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1. Resumen

Introduccion: Esclerosis lateral amiotréfica (ELA), es una enfermedad neurodegenerativa de 3 x
100,000 habitantes en Espafia 1231, Es de vital importancia revisar la manera de como se registran
las instrucciones previas sobre las complicaciones de su enfermedad ya que al final de la vida
puede haber una pérdida de la capacidad necesaria para poder ejercer su autonomia.

Objetivos: Analizar la prevalencia del documento de instrucciones previas en Pacientes
diagnosticados con ELA sobre los cuidados al final de la vida.

Material y métodos: Estudio Observacional, descriptivo, retrospectivo. Que se realizd en el
Hospital General de Segovia en los pacientes diagnosticados de ELA desde 1999 a la actualidad.
Se revisan historias clinicas y se registra que pacientes tienen el documento de instrucciones
previas.

Resultados: Se revisan 22 historias. Solamente dos contaban con el documento de instrucciones
previas. 8 contaban con una planificacion anticipada de decisiones.

Discusidn/conclusion: Se encontr6 un escaso registro de datos. Es de vital importancia
documentar las decisiones sobre los cuidados en los pacientes con ELA ya que podria ayudar tanto
a los familiares y profesionales de la salud en la toma de decisiones en Ultimas etapas de la
enfermedad. Con estos resultados propongo la necesidad de la unificacion de registro de datos y
la formacién de una de unidad ELA.
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2. Estado de la cuestion

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa que se caracteriza
por un deterioro neurolégico rapido y muerte selectiva de neuronas motoras en la corteza cerebral,
tallo cerebral y médula espinal 12, La etiologia de este trastorno es desconocida, se considera
esporadico en 90 a 95% de los casos y también se relaciona con un componente familiar (ELAF)
(). Se acepta que hasta en el 5% — 10% de los casos tiene un origen genético (34, Uno de cada
400-800 espafioles padecera esclerosis lateral amiotréfica a la largo de su vida, segun informa la
sociedad Espafola de Neurologia (SEN)®). En Espafa se calcula que hay 3,000 afectados, sin
embargo, a pesar de ser la enfermedad neuromuscular mas frecuente y la enfermedad
neurodegenerativa mas comun (ocupa el tercer lugar entre las enfermedades neurodegenerativas),
su alta mortalidad hace que el nimero de afectados sea relativamente bajo, pero su alta mortalidad;

tomando en cuenta la tasa de fallecimientos anuales es similar a los casos nuevos diagnosticados
(6)

Las manifestaciones clinicas se atribuyen a la combinacion de signos y sintomas neuroldgicos por
disfuncién de la neurona motora superior (NMS) y de la neurona motora inferior (NMI)©37, Tanto
el paciente como su familia se enfrentardn a grandes desafios a lo largo de la progresion de esta
enfermedad, con aumento significativo de la debilidad y pérdida de la funcionalidad (.

Para el diagndstico clinico de esta enfermedad neurodegenerativa, se requiere contar con evidencia
de manifestaciones clinicas de disfuncién de la NMS y NMI, ademas de la progresion y propagacion
de los signos de lesion al sistema motor. El diagndstico de la ELA se basa en datos de afeccion de
la NMS y NMI siguiendo los criterios establecidos por El Escorial, los cuales fueron desarrollados
en 1994 por la Federacién Mundial De Neurologia con propositos de investigacion y para ensayos
clinicos ®9), Estas guias fueron revisadas posteriormente en reconocimiento de la importancia de
las pruebas de laboratorio en el diagnéstico de esta entidad clinica y fueron descritas como criterios
de Airlie House en 1998 @57, Los estudios neurofisiolégicos para la categorizacion diagnéstica
fueron evaluados y se agreg6 un set subsidiario de indicadores, los criterios de Awaji-Shima, los
cuales fueron introducidos en el 2008, el uso de estos criterios mejoré la sensibilidad diagndstica,
sin incrementar las tasas de falsos positivos.9 Los signos clinicos de lesién a la NMI se
caracterizan por debilidad, atrofia muscular, hiporreflexia y fasciculaciones, los cuales se confirman
por anormalidades en la electromiografia (ondas agudas positivas, potenciales de fasciculacion y
fibrilacion). Los signos de lesion de la NMS solamente se identifican mediante la evaluacién
neurolégica, sin embargo, recientemente el tracto piramidal o via corticoespinal originado en la NMS
en la franja motora frontal, puede evaluarse en forma objetiva a través de la tractografia por
resonancia magnética de cerebro (IRM). Estos hallazgos clinicos hacen mas rapido del diagndstico
y facilitan la atencion médica que debe tener el paciente diagnosticado con ELA. A parte de
tratamiento farmacolégico?, entre ellos el riluzol, se plantean en estos pacientes intervenciones
de tratamiento sintomatico (gastrostomia, ventilacion mecanica no invasiva)*? que pueden mejorar
la calidad de vida y disminuir las complicaciones, por lo que es fundamental la participacion
temprana de los pacientes en la toma de decisiones sobre su enfermedad (1:13),

Desde el momento del diagnéstico, es fundamental incorporar en el plan de cuidados de los
pacientes diagnosticados de ELA a las unidades de cuidados paliativos®1314), ya que éstos no solo
se limitan al control de sintomas, sino también a mejorar la calidad de vida del paciente y su
familia®®), brindando ademas apoyo psicolégico, espiritual y alivio del sufrimiento segun sea
necesario, eliminando los obstaculos para una muerte pacifica® y apoyando en todo momento a
la familia hasta el duelo ().
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Los pacientes con ELA pueden llegar a vivir hasta 20 afos tras el diagnostico esto supone largos
periodos de acompafamiento, por lo que las unidades de cuidados paliativos utilizan una
sistematica de equipo objetivando y tratando sus necesidades, a la vez que se aplican otros
tratamientos sintomaticos destinados a prolongar la vida y disminuir complicaciones. Por ello, se ha
de tener en cuenta la existencia de algun tipo de toma de decisiones, por el propio paciente o su
representante; decisiones sobre intervenciones %17 que incluyen por ejemplo la colocacion de una
gastrostomia (*®, el uso de ventilacion invasiva 121220 y no invasiva®2?), |a eleccién de ayudas de
movilidad y a la comunicacion®324), las modificaciones en el hogar familiar y la transicién a cuidados
paliativos(®2526)_ Estas decisiones han de evaluarse de forma continuada y periddica a medida que
avanza la enfermedad?.

Ha de tenerse en cuenta factores?? que intervienen en la toma de decisiones de los pacientes,
uno de ellos es que estos equipos clinicos multidisciplinares®® aportan informacion especifica y lo
mas completa posible sobre de la enfermedad, otro es el manejo de los sintomas de manera
profesional y especializada, planificando el cuidado y brindando la oportunidad de discutir las
distintas opciones de tratamiento tomando en cuenta la reaccion ante el diagndéstico por parte del
paciente, asi como la respuesta ante su deterioro neuroldgico y funcional, enmarcado en términos
de estilo de vida, el ajuste de prioridades y estrategias de afrontamiento y la vinculacion con el
equipo multidisciplinar que lo atiende®’). Por (ltimo, seria el conocimiento de los aspectos
personales que tienen que ver con las creencias, religion y/o filosofia de vida de los pacientes. No
se debe olvidar a los cuidadores, ya que dan voz al paciente, le ayudan a entender su situacion, le
apoyan emocionalmente y proporcionan un apoyo logistico esencial a €l, al resto de la familia y al
equipo sanitario que lo acompaiia, y en algunos casos participan en conjunto con el paciente en la
toma de decisiones sobre los cuidados como por ejemplo la continuacion o cese de la atencién,
opciones de tratamiento, el inicio de los cuidados paliativos®®39),

Sin embargo, los pacientes con ELA conservan el raciocinio al inicio de la enfermedad, por lo que
es libre de participar en la toma de decisiones®31 y conserva su autonomia por lo que los
profesionales de la salud deben respetar sus opiniones y preferencias®”) favoreciendo la
participacion del él y su familia/representante legal en la toma de decisiones sobre las
complicaciones que presentara al final de la su vida.

