equipo de especialistas realizaron un estudio
prospectivo para determinar la relacion entre anormalidades detectadas en test de
funcién pulmonar, calidad de suefo y supervivencia en 21 pacientes con ELA, donde
arribaron a la conclusiéon que las pruebas de funcion pulmonar de rutina pueden, ademas
de ser utiles para detectar reducciones en la saturacion de oxigeno nocturna, tener valor
prondstico.™
El examen fisico en este tipo de patologias suele revelar debilidad muscular generalizada
y dificultad para hablar o tragar. Los signos especificos de la afectacion respiratoria
incluyen taquipnea, uso de los musculos inspiratorios del cuello y de los musculos
espiratorios abdominales y pérdida de la sincronia térax-abdomen. Ademas es posible
que los pacientes no puedan toser eficazmente, presenten escoliosis y carezcan del
reflejo nauseoso. En esta etapa avanzada, Plmax y PEmax son inferiores al 50% del

valor previsto y la capacidad vital se reduce.'®
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La ELA es una de las tantas enfermedades neurodegenerativas mortales

existentes. Caracterizada por la pérdida de neuronas motoras superiores e inferiores,
causa progresiva debilidad muscular de las extremidades o disartria y disfagia si es de
inicio bulbar. La esperanza de vida promedio es de 3 afios desde el inicio de sintomas, y
los pacientes generalmente mueren debido a problemas respiratorios. La funcion
respiratoria es un importante predictor de supervivencia y calidad de vida de estos
pacientes.
Durante el curso de la enfermedad, los tres grupos musculares que componen el sistema
respiratorio (inspiratorios, espiratorios y bulbares) se deterioran, lo que lleva a una
disminucién progresiva de la capacidad vital (CV) y un aumento del trabajo respiratorio.
La retencion de secreciones resultante, provoca microatelectasias que traen aparejada
disminucioén de la distensibilidad pulmonar y de la pared toracica.®

Los estudios complementarios suelen ser herramientas eficaces para evaluar la
progresion de esta patologia, siendo las anormalidades en la respiracion, la
hipoventilacion nocturna con hipopneas importantes, la desaturacion grave y la
hipercapnia eventos normales de encontrar en la polisomnografia." En cambio, no
siempre en la medicion de gases arteriales se puede identificar de manera precoz una
insuficiencia ventilatoria ya manifiesta. Por lo tanto, es de vital importancia prestar
atencion también a los fendmenos clinicos, como el aumento de la disnea y la taquipnea
y los sintomas de alteracion del suefio, como el dolor de cabeza matutino y la
somnolencia diurna al momento de evaluar al paciente.®

En el caso del paciente evaluado para el presente trabajo, al momento de iniciar la
terapia respiratoria presentaba signos y sintomas de una enfermedad avanzada y
descompensada, con registros de saturometria diurna y nocturna por debajo del 90%,
utilizacion de multiples musculos accesorios y somnolencia diurna acompafada por
debilidad generalizada, constatandose una evidente insuficiencia ventilatoria aguda.
Valores objetivos como Plmax y PEmax no pudieron ser evaluados por incapacidad del
paciente de realizar los testeos.

La evolucion de la propia enfermedad hizo necesaria una rapida intervencion de un
equipo interdisciplinar que pueda manejar todas las posibles complicaciones que se
presentaran durante el curso de la misma. Dicha atencion se encuentra actualmente
sustentada por un equipo formado por neurdlogo, neumélogo, médico clinico, médico
especialista en nutricion, enfermera, fonoaudidloga y kinesidloga. Esta intervencion se
encuentra avalada por resultados obtenidos en un estudio publicado en el afo 2009,
realizado por R.G. Miller y col. donde se sugiere considerar la derivacion a un equipo
multidisciplinario para optimizar la prestacion de atencion médica, prolongar la

supervivencia y mejorar la calidad de vida."’
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Los pacientes con ELA no tienen una discapacidad comun, son personas con una
enfermedad degenerativa a las que progresivamente les aumentan las limitaciones en un
espacio de tiempo relativamente corto. Nos encontramos ante una patologia que obliga a
la persona y a su entorno a una rapida adaptacién a los cambios que se suceden
continuamente, haciendo imprescindible una capacidad de comunicacién entre los
profesionales, paciente y familia con expectativas realistas.®
A pesar de no existir una cura para la enfermedad (el unico farmaco que ha demostrado
prolongar la supervivencia ha sido el Riluzole), el tratamiento sintomatico resulta
especialmente relevante y se ha comprobado que aumenta la supervivencia. Este debe
comenzar lo antes posible por lo que es fundamental el diagnéstico precoz de la
enfermedad. Las actuaciones terapéuticas solo pueden ser sintomaticas en algunos
casos Yy paliativas en todos ellos. Estas patologias generan un aumento de la
dependencia para las actividades basicas e instrumentales de la vida diaria.'®

Almeida de Lima, A. y col., concluyeron en el afo 2017 que no existe una
estandarizacion de los procedimientos de fisioterapia en ELA, por lo tanto se considera al
kinesidlogo como un profesional capaz de identificar objetivos y aplicar su plan de
tratamiento, considerando siempre los efectos nocivos de los ejercicios y el pronéstico de
la enfermedad.®
Los signos y sintomas a tratar desde la terapéutica kinésica principalmente son los
relacionados con la alteracion ventilatoria. Los avances en el manejo de las ayudas a los
musculos respiratorios, tanto para conseguir una tos efectiva como una ventilacion
alveolar adecuada, han logrado mejorar de forma llamativa la supervivencia y la calidad
de vida y disminuir el numero de hospitalizaciones de los enfermos, aunque pueda
permitir la progresion de la paralisis.