En Espafa, existe un documento legal que contiene las voluntades del paciente, documento que
en Castilla y Le6n es denominado “documento de instrucciones previas” (testamento vital, Ultimas
voluntades, instrucciones previas, documento de voluntades anticipadas, planificacion anticipada
de las decisiones, manifestaciones anticipadas de la voluntad en el ambito sanitario)233). Con el
documento de instrucciones previas una persona manifiesta anticipadamente su voluntad sobre el
cuidado y tratamiento de su salud o el destino de su cuerpo, para que esa voluntad se cumpla en
el momento en que llegue a situaciones cuya circunstancia no sea capaz de expresarla
personalmente. Este documento para que tenga validez debe constar en un documento escrito y
formalizarse mediante uno de los siguientes procedimientos: ante un notario o ante tres testigos
mayores de edad, y con capacidad de obrar que no tengan relacién de parentesco hasta segundo
grado ni estar vinculados por relacion patrimonial y otro vinculo obligacional, o ante el personal del
registro de instrucciones previas de Castilla'y Le6nG4.

Para los pacientes con ELA es imprescindible incorporar en el registro del documento de
instrucciones previas” los siguientes puntos ©33%: representante legal, alimentacién
(gastrostomia), ventilacion mecanica, sedacion paliativa, maniobras de reanimacion (16:2230) Estas
son las principales complicaciones que presentara un paciente con este diagnostico. Por otro
lado®%38)  se recogen dentro de los datos personales: edad al momento del diagnéstico, sexo,
religion/creencias, apoyo familiar, estado civil, gravedad de los sintomas, situacion basal al
momento del diagnéstico (Escala ALSFRS-R ©7:38)) y zona de salud (rural/urbano), preferencia del
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paciente sobre el sitio del fallecimiento. Es de vital importancia documentar las decisiones sobre
los cuidados en los pacientes con ELA ya que podria ayudar a los familiares y profesionales de la
salud en la toma de decisiones en las ultimas etapas de la enfermedad.

Existen estudios que hacen diferencia entre las instrucciones previas y la planificacién anticipada
de los cuidados al final de la vida®?. En Estados Unidos a partir de la década de los 90, se hace
un primer acercamiento de lo que hoy se conoce como planificacién anticipada de decisiones(1:49)
la cual se define como el resultado de un proceso de relacion asistencial entre una persona y los
profesionales de la salud que permite construir de forma compartida la estrategia para abordar y
resolver las decisiones que previsiblemente tendra que tomar cuando aparezcan complicaciones a
final de la vida y no disponga de la capacidad suficiente para dar su consentimiento*142),

El estudio SUPPORT®9 hace relevancia de la necesidad de reorientar la implantacion de la
panificacién anticipada de las decisiones dejando de estar centrado en los documentos y en lugar
de ello deberia fomentar una mayor comunicacion entre el paciente, el médico y su familia
garantizando lo que para él es su calidad de vida y respetando su voluntad. Para llevar a cabo una
mayor comunicacion es necesario tener en cuenta el conocimiento el contexto familiar, emocional,
cultural, factores demograficos y factores de la enfermedad. Sin embargo, no olvidar que, aunque
estas sean solo herramientas hay que registrarlas, para poder asegurar en todo momento la
autonomia del paciente en la toma de decisiones sobre su enfermedad y complicaciones. Por esta
informacion es prioritario realizar un estudio observacional, descriptivo retroprospectivo, regional
donde objetivamos si se realiza en los pacientes con ELA un documento de instrucciones previas.
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3. Objetivos

3.1- Objetivo General:

Analizar la prevalencia del documento de instrucciones previas (DIP) en pacientes diagnosticados
con Esclerosis Lateral Amiotrofica en el Hospital General de Segovia sobre los cuidados al final de
la vida.

3.2- Objetivos Particulares:

1. Describir sila religidn, el sexo y la edad de los pacientes con ELA influye a la hora de tomar
decisiones o cambios respecto a sus instrucciones previas a medida que avanza su
enfermedad y surgen complicaciones.

2. Determinar si el apoyo familiar que tiene el paciente con ELA es un factor decisivo en la toma
y cambio las de decisiones sobre las instrucciones previas.

3. Analizar si al surgir complicaciones de tipo respiratorio, digestivas o de reducciéon de la
movilidad a corto y mediano plazo, se produjo un cambio en las instrucciones previas.
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4. Metodologia

4.1- Disefio del estudio
Se realizard un estudio observacional, descriptivo y retrospectivo, en el Hospital General de
Segovia.

El servicio de Neurologia mediante datos clinicos y de imagen, diagnostican y clasifican al paciente
con ELA y ademas en el Hospital General de Segovia son los encargados de dirigir al equipo
multidisciplinar que trata al paciente (incluyendo al servicio de Neumologia y realizando
interconsultas a Otorrinolaringologia y Digestivo).

Al ser la ELA una enfermedad neurodegenerativa rara y con una incidencia tan baja (3 por
100.000hab), se estudiaran todos los pacientes que estuvieron y estén diagnosticados de ELA de
1999 hasta el momento actual en el Hospital General de Segovia (n-22).

Se revisaran historias clinicas de Neurologia, Neumologia, Digestivo y Otorrinolaringologia; donde
analizaremos si fueron registrados:

e Datos personales del paciente: edad al momento del diagndstico, sexo, religion/creencias,
apoyo familiar, estado civil, gravedad de los sintomas, situacion basal al momento del
diagnoéstico (Escala ALSFRS-R (1028)) y zona de salud (rural/urbano), preferencia del
paciente sobre el sito del fallecimiento.

e Si contaban con un documento de instrucciones previas dentro de la historia clinica.

4.2- Poblacion de estudio

4.2.1 Sujetos de estudio

Se revisaron 22 historias clinicas, de las cuales el 50% eran mujeres y el otro 50% son hombres.
El predominio de edad fue de mayores de 50 afios. El tipo mas frecuente de ELA es el clasico, en
un estadio | al momento del diagndstico segun la escala de ALSFRS-R. Los pacientes la mayoria
viva en zona urbana y en casa propia. Se observo que el cuidador principal fue el conyuge en 45%
de las mujeres y 27% en caso de los hombres.

4.2.2 Criterios de Inclusion:
-Cualquier paciente mayor de 18 afios diagnosticado de ELA, que fueron y estan siendo tratados
por el servicio de Neurologia del Hospital General de Segovia.

4.2.3 Criterios de Exclusién:
-Pacientes diagnosticados con ELA que tengan un diagndstico psiquiatrico o que nieguen su
enfermedad.

-Aquellas historias que no puedan ser revisadas los dias de la recoleccion de datos.

4.3 Variables

4.3.1 Variable independiente:

1. Pacientes diagnosticados de ELA
Pag. 6
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4.3.2 Variables dependientes:

Edad al momento del diagndéstico. Variable cuantitativa continua. Se recogera en afos
cumplidos al momento del diagnostico.

Sexo. Variable cualitativa nominal dicotomica. Hombre/Muijer.

Estado Civil. Variable cualitativa nominal policotomica. Soltero/a, Casado/a, Unién, Viudo/a.

Religion: Variable cualitativa policotomica.
Catolica/Evangelista/Protestante/Judia/Ortodoxo/Budista/Hinduismo/Ateo.

Zona de salud. Variable cualitativa dicotdmica. Rural/ Urbana.

Domicilio: Variable cualitativa nominal policotdmica. Lugar donde reside el paciente al
momento del estudio. Casa propia/Casa de un familiar/Residencia.

Fecha de fallecimiento.

Apoyo familiar:

* Cuidador principal: Variable cualitativa dicotémica. Informal (familiar) / Formal (persona
contratada).

» Parentesco cuidador principal informal: Variable cualitativa policotomica. Cényuge/ hijos/
hermanos/ sobrinos/ padres/ otros.

* ;,Convive en domicilio el cuidador principal?: Variable cualitativa dicotomica. SI/NO

Escala de Valoracion Funcional para ELA Revisada (ALSFRS-R) (ANEXO 3): es un
instrumento para medir la progresion de la enfermedad en pacientes con Esclerosis Lateral
Amiotrofica (ELA). Consta de 12 items agrupados en 4 campos que graduan discapacidades
en actividades de la vida diaria (AVD). Se realizard la tome de datos para esta escala al
momento del diagndstico:

Habla: Variable cualitativa ordinal. Hablar normal — es exactamente igual que antes de la
aparicion de la ELA. Las “alteraciones detectables del habla” — cualquier cambio observado
Pag. 7
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por el paciente o por el cuidador que no sea atribuible a una causa obvia, como las
dentaduras nuevas. “Inteligible al repetir’- que en mas del 25% del tiempo, es necesario
repetir para lograr comprender. “Habla combinada con comunicacion no vocalizada”- que la
escritura, los sintetizadores de habla o métodos similares son necesarios para complementar
el habla. Pérdida del habla.

4 —Normal. 3- Alteraciones detectables del habla. 2- Inteligible al repetir. 1- Habla combinada
con comunicacion no vocalizada. 0- Pérdida del habla.

Salivacion: Variable cualitativa ordinal. Se califica segun lo informado, indepNo se
encuentran entradas de indice.endientemente del uso de medicamentos. Algunas
personas tienen la boca seca y pueden informar eso; si no hay exceso de saliva, se puntla
como normal. “Ligero exceso de saliva”, con o sin babeo nocturno, significa que hay un
exceso, pero generalmente no hay necesidad de secar la saliva con un pafiuelo. “Saliva
moderadamente excesiva” significa que se debe usar un tejido, pero <25% del tiempo.
“‘Marcado exceso de saliva” significa que es probable que haya babeo y que se usen
pafiuelos con frecuencia, pero no siempre. El “babeo marcado” requiere el uso constante de
pafuelos, pafiuelos o succion.

4- Normal. 3- Ligero exceso de saliva en boca; puede haber babeando nocturno. 2- Exceso
de saliva moderado; puede haber babeo matinal. 1- Marcado exceso de saliva con algo de
babeo. 0- Babeo constante. Requiere el uso continuo de pafiuelos.

Deglucion: Variable cualitativa ordinal. Normal significa que no hay cambios desde antes
de la aparicion de los sintomas; puede comer cualquier alimento en tamafios tipicos de
bocados o beber liquidos sin dificultad. “Pequefios problemas al comer, con ahogos
ocasionales” significa que ocasionalmente los alimentos se pegan o causan tos o asfixia. Es
posible que los alimentos se deban cortar pequefios, pero no se trituran ni se liquidan.
“Cambios en la consistencia de la dieta” significa que los alimentos deben ser triturados o
liquidados, las bebidas pueden necesitar un espesante. “Necesidad de alimentacion
suplementaria por sonda” significa que la ingesta oral de alimentos es tan dificil que se ha
producido una pérdida de peso significativa (> 10%) y se requiere una sonda para
complementar la ingesta cal6rica. Alimentacion exclusivamente parental o enteral.
4-Habitos normales. 3- Pequefios problemas al comer. Ahogos ocasionales. 2-Necesarios
cambios en la consistencia de los alimentos. 1- Necesita alimentacion suplementaria por
sonda. 0- Alimentacion exclusivamente parental o enteral.

Escritura: Variable cualitativa ordinal. Se registra si puede agarrar un lapiz y se indica al
paciente que escriba algo y se explorara si las palabras son legibles. Solo con la mano
dominante. “Lento y torpe, todas las palabras son legibles” significa que al usar el lapiz
normal hay un cambio en la escritura. “No todas las palabras son legibles” significa que
algunas palabras no se pueden leer, pero otras si. Si el paciente no ha escrito otras palabras,
excepto su nombre o firma recientemente y, por lo tanto, no puede seguir respondiendo la
pregunta, califique como 1.

4-Normal. 3- Lenta y torpe; todas las palabras son legibles. 2- No todas las palabras son
legibles. 1- Capaz de agarrar un lapiz, pero incapaz de escribir. O- Incapaz de agarrar un
lapiz.

Manejo del cuchillo o de dispositivos (pacientes sin y con gastrostomia): Variable
cualitativa ordinal.

» Pacientes sin gastrostomia: Si alguien se hace una gastrostomia, pero no es el método
principal de ingesta calorica, trate como “sin gastrostomia”. Se pregunta al paciente, “; Cémo
se corta la comida o se manejan los cubiertos?” Normal significa que no hay cambios en
comparacion con el inicio de los sintomas, y no ha habido cambios en el tipo de utensilio
usado. “Algo lento y torpe, pero independiente” significa que existe alguna dificultad para
cortar los alimentos o sostener los utensilios, pero el paciente puede hacerlo de forma
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independiente. “Puede cortar la mayoria de los alimentos, aunque sea lento y torpe; necesita
ayuda” significa que ocasionalmente se necesita ayuda, pero el paciente es independiente
para la tarea. “Le tienen que cortar la comida, pero come lentamente” significa que se
necesita asistencia al menos la mitad del tiempo para cortar, pero no para comer. “Incapaz
de alimentarse solo” significa que se necesita asistencia para lograr cualquier aspecto de la
tarea.

4-Normal. 3- Algo lento y torpe, pero independiente. 2- Puede cortar muchas comidas,
aunque lento y torpe; necesita ayuda. 1- Le tienen que cortar la comida, come lentamente.
0- Incapaz de alimentarse solo.

* Pacientes con gastrostomia: Si alguien tiene una gastrostomia y es el método principal
de ingesta caldrica, trate como “con gastrostomia”. Se preguntara: “¢ Como se maneja con
la gastrostomia?”.

4-Normal. 3- Torpe, pero capaz de manejar dispositivos. 2- Necesita alguno de ayuda con
botones y cremalleras. 1- Brinda una minima ayuda al cuidador. 0- Incapaz de realizar ningan
tipo de tarea.

Vestido e higiene: Variable cualitativa ordinal. Se interroga al paciente sobre su forma de
bafiarse, vestirse y si necesita ayuda. Normal significa que no hay cambios en comparacion
con antes de la aparicién de los sintomas. “Se cuida y asea de forma independiente con
esfuerzo o una menor eficiencia” significa que la persona es mas lenta que antes, pero sigue
siendo independiente y no usa la ayuda de otra persona o dispositivo (gancho de botén).
“Asistencia intermitente o0 métodos de sustitucion” significa que se necesita ayuda de un
cuidador o mediante el uso de dispositivos como ganchos de botones o cordones
autoadhesivos, pero el paciente es independiente. Si el paciente se ha cambiado la ropa que
usa normalmente, como tener ropa con cremallera en lugar de botones, puntlie como método
sustituto. “Necesidad de asistente para asearse” significa que todos los aspectos de la tarea
requieren asistencia, pero el paciente puede ayudar al cuidador durante gran parte de ella.
“Dependencia total” significa que el paciente no puede realizar ningun aspecto de la tarea y
no puede ayudar al cuidador. Si alguien decide no vestirse o bafarse, pero, de lo contrario,
podria hacerlo, obtener un 0.

4-Normal. 3- Se cuida y asea de forma independiente con esfuerzo o una menor eficiencia.
2- Necesita asistencia intermitente o métodos de sustitucion. 1- Necesita de un acompafante
para asearse. 0- Total dependencia del cuidador.

Acostarse y arroparse: Variable cualitativa ordinal. Se cuestiona al paciente sobre si “¢ Se
puede girar en la cama y ajustar la ropa de cama?”. Si hay dificultades con una o ambas,
entonces califique 3. Si hay una gran dificultad, siempre que el paciente pueda actuar al
menos una de las actividades de forma independiente, calificacion 2. “Puede iniciar, pero no
girar ni ajustar las hojas solo” significa que el proceso de giro lo inicia de alguna manera la
persona, pero otra persona necesita proporcionar la asistencia necesaria para completar la
tarea. Si una tarea se puede completar de forma independiente pero no la otra, la puntuacion
es 2. Si ambas requieren asistencia para completar, la puntuacion 1. “Impotente” significa
qgue el inicio del giro es imposible.