El manejo de la incapacidad para la tos incluye el aprendizaje de la tos asistida manual y
el Cough-assist, es decir, las ayudas mecanicas para la misma. Cuando no se pueden
manejar las secreciones, pueden aparecer infecciones que empeoran el pronéstico; la
alternativa entonces seria la aspiracion con sonda a través de una traqueostomia.

La Ventilacién Mecanica No Invasiva es uno de los procedimientos fundamentales en el
manejo de los pacientes con ELA y tiene como objetivo mejorar la ventilacion alveolar sin
acceder a la traquea. La ventilacion no invasiva nocturna se inicia cuando la ortopnea
impide dormir acostado, cuando los signos y sintomas de hipoventilacion alteran el
bienestar del paciente o interfieren la calidad de su relacién con el entorno, o cuando se
produce un tiempo significativo de hipoxemia nocturna o aparece hipercapnia. Las
recomendaciones actuales para iniciar la VMNI en pacientes con ELA difieren
ligeramente de las aceptadas en otras enfermedades que cursan con insuficiencia

respiratoria e incluyen:
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* Respiracion paraddéjica con intolerancia al decubito;

* Hipoxemia nocturna significativa (SatO2 < 88% durante 5 o0 mas minutos consecutivos);
* Hipercapnia > de 50 mmHg o > de 45 mmHg con sintomas de hipoventilacion;

* CVF < 50%;

* Presién inspiratoria maxima (Pimax) < 60 cm de agua;

* Presién de “sniff” nasal (SNIP) < 40 cm de agua;

El tratamiento rehabilitador integral (que incluye terapia motora, respiratoria y
fonoaudiolégica) pretende mantener el mayor nivel de calidad de vida del paciente,
mejorar su adaptacién al entorno, aumentar su autonomia y resolver las complicaciones
que vayan surgiendo. El paciente con ELA se beneficia de ellos en todos los estadios de
la enfermedad. Los pacientes y sus familias deben aprender cémo aprovechar al maximo
lo que pueden hacer los afectados en cada fase de la enfermedad. Los ejercicios de
terapia fisica y el uso adecuado de ayudas técnicas, conforme a las indicaciones de un
profesional, pueden alentar el estado de animo del paciente. La frecuencia y duracion de
las sesiones de tratamiento deben adaptarse a las condiciones del paciente, hasta
alcanzar los objetivos funcionales predeterminados por el equipo.

Para valorar la efectividad del tratamiento se utiliza la escala ALSFRS-R
(Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale) modificada que incluye 12 items
para valorar la actividad funcional del paciente.’®
La tasa de disminucién en su puntuacion es un importante predictor de supervivencia y
prondstico de la enfermedad.?°

Para finalizar, cabe destacar que en varias revisiones bibliograficas, entre ellas
una realizada por Almeida de Lima, A. y col. se afirma que hay pocos estudios
experimentales en el campo de la fisioterapia con el objetivo de encontrar y analizar
nuevos métodos de tratamiento. Por lo tanto, se establece la necesidad de contar con
mas estudios realizados por fisioterapeutas con el objetivo de aportar un enfoque de la

terapéutica a realizar en pacientes con ELA basado en la evidencia.'®
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7. CONCLUSION

Analizando lo evaluado en el paciente durante los 8 meses de seguimiento y
reevaluacion constante con la escala ALSFRS-R, se aprecia un importante avance de la
patologia, con mal pronéstico de supervivencia. Por el contrario a estos resultados,
gracias a las intervenciones terapéuticas aplicadas se observd una evolucion positiva
significativa de su insuficiencia ventilatoria, con marcado aumento de su saturometria
basal y lento pero progresivo descenso de su acidosis respiratoria.

Se puede concluir afirmando que el tratamiento interdisciplinario realizado en

dicho paciente colabora con la compensacién de multiples alteraciones presentadas al
inicio de la terapia kinésica. EI mismo, permite mantenerlo con un nivel funcional éptimo
el mayor tiempo posible y ayuda a prevenir las complicaciones propias del desuso de los
musculos y la inmovilizacion.
Es importante destacar que hasta que no se encuentre la cura para esta afeccion, la
rehabilitacion interdisciplinaria permanece como la mayor esperanza para mejorar la
salud y la supervivencia de estos pacientes. Una correcta intervencion del fisioterapeuta
respiratorio ha demostrado aumentar la supervivencia, aliviar los sintomas, evitar
hospitalizaciones y mejorar la calidad de vida del paciente

De todos modos, queda demostrado que a pesar de estos logros, claramente
significativos en la calidad de vida del paciente y su familia, no se logra atenuar la
evolucion légica de la enfermedad, presentdndose constantemente nuevas
complicaciones que obligan al equipo a modificar la terapéutica aplicada con el fin de

readaptarse a las nuevas exigencias desplegadas por la patologia.
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