4-Normal. 3- Algo lento y torpe, pero no se necesita ayuda. 2- Puede darse la vuelta solo y
ajustarse las sabanas, pero con gran dificultad. 1- Puede iniciar, pero no completar una
vuelta y no puede ajustar las sabanas solo. 0- Indefenso.
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e Marcha: Variable cualitativa ordinal. “; Como camina?” Normal significa que no hay cambios
en la capacidad de caminar antes de que aparecieran los sintomas. “Primeras dificultades al
caminar” significa que existe cierta dificultad para caminar, que puede incluir desaceleracion,
tropezones o desequilibrios, pero no se necesita habitualmente ayuda, ya sea en forma de
ayuda de otra persona, o0 mediante el uso de una ortesis. Si se necesita la ayuda de un
auxiliar fisico o de un cuidador, puntuacion 2. Si el paciente puede ayudar con las
transferencias por peso, puntuacion 1.
4-Normal. 3- Primeras dificultades al caminar. 2- Camina con asistencia. 1- S6lo movimiento
funcional no ambulatorio. 0- Movimientos de las piernas no intencionados.

e Subir escaleras: Variable cualitativa ordinal. “;Puede subir escaleras?” Solo evalue la
capacidad para subir escaleras, no para bajar. Normal significa que no hay cambios en la
situacidon basal antes del inicio de los sintomas. Lento significa que se esta desacelerando,
pero el paciente no descansa ni se siente inestable. Si necesita descansar o se siente
inestable, el puntaje 2. “Necesita ayuda” significa que se requiere el uso de un pasamanos
o la ayuda de un cuidador para subir las escaleras. Si alguien decide que no quiere subir
escaleras, se anotara 0.
4-Normal. 3- Lento. 2- Inestabilidad moderada o fatiga. 1- Necesita ayuda. 0O- No puede de
ninguna manera.

e Disnea: Variable cualitativa ordinal. “¢ Se queda sin aire?” “; Le cuesta respirar?”. Se califica
al paciente sin importar la causa aparente de la disnea. Si alguien esta usando ventilacion
no invasiva en la noche o en el dia para la ELA, la puntuaciéon es 0. “Caminar” significa
caminar a una velocidad cémoda en el apartamento.
4-No disnea. 3- Disnea al caminar. 2- Disnea al comer, bafiarse o vestirse. 1- Ocurre en
reposo: dificultad para respirar al estar sentado o acostado. 0- Disnea significativa:
considerar el uso de soporte respiratorio mecanico.

e Ortopnea: Variable cualitativa ordinal. “; Puede dormir recostado o necesita de almohadas?”
Puntuacién basada en la dificultad independientemente de la causa. Si hay dificultad para
conciliar el suefio o si el paciente se despierta debido a la falta de aliento, pero no usa mas
de dos almohadas, se puntuard como un 3. Si se necesitan mas de dos almohadas, o si la
parte posterior esta elevada hasta al menos 45 grados, como un 2. Si el paciente duerme
sentado en la cama o en una silla, como un 1. Si se usa ventilacién no invasiva la mayor
parte de la noche o toda la noche, 0.
4-No ortopnea. 3- Algo de dificultad durante el suefio, respiracion entrecortada, no usa
habitualmente mas de dos almohadas. 2- Necesita almohadas adicionales para dormir (mas
de dos). 1- Solo puede dormir sentado. O- Incapaz de dormir.

e Insuficiencia respiratoria. Variable cualitativa ordinal. Ver si el paciente utiliza ventilacion
no invasiva.
4-No insuficiencia respiratoria. 3- Uso intermitente de BiPAP. 2- Uso continuo de BiPAP
nocturno. 1- Uso continuo de BIPAP diurno y nocturno. 0- Ventilacion mecéanica invasiva por
intubacién o traqueostomia.

9.1Estadios de la ELA. De acuerdo de la escala Escala ALSFRS-R los doce items son
agrupados en 4 dominios.
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e Bulbar

e Motorafina

e Motora gruesa

e Funcidn respiratoria

Segun esta escala se realizara un puntaje que determinara 5 estadios (que nos determina su
situacién funcional):

Estadio 1: Afectacion funcional, pero con independencia en todos los dominios (puntuacion mayor
o igual de 3 en todos los items).

Estadio 2: Dependencia de 1 dominio.

Estadio 3: Dependencia en 2 dominios

Estadio 4: Dependencia e 3 dominios

Estadio 5: dependencia en 4 dominios.

10.

11.

12.

13.

Tratamiento con Rilutek: variable cualitativa dicotémica. SI/NO. RILUTEK esta indicado para
prolongar la vida o el tiempo hasta la instauracion de la ventilacibn mecéanica en pacientes con
esclerosis lateral amiotréfica (ELA). Los ensayos clinicos han demostrado que RILUTEK aumenta la
supervivencia en pacientes con ELA. La supervivencia se define como pacientes que estaban vivos,
sin intubacion para ventilacibn mecanica y sin tragueotomia. No hay evidencias de que RILUTEK
ejerza un efecto terapéutico sobre la funcion motora, funcién pulmonar, fasciculaciones, fuerza
muscular y sintomas motores. En las ultimas etapas de ELA no se ha demostrado que RILUTEK sea
efectivo. No es una cura para ELA.

Ingresos hospitalarios: surge cuando el paciente requiere de servicios especializados
(medicina interna, neumologia, digestivo, cirugia, etc) y necesita permanecer recluido en un
hospital a fin de poder recibir un tratamiento para su padecimiento. Variable cualitativa
nominal dicotémica (SI/NO). Dentro de este apartado también se tendra en cuenta:

« Motivo de Ingreso: variable cualitativa nominal policotomica. Infeccién
respiratoria/neumonia, broncoaspiracion, fracaso respiratorio, taquicardia, edemas
maleolares, infeccion del tracto urinario, obstruccion intestinal, cirugia.

« Numero de ingresos tras el diagnostico: variable cuantitativa discreta. Se medira
en veces por afo.

» Servicios en los que fue ingresado: variable cualitativa dicotémica. Urgencias o
Ingreso hospitalario.

« Tiempo de estancia hospitalaria: variable cuantitativa discreta. Se medira en dias
de estancia.

Instrucciones previas: Variable cualitativa nominal dicotdmica. SI/NO. Decisiones
expresadas de una persona, tomadas de forma reflexiva, libre y responsable, sobre los
tratamientos meédicos y cuidados de salud, una vez lleguen complicaciones o el fallecimiento.
Esta variable recogera el conocimiento del participante sobre este tema.

Gastrostomia: Variable cualitativa nominal dicotomica. Consiste en la colocacion mediante
endoscopia de una sonda en el estbmago a través de la pared abdominal para administrar
alimentos y medicacion. Se preguntara al paciente si llegado el momento por aumento de la
disfagia querria someterse a la colocacion de una gastrostomia. Respuesta: Si/No.
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14.Sonda Nasogastrica: Variable cualitativa nominal dicotomica. Se trata de un dispositivo de
nutricion enteral que consiste en un tubo de plastico (polivinilo, silicona o poliuretano) flexible,
que se introduce a través de la nariz y permite llevar el alimento directamente al estbmago.
Se preguntara al paciente si llegado el momento por aumento de la disfagia o ante necesidad
de una cirugia o complicacién (obstruccion intestinal) querria someterse a la colocacion de
una sonda nasogastrica. Respuesta: Si/No.

15.Ventilacion mecéanica no invasiva (VMNI). Variable cualitativa nominal dicotémica. SI/NO.
Se define como la asistencia ventilatoria sin necesidad de intubacion traqueal, que mantiene
funciones fisiolégicas como la fonacion, la expectoracion y la deglucién y que evita las
complicaciones ocasionadas por la intubacion. Se preguntara al paciente si llegado el
momento de necesitar una asistencia ventilatoria no invasiva sea cualquiera de los dos tipos:

» Presion positiva continua en via aérea (CPAP).
« Ventilacion con presion positiva inspiratoria y espiratoria (BIPAP).

16.Ventilacion mecanica invasiva: Variable cualitativa nominal dicotomica. Se basa en la
colocacion de un tubo endotraqueal o un tubo de traqueostomia para suplir o colaborar con
la funcion respiratoria de una persona, que no puede o no se desea hacerlo por si misma,
de forma que mejore la oxigenacién e influya asi mismo en la mecénica pulmonar. Se
preguntara al paciente por estas dos opciones, si llegado el momento en que la ventilaciéon
no invasiva no sea suficiente o si surgiera una complicacion en domicilio o durante un

ingreso:
» Tragueostomia: se trata de una canula dentro de la trAquea, pasando por la piel del
cuello. SI/NO.

* Tubo endotraqueal: SI/NO.

17.Sedacion Paliativa: Variable cualitativa nominal dicotémica. Se define como la administracién
deliberada de farmacos, en las dosis y combinaciones requeridas para reducir la consciencia
de un paciente con enfermedad avanzada o terminal, tanto como sea preciso para aliviar
adecuadamente uno o mas sintomas refractarios y con su consentimiento explicito. SI/NO.

18.Maniobras de reanimacién cardiopulmonar (RCP): Variable cualitativa nominal dicotomica.
Se define conjunto de maniobras temporales y normalizadas intencionalmente destinadas a
asegurar la oxigenacion de los érganos vitales cuando la circulacién de la sangre de una
persona se detiene subitamente, independientemente de la causa de la parada
cardiorrespiratoria. Se cuestionara al paciente sobre su decision de llegado este momento si
desea o0 no RCP. SI/NO.

19.Morir en casa o en el Hospital: variable cualitativa dicotdbmica. Se anotara si aparece
registrado la preferencia del paciente sobre el sitio de su fallecimiento. Casa/Hospital.

20. Representante: Variable cualitativa nominal dicotémica. SI/NO. Persona escogida por el
paciente que actuara como interlocutor con el meédico o el equipo sanitario ayudando a la
interpretacion de la voluntad que ha manifestado el paciente en el documento de instrucciones
previas.
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4.4 Cronograma

15 de Noviembre de 2018

18 de Enero de 2019

5 de febrero de 2019

10 de Febrero de 2019
1 de marzo a 24 de abril de 2019

14 de mayo de 2019

15 de mayo a 31 de mayo de 2019

1 dejunio a 20 de junio de 2019

Presentacion del CINV-17 y Autorizacion
por parte del tutor.

Presentacién del Proyecto al Comité de
Investigacion de la Universidad Pontificia
de Comillas — Modelo de CINV-18.

Autorizacion del Proyecto de
Investigacion por parte del Comité de
Investigacion de Universidad Pontificia
de Comillas.

Presentacion del Proyecto de
Investigacion al CEIC del Hospital
General de Segovia.

Revision de correcciones en el Proyecto
de Investigacion por parte del CEIC del
Hospital General de Segovia.

Aprobacion de Estudio por parte del
CEIG del Hospital General De Segovia.

Revisién de Historias Clinicas y
Recoleccion de Datos.

Escritura y Revision de Trabajo Final.

FECHA ACTIVIDAD
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4.5 Fases del estudio y procedimiento de recogida de datos

Se revisaron historias clinicas de pacientes diagnosticados con ELA desde el 1999 a la actualidad.

1) Revision de historia clinica de Neurologia.

2) Revision de historias clinicas de Neumologia.

3) Reuvision de historias clinicas de Digestivo.

4) Revision de historias clinicas de Otorrinolaringologia.

4.6 Analisis de datos:

Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo.

Utilizamos para la recoleccion de datos Excel.
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5- Resultados

Se revisaron las historias clinicas de los pacientes diagnosticados de ELA en el Hospital General
de Segovia desde 1999 hasta la actualidad.

Con una muestra de 22 pacientes diagnosticados de ELA.

De los 22 pacientes con ELA se recogieron de sus historias clinicas los siguientes datos personales
(Anexo 1):

Sexo: 50% son mujeres y el otro 50% son hombres. Se observo que el tipo de ELA méas
frecuente en mujeres es la Clasica. Se encontro que de los 11 hombres 3 presentaron el tipo
bulbar.

Edad: Se encontraron 8 pacientes con diagndstico de ELA entre las edades de 50-69 afios,
70-89 afios 12 pacientes, no encontré pacientes mayores de 90 afios diagnosticados de ELA
y solol paciente entre la edad de 30-49 afios. Esto hace referencia a lo encontrado en
diferentes estudios donde la edad media de inicio es de 43 a 52 afios en casos familiares y
entre 58-63 afios en casos esporadicos de ELA 4,

Estado civil: Se observo que de los 22 pacientes 9 estaban casados, 2 solteros, 2 viudos y
ninguno en union libre y en 9 pacientes no se registro.

Religion: No se registra en ningun paciente

Cuidador Principal: De las 22 historias revisadas se objetiva que 17 pacientes tenian
cuidador informal (familia). 1 solo paciente tenia cuidador formal y en 4 no se encontraron
registros. Se observo que en 45% de los casos el cuidador principal fue él conyuge en las
mujeres y el 27% en los hombres. Sin embargo, en 6 pacientes no se registrd el cuidador
principal. 15 pacientes conviven con el cuidador, uno de los pacientes no convive y en 6 no
esta registrado.

Zonas: Se revisa que de los 22 pacientes 13 viven en zona urbanay 9 en zona rural.

Domicilio: 18 pacientes tienen casa propia y 3 viven en casa de un familiar donde no se
especifica grado de parentesco, 1 de ellos vive en residencia que es el paciente que
revisando los datos obtenidos tiene cuidador formal no convive con él.

Ingresos por afio: ingresaron 13 pacientes mayoritariamente por urgencias y en medicina
interna.

Tratamiento con Riluzol: De las 22 historias se objetiva que 14 pacientes estan en
tratamiento con dicho farmaco, no se registra relacion entre la toma de Riluzol y la
presentacion de menos complicaciones. 4 pacientes no estan en tratamiento y no se
especifica porque de la decisién. En los otros 4, no hay registro si estan en tratamiento o
estuvieron con tratamiento.

Se revisan 22 historias clinicas para conocer la prevalencia del registro del documento de
instrucciones previas (Anexo 2):

Tiene DIP (Documento de Instrucciones Previas): Objetivé que 20 de los 22 pacientes no
contaban con dicho documento y dos de ellos tenian en su historia clinica un anexo
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correspondiente con el documento de instrucciones previas, cabe destacar que dicho
documente provenia de unidades de ELA de la comunidad de Madrid.

Al revisar las 22 historias observé que 8 pacientes no contaban con un documento de
instrucciones previas, aunque si se registraba una planificacion de cuidados. Donde
resaltaba lo siguientes datos:

Gastrostomia (PEG): se registrO que 8 pacientes aceptaron que se les realizara una
gastrostomia en el momento que la necesitaran, mientras que 3 optaron por no realizar esta
medida y no se encontro registro de esto de 11 de los 22 pacientes.

Ventilacion Mecénica No Invasiva (CPAP o BiPAP): se encontr6 que 8 de los 22 pacientes
aceptaron la utilizacion de ventilacibn mecanica no invasiva, 2 optaron por no recibir ningan
soporte ventilatorio y en 12 pacientes no habia registro de este dato.

Ventilacion Mecanica Invasiva: se registré que 3 pacientes aceptaron que se les realizara
tragueostomia, 1 paciente acept6 que se le realizara intubacién endotraqueal como medida
de soporte respiratoria en caso de ser necesaria. En 13 casos no hubo registro de esta
medida.

Reanimacion Cardio-Pulmonar (RCP): Se registré que solo un paciente aceptaba medidas
de reanimacién, mientras que 6 expresaron su voluntad de en determinado momento no
realizar maniobras de RCP. En 15 no se encontré registro.

Morir en Casa u Hospital: de los 22 pacientes sélo en 3 se registro su voluntad de morir en
casa (2) y en hospital (1) y en 19 no se encontro registro.

Representante legal: de los 22 paciente solo 2 tenian registrado un representante legal.

Estadio de los pacientes al momento del Diagnéstico segun la escala de ALSFRS-R:
al momento del diagndstico se registré que 12 de los 22 pacientes se encontraban en el
estado 1 de la enfermedad, 5 en estadio 2, 2 en estadio 3, 2 en estadio 4 y 1 en estadio 5.
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6- Discusion

La Esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es una condicion neuroldgica invariablemente mortal con un
inicio insidioso, donde existe un deterioro progresivo del estado fisico y en la comunicacion sin
afectar la capacidad de raciocinio. Por el momento no existe una cura y la supervivencia es muy
corta 1443, Se caracteriza por varias complicaciones digestivas y respiratorias que van a requerir
medidas de soporte para mantener la vida. Lo que hace imprescindible que desde que se hace el
diagndstico de la enfermedad el paciente conozca qué es su enfermedad, cuéles son las
complicaciones y los diferentes tratamientos médicos, sin olvidar la esfera psicologica y espiritual
no sélo del paciente, sino también de su familia por lo que varios estudios hacen hincapié que es
determinarte derivar al paciente los mas pronto posible a una unidad especializada de ELA donde
estan integrados los cuidados paliativos, siendo estos los encargados de mejorar la calidad de vida,
del alivio sintomatico y del acompafiamiento®-10),

El paciente con ELA se vuelve muy relevante en la toma de decisiones sobre sus problemas de
salud. Los profesionales sanitarios han de respetar sus opiniones y favorecer su autonomia, en
cualquier situacion clinica y siempre con la maxima sensibilidad, prudencia y responsabilidad. Es
determinante para la unidad de paliativos conocer al paciente y su entorno, ya que intervienen en
la toma de decisiones.

Algunos estudios refieren lo importante que es registrar los datos personales del paciente como
seria su sexo, religion/creencias, estado civil, si reside en un entorno rural o urbano, la edad al

momento del diagnéstico, el estadio en que se encuentra la enfermedad al momento del diagndstico
(29,36,44)

Un estudio realizado en Inglaterra (Martin NH et al.)®%), valor6 la aceptacion de gastrostomia y
evidenciaron que algunos pacientes de acuerdo con sus creencias religiosas y/o morales, ante la
posibilidad de una muerte por inanicion, aceptaban que se realizara el procedimiento. Otro estudio
prospectivo intercultural entrevistd a pacientes alemanes, suecos y polacos sobre su eleccién en
técnicas terapéuticas: ventilacion invasiva, ventilacion no invasiva, gastrostomia y la terminacion
hipotética de estas medidas donde objetivaron que pacientes alemanes y suecos fueron mas
liberales en la toma de decision sobre el inicio y terminacion de estas medidas y los polacos mas
indecisos y con menos probabilidades de interrumpir estas medidas de soporte, posiblemente en
la decisién intervino sus valores tradicionales y conservadores (creencias/ religion)“3). En este
trabajo se revisaron 22 historias clinicas y se valoré en cada una de ellas si contaba con registro
de datos personales para analizar si éstos influian en la toma de decisiones, lamentablemente el
registro de los datos personales era muy escaso, en algunos inexistente como es el caso de la
religion/creencias de los pacientes, viéndose ya de antemano en los estudios revisados la
importancia de este registro porque nos permite conocer mejor al paciente, sus necesidades,
preferencias y voluntades.

Existe un decreto en Castilla y Ledn para el registro legal de voluntades de los pacientes que se
denomina documento de instrucciones previas (DIP)®3), el cual tiene como fundamento el orden
politico y la paz social, la dignidad de persona los derechos inviolables que le son inherentes y el
libre desarrollo de su personalidad. Mediante el documento de instrucciones previas, una persona
mayor de edad, capaz y libre manifiesta anticipadamente su voluntad sobre los cuidados y el
tratamiento de su salud o una vez llegado el fallecimiento, sobre el destino de su cuerpo o de sus
organos con el objeto de que esta se cumpla en el momento en que llegue a situaciones en cuyas
circunstancias no sea capaz de expresarlas personalmente®>4%, En Espafia, segun el registro
nacional de instrucciones previas del ministerio de sanidad, en 2016 solo el 0.4% de la poblacion
habia registrado su testamento vital.
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En este trabajo se encontrd que de las 22 historias revisadas s6lo 2 contaban con un registro del
documento de instrucciones previas. Al revisar mas estas dos historias que contaban con un DIP,
encontré que se trataba de un hombre de 22 afios con diagnostico ELA clasica en estadio | y el otro
paciente, una mujer de 55 afios también con ELA clasica en estadio |, y que ambos pacientes fueron
remitidos a unidades especializadas de ELA en hospitales de la comunidad de Madrid (La
Paz/Carlos 1ll), casi desde el momento del diagnostico y donde se les realizaba su seguimiento
principal. En el caso del hombre no se registra el motivo de dicha derivacion a estas unidades,
mientras que, en el caso de la mujer la justificacion del envié era que no se contaba con un equipo
sanitario multidisciplinar que manejara de forma integral al paciente diagnosticado con ELA en esos
momentos. En ambas historias clinicas se reflejo que los pacientes habian realizado y contaban ya
con un documento de instrucciones previas, tras consultas en las unidades de ELA en Madrid. No
se registra en ningun informe en que estadio se encontraban al momento de realizar el documento
de instrucciones previas o si lo hicieron después de haber presentado alguna complicacion o si
realizaron algun cambio del mismo. Cabe destacar que uno de los pacientes presentdé una
complicacion respiratoria y al tener el documento de instrucciones previas facilito tanto a la familia
como al personal sanitaria el manejo integral del paciente en el momento final de su vida.

De las 22 historias clinicas objetivé que 3 pacientes también fueron derivados a unidades de ELA
en Madrid a realizar pruebas, pero estos no continuaron los seguimientos en dichas unidades sino
en su hospital de referencia. No se registra el motivo de esta decision, de si se les ofertd continuar
seguimiento en estas unidades o si fue por decision propia.

Por otro lado, 8 de los 22 pacientes no presentaban €l documento de instrucciones previas, aunque
si se registraba una planificacion de cuidados (gastrostomia, ventilacion mecanica no invasiva, de
ventilacion mecanica invasiva, sedacion y RCP)(10.1213.2639 (Anexo 5), sin embargo en otras
ocasiones existia un registro sobre ciertas medidas (Anexo 6), pero se desconoce si estas fueron
consensuadas con el paciente. Este tipo de registro es lo que se conoce hoy en dia como
planificacion anticipada de las decisiones, ya desde la década de los 90 en Estados Unidos se
hablaba de este concepto y la utilizacion de esta herramienta para el registro de las voluntades del
paciente cuidando en todo momento su autonomia y velando que sus voluntades fueran
respetadas(4041:42),

Un estudio refiere que una posible explicacion de que no se realice el documento de instrucciones
previas es el desconocimiento y la utilidad que tiene el mismo por parte de los profesionales ya que
tanto los pacientes como los médicos no le encuentran un beneficio®Y. En este trabajo, a pesar de
no objetivar documentos de instrucciones previas, se registra en varios casos una planificacién
anticipada de las decisiones®® sin embargo, la recogida de datos entre cada profesional no esta
sistematizada y esa gran variabilidad dificulta la integracion de la informacién.

Aln con los escasos datos podemos decir que estamos ante el paradigma de formar una unidad
multidisciplinaria en nuestro medio para que cada paciente diagnosticado de ELA forme parte de
un programa sistematizado que tenga cémo prioridad mantener la autonomia del paciente y se
respete en todo momento sus voluntades y preferencias. Por lo que el registro del documento de
instrucciones previas o la planificacién anticipada de las decisiones, sea cual sea la herramienta
gue utilicemos, facilite el registro de las voluntades del paciente que nos ayudara a integrar la
informacion e interpretar la misma, todo en mayor beneficio de nuestros pacientes.
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7- Conclusiones

La planificacion anticipada de las decisiones (PAD), fue la herramienta més utilizada para registrar
las voluntades de los pacientes con esclerosis lateral amiotrofica en este estudio. A pesar de
carecer del documento de instrucciones previas se garantizo con la PAD, la autonomia del paciente
y que se respetaran sus decisiones. Sin embargo, se objetivd una escasez importante en el registro
de datos y gran variabilidad en como se registran los mismos, por lo que es importante tener un
registro ordenado y unificado entre los profesionales responsables de dichos pacientes.

Se propone la necesidad de una unidad especializada en enfermedades neurodegenerativas (ELA)
gue utilice de manera sistematizada una de estas herramientas (ya sea el documento de
instrucciones previas o la planificacion anticipada de las decisiones) para el registro de datos y
sobre las voluntades en nuestra comunidad.

Como profesionales sanitarios estamos formados para tratar, prevenir y promover la salud pero al
estar frente a pacientes con una enfermedad tan devastadora como la ELA, nos encontramos con
un desconocimiento, en ocasiones falta de sensibilidad, dificultades para la planificacion de los
cuidados impidiendo una buena calidad de atencién de estos pacientes, siendo vital que estos
tengan un documento de instrucciones previas para asi poder atender y garantizar que se respeten
sus voluntades y preferencias; por lo que se podria realizar una intervencién educativa de formacion
sobre la manera adecuada de registrar este tipo de documento (documento de instrucciones
previas)(Anexo 4).
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8- Limitaciones del estudio

- Al ser una enfermedad rara, con una incidencia tan baja de 3 por cada 100,000 habitantes y al
tener un deterioro neuroldgico rapido que empeora de una forma acelerada el estado funcional
de los pacientes con ELA.

* La muestra es escasa.

- Escaso registro de datos.
- Lavariabilidad entre registro.

- Debido a la demora de la autorizacion del Proyecto por parte del CEIC del Hospital General de
Segovia, tuve la necesidad de plantearme un cambio en la metodologia, optando por un estudio
descriptivo retrospectivo en el que revisé un numero escaso de historias clinicas de pacientes
diagnosticados de ELA de 1999 a el momento actual que estuvieran disponibles en el momento
de la recogida, en las que el registro de datos fue muy escaso y al ser retrospectivo me fue
dificil encontrar y resefiar el motivo de tan pobre registro de documentos de instrucciones
previas.
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9- Aspectos éticos

El presente estudio se llevara a cabo respetandose los principios de la Declaracién de Helsinki y
de acuerdo con las normativas nacionales (RD 223/2004) e internacionales (Normas ICH y de
Buena Practica Clinica) vigentes. La confidencialidad de los datos estara asegurada, ya que toda
la informacion recogida del paciente sera anénima, siendo codificada con un niumero, permitiendo
gue deje de ser posible establecer el nexo entre el dato y el paciente. El tratamiento de los datos
personales se garantizard, segun la Ley Organica 3/2018 del 5 de diciembre, de Proteccién de
Datos Personales y garantia de los derechos digitales.
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10- Planes para la difusion de los resultados

Los resultados derivados de este estudio, asi como las conclusiones desprendidas de los mismos,
se pretenden publicar en revistas de ciencias de salud de utilidad para la comunidad cientifica.
Ademas de esto, se prevé participar en los Congresos Cientificos relacionados con el ambito de
este estudio.

10.1 Recursos para larealizacion del estudio

Este proyecto “Impacto en la recoleccion de los datos de las instrucciones previas en pacientes
diagnosticados con esclerosis lateral amiotréfica sobre los cuidados al final de la vida”, no tiene
ninguna fuente de financiacion externa y no se recibira ninguna compensacion econémica al
realizar el mismo.
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12.1 Anexo 1. Cuadro de variables registradas (datos personales).

1.Pcte: Edad. afios.
2. Fec. Nacimiento: Fec. Fallecimiento
3.Sexo. Hombre Mujer. 4. Estado Civil. Solterofa Casadofa  Unidn.

5.Religion: Catdlica Evangelista Protestante Judia Ortodoxo Budista Hindulsmo  Ateo.
6.Zona de salud. Rural Urbana.

7.Domicilio: Casa propla  Casa de un familiar Residencia.

8.Apoyo familiar:

» Cuidadaor principal: INFORMAL (familiar) FORMAL (persena contratadal.

* Parentesco cuidador principal informal: Cényuge/ hijos/ hermanos/ sobrinos/ padres/ otros.
» iConvive en domicilio el cuidador principal?: 51 NO

9, Tipo de ELA: ELA clisica o medular ELA bulbar Otras formas

10. Fecha del diagnéstico:

11. Ingresos hospitalarios: 5l NO
+ Motivo de Ingreso:  Inf. respiratoria/neumonia Broncoaspiracion  Fracaso respiratorio
Taquicardia Edemas maleclares  Mareo ITU Obstruccién intestinal Cirugia.

+ Cuantos ingresos tras el Dx: fafio  ¢Dénde? Urgenclas Ingreso hospitalario

En qué servicios?

+ Tiempo de estancia hospitalaria: dias. (Se medird en dias de estancia).
12. Tratamiento con Rilutek: 5l NO
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12.2 Anexo 2. Cuestionarios sobre instrucciones previas

Cuestionario sobre instrucciones previas

1. ¢5abe gué son las instrucciones previas?
slO NO O
2. iTiene un documento de Instrucciones previas?
sl MNO O
3.5 empeora la disfagia:
Sonda Nasogastrica: 51 O NO O
Gastrostomia (PEG): 51 O NO O
4. Ventilacion mecanica no invasiva:
CRAR/BIPAPR: 51 C MO O
5. Ventilacidn mecdnica invasiva:
SO NO O
Tragueostomia: 5l 0 NO O
Tubo endotragqueal: 51 O NO O
B. Sedacion paliativa: 51 O NO O
7. Maniobras de reanimacién cardiopulmonar (RCP):
Slo NO O

&, Morir en casa o en el hospital:

9. Representante en caso de que no pueda expresarse.
510 ND O Quién?
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12.3 Anexo 3. Escala ALSFRS-R al momento del diagndstico.

ANEXOS Vi4: ANEXO 4. Escala ALSFRS-R

HABLA

4 Normal

3 Alteraciones detectables del habla

2 Inteligible al repetir

1 Habla combinada con icacion no lizad:

0 Pérdida del habla

SALIVACION

4 Normal

3 Ligero exceso de saliva en la boca, puede haber babeo nocturno
2 Exceso de saliva moderado; puede haber babeo matinal
1 Marcado exceso de saliva con algo de babeo

0 Babeo Requiere el uso inuado de |
DEGLUCION

4 Habitos normales

3 Pequerios problemas al comer. Ahogos ocasionales

2 Son necesarios los cambios en la i ia de los al
1 N et ot i " ia por intub

0 Ali i0 I enteral o p

ESCRITURA

4 Normal

3 Lenta y torpe; todas las palabras son legibles

2 No todas las palabras son legibles

1 Capaz de agarrar un lapiz, pero incapaz de escribir

0 Incapaz de agarrar un lapiz

MANEJO DEL CUCHILLO O DE DISPOSITIVOS
(pacientes sin gastrostomia)

4
3
2
1
0

Normal
Algo lento y torpe, pero independiente
Puede cortar muchas comidas, lento y torpe, necesita ayuda
Le tienen que cortar la comida, come lentamente
Incapaz de alimentarse solo

MANEJO DE CUCHILLO O DE DISPOSITIVOS
(pacientes con gastrostomia)

Normal

Torpe, capaz de manejar dispositivos

Necesita algo de ayuda con botones y cremalleras

Representa una minima ayuda al cuidador
Incapaz de realizar ningun tipo de tarea

Red de Atencion a Pacientes con ELA en la Comunidad de Madrid

" A
EM e AMN
VESTIDO E HIGIENE
4 Normal
3 Se cuida y asea de forma ind diente con esf y una efici id
2 N ot It : s rabtoaee al ;
1 Necesidad de un acompanante para asearse
0 Total dependencia del cuidador
ACOSTARSE Y ARROPARSE
4 Normal
3 Algo lento y torpe, pero no necesita ayuda
2 Puede darse la vuelta solo y ajustarse las sabanas pero con gran dificultad
1 Puede iniciar pero no completar una vuelta y no puede ajustar las sdbanas solc
0 Indefenso
MARCHA
4 Normal
3 Primeras dificultades al caminar
2 Camina con asistencia
1 funcionales no ambulatorios
0 Movimientos de las piernas no intencionados
SUBIR ESCALERAS
4 Normal
3 Lento
2 Moderada inestabilidad o fatiga
1 Necesita asistencia
0 No puede de ninguna manera
DISNEA
4 No disnea
3 Disnea al caminar
2 Disnea al comer, baiarse, vestirse
1 Disnea de reposo, sentado o tumbado
0 Disnea significativa, el soporte
ORTOPNEA
4 No ortopnea
3 Algo de dificultad durante el suefio, respiracién
entrecortada, no usa rutinariamente >2 almohadas
2 Necesita aimohadas extra para dormir (>2)
1 Solo puede dormir sentado
0 Incapaz de dormir
INSUFICIENCIA RESPIRATORIA

4 No insuficiencia respiratoria

3 Uso intermitente de BiPAP

2 Uso continuo de BiPAP nocturno

1 Uso continuo de BiPAP diurno y nocturno
0 Ventilacién mecanica invasiva
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12.4 Anexo 4. Modelo orientativo del Documento de Instrucciones Previas (DIP).

DOCUMENTO DE INSTRUCCIONES PREVIAS

Y0..cueo . nacido el..... [ SIS S N [ A
con DNIipasaporte/otro documento valldo: ... Mo con gomicllio

Con piena capaciadad de obrar, aciuando libremente y 1r3s UNa adecuada refiexion, formuk de
forma gocumental 1as INSTRUCCIONES PREVIAS que se describen mas adbajo, para que s2
tengan en cuenta en & momento en que, por mi estado fisico o psiquico, este Imposbilitaco para
expresar mis declslones g2 forma personal sobre ml atencion medica, por enconirarme en
aiguna de I3s siguientes situaclones:

[ Dafo cersbral severo & Imeversibie.
O Tumor matgno diseminado en fase avanzaca.

O enfermadad degenerativa de!l sistema nervioso © del sistema muscular en
fase avanzada, con Iimportante lmitacion de ml moviidad y falta oe
respuesta positiva al ratamiento especffico sl lo hudlere.

[ sSituacion terminal en fase Irreversible consiatada por 008 MEdicos.

[ La enfermedad que padazeo actualmente .......
de cuya evolucién y pronostico he sido adecuadamente Informado
(cumplimentar sl procede).

[ Ofras SRUCIONES ..o

£g Ml 0es20 que Jos responsables del culdaco de mi s3lud y, en su caso, ml
raprasantante tengan en consideracion mi voluntad, sl lisgara el momento en que hubless
pergido |a capackiad para decidir por mi mismo y 3 menos 0os medcos lo determinasen
3sl como que me encuentro en I3 situacion definkla mas ama, en el sentido que expraso
a continuacion:

[J Que no s= mlate mi vida por medios artficales, tales como técnicas de soparts
Wital, fulgos Nravenosos, farmacos o almeantackn anincial.

[0 cus se me suministren farmacos necesanos para palar al maxmo mi
malestar, sunimiento psiquico y dolor fISIico causados por 13 enfermedad o por fata oe
fluides o alimentacion, aun en el c3so de que puadan acortar mi agonia.

[ cue se me apiquen |3s medidas medicamenie 3propiadas para prolongar mi
vida, Independientements de mi estado f1sico 0 mental.

] ONa6 I atIOnes: i e e e o e s
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DECLARACION DE TESTIGOS

Los firmantss como iestigos de la formalzacion de este documento de Msirucchnes previas
oecmnoswmyoreeaeeoaapenerpienaca acidad de odrar y que, 3 nuestro juicio, Ia
0, 63

persona otorgants de este documsn capaz, a librements y ha firmado el documento
en nuseatra presencia.
PRIMER TESTIGO
oo* [ DNUNIE
Domiciio (Cale, Localidad, Prowvincia) Fdo.:
Aolrine, consiento pars of trstanienio de mis datcs perscndles o o Regatc de
Previes de Cantiia v Lodn segin rformecisn o pe el
SEGUNDO TESTIGO
oo® Iowms
“Domiclio [Cale, [ocalldad. Provindia) Fdo.:
Asrene, cospmio Dace of Uataniento de s dutcs perscnglen pof o Regetc de
Imtrucoones Previes de Castlia y Ledn segin inf o De del
TERCER TESTIGO
oo® DNUNIE
Domiclio [Cale, Localidad. Provincia) Fdo.
Feirnere:, Per o Fegate o
Imtrucsones Py de Cantila y Ledn segin nformecsss o e del

DECLARACION DEL OTORGANTE

Como otorgante de este gocumento, DECLARO que los fimantes como testigos en primer y
s2gundo gar no tlenen conmigo relacion de parsniesco en primer nl en segundo grado, ni
ningun vinculo patrimonial u obligacional.

Estango conforme con $0do Io anterior y reservandome ef derecho a revocar, en forma escrita, esta

B o kg v pretens e SO G it e gt S I S a2 5
{Luger y fecha de formalzecdn)
Firma del Otorgante
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Sl se produce e falecimlento:
[ cue s= donen mis érganos
[0 Que s= donen los 0rganos siguienies:

[0 Que no se donen mis organcs

[ En cuanto al destino de mi cusrpo

Con el fin de que pueda ayudar a Interpretar 13s Instruccionss formuiadas mas amba, Mmanifesio

que

DESIGNACION DE REPRESENTANTES

Designo como mi's representanta/s, en el caso de gue me vea Imposibiitado/a para expresar ml
voluntad, con & fin de que velen por | cumpimisnto de 1as Instrucciones expresadas en mi
documento de Instrucciones previas y tome/n Ias decislones necesanas para tal fin, con el siguiente

orgen de prelacion a:

PRIMER REPRESENTANTE

o DNVNIE

Fecha de Nacmiento: Domicito

l cP.

Fdo.:

SEGUNDO REPRESENTANTE

oo DNUNIE

Fecha de Nacmiento: Domiciio

Localaad Provincla

CP.

Tel&fonos oe contacto

Aceptacién ds la repressntacion y Conssnmiento para &
Mmmmmw:uu e

coms (epresertade ded/ e OTORGANTE de documenis de

Astriaro, conglenio Sare of tttarmento de mis detos Dorsonaiy pof of Regeoe
de abucciones Movies de Costile ¢ Lode segln rfomestn moogds ol pe del
presects docutwends.

Fdo.:
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12.5 Anexo 5: Ejemplo de registro de planificacién anticipada encontrada en las historias
clinicas revisadas.

e R

Guns, )

NO (o 11\/\~&’—-‘4—°\ / g: 3“9"*“"\
s p/g\\a j Ldw Cannelo ol /WL\\)

i ’

Pag. 33



ESCUELA @
DE ENFERMERIA i
COMILLAS | Y FISIOTERAPIA SAN JUAN DE DIOS

12.6 Anexo 6: Ejemplo de informacion registrada, probable planificacién anticipada, en las
historias clinicas revisadas.
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