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1.1. RESUMEN

Introduccion:

La Esclerosis Lateral Amiotroéfica (ELA), es la enfermedad degenerativa de las neuronas
motoras mas comun, de origen multifactorial, involucrando factores genéticos,
ambientales y de estilo de vida. Actualmente, ante la falta de un tratamiento curativo
para la ELA, se vuelve imprescindible un enfoque multidisciplinario centrado en
maximizar el bienestar y la calidad de vida de los pacientes. La gestidon sanitaria se lleva
a cabo tanto en atencién primaria (AP), generalmente en programas de atencién a la
cronicidad, asi como en el ambito hospitalario, a través de unidades multidisciplinarias

y servicios de urgencias.
Objetivos:

El objetivo de esta tesis doctoral ha sido conocer la incidencia y prevalencia de la ELA,
algunas caracteristicas clinicas, la utilizacién de los servicios de salud y los motivos de
consulta urgente hospitalarios mas frecuentes y potencialmente evitables y, finalmente,
las necesidades psicosociales y espirituales (NPE) de los pacientes atendidos en un area
de gestién de AP. Un aspecto destacable de este trabajo ha sido la evaluacidn de las
NPE de los pacientes de ELA, para ello se ha utilizado la herramienta Escala de Evaluacién

de necesidades Psicosociales y Espirituales del enfermo al final de la vida (ENP-E).
Resultados:

En primer lugar, se ha obtenido nuevos datos sobre la incidencia y prevalencia de esta
enfermedad en nuestra zona, y también los datos de la identificacion de estos pacientes
por el programa de atencidn a la cronicidad, en segundo lugar, se ha detectado como el
primer motivo de consulta urgente hospitalaria las caidas, que representan una causa
potencialmente evitable. Por ultimo, se obtienen resultados de elevado grado de
complejidad en las NPE de estos pacientes, que es a su vez, es mayor en los pacientes

no integrados en los programas de la cronicidad de AP
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Conclusiones:

Este estudio aporta informacion valiosa sobre la ELA, incluyendo la incidencia,
prevalencia, caracteristicas clinicas y uso de servicios de salud. Un descubrimiento clave
fue la alta complejidad de las NPE en pacientes con ELA, especialmente en los no

incluidos en programas de atencién a la cronicidad.
Se proponen estrategias para mejorar la atencién a estos pacientes:

1. Desarrollo de una Ruta Asistencial Especifica para ELA: Establecer un enfoque
asistencial especializado para mejorar la deteccién temprana y el seguimiento

continuo, facilitando su integracién en programas de cronicidad.

2. Aumento de la Participacion de Profesionales en Medicina Fisica y
Rehabilitaciéon: Fomentar la intervencion de estos profesionales en la atencién
domiciliaria, proporcionando cuidados personalizados para mantener la

autonomia y funcionalidad del paciente.

3. Evaluacion Regular de Necesidades Psicosociales y Espirituales (NPS):
Implementar la escala ENP-E (ver pég. 152, Anexo 2) ' comq estandar en la atencidn a

pacientes con ELA.

4. Mejora en la ldentificacion y Seguimiento en Programas de Cronicidad:

Reforzar la identificacion y seguimiento en programas como PCC/MACA.

5. Planificacidon de Decisiones Anticipadas (PDA): Promover el registro de la PDA

en historias clinicas, abordando las barreras para su implementacion.

Estas propuestas buscan mejorar la calidad de vida de los pacientes con ELA y optimizar

la eficiencia del sistema de salud.
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1.2 Resum

ESCLEROSI LATERAL AMIOTROFICA (ELA) A LA REGIO SANITARIA COSTA
DE PONENT: Atencio primaria de salut, cronicitat i complexitat.

Introduccio:

L'Esclerosi Lateral Amiotrofica (ELA), és la malaltia degenerativa de les neurones
motores més comuna, d'origen multifactorial, involucrant factors genétics, ambientals i
d'estil de vida. Actualment, davant la manca d'un tractament curatiu per a I'ELA, es torna
imprescindible un enfocament multidisciplinari centrat en maximitzar el benestar i la
qualitat de vida dels pacients. La gestid sanitaria es duu a terme tant en atencid primaria
(AP), generalment en programes d'atencid a la cronicitat, com en I'ambit hospitalari, a

través d'unitats multidisciplinaries i serveis d'urgencies.
Objectius:

L'objectiu d'aquesta tesi doctoral ha estat coneixer la incidencia i prevalenca de I'ELA,
algunes caracteristiques cliniques, la utilitzacié dels serveis de salut i els motius de
consulta urgent hospitalaria més freqiients i potencialment evitables i, finalment, les
necessitats psicosocials i espirituals (NPE) dels pacients atesos en una area de gestid
d'AP. Un aspecte destacable d'aquest treball ha estat I'avaluacid de les NPE dels pacients
d'ELA, per a aix0 s'ha utilitzat I'eina Escala d'Avaluacié de necessitats Psicosocials i

Espirituals del malalt al final de la vida (ENP-E).
Resultats:

En primer lloc, s'han obtingut noves dades sobre la incidéncia i prevalenca d'aquesta
malaltia en la nostra zona, i també les dades de la identificacié d'aquests pacients pel
programa d'atencio a la cronicitat. En segon lloc, s'ha detectat com el primer motiu de
consulta urgent hospitalaria les caigudes, que representen una causa potencialment

evitable. Finalment, s'obtenen resultats d'elevat grau de complexitat en les NPE
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d'aquests pacients, que és al seu torn, és major en els pacients no integrats en els

programes de la cronicitat d'AP.

Conclusions:

Aquest estudi aporta informacid valuosa sobre I'ELA, incloent la incidencia, prevalenga,
caracteristiques cliniques i Us de serveis de salut. Una troballa clau va ser l'alta
complexitat de les NPE en pacients amb ELA, especialment en els no inclosos en

programes d'atencié a la cronicitat.
Es proposen estratégies per millorar I'atencié a aquests pacients:

1. Desenvolupament d'una Ruta Assistencial Especifica per ELA: Establir un
enfocament assistencial especialitzat per millorar la deteccié primerenca i el

seguiment continu, facilitant la seva integracié en programes de cronicitat.

2. Augment de la Participacio de Professionals en Medicina Fisica i Rehabilitacio:
Fomentar la intervencié d'aquests professionals en l'atencié domiciliaria,
proporcionant cures personalitzats per mantenir I'autonomia i funcionalitat del

pacient.

3. Avaluacié Regular de Necessitats Psicosocials i Espirituals (NPS): Implementar

I'escala ENP-E (Anexe2,pde. 152) com 3 estandard en |'atencid a pacients amb ELA.

4. Millora en la Identificacié i Seguiment en Programes de Cronicitat: Reforcar la

identificacio i seguiment en programes com PCC/MACA.

5. Planificacié de Decisions Anticipades (PDA): Promoure la inclusié de la PDA en
el registre de les histories cliniques, abordant les barreres per a la seva

implementacid.

Aquestes propostes busquen millorar la qualitat de vida dels pacients amb ELA i

optimitzar I'eficiencia del sistema de salut.
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1.3 Abstract

AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS (ALS) IN THE COSTA DE PONENT

HEALTH REGION: primary health care (chronicity and complexity).

Introduction:

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS), the most common degenerative disease of the
motor neurons, has a multifactorial origin involving genetic, environmental, and lifestyle
factors. In absence of a curative treatment, a multidisciplinary approach is essential to
maximize patient comfort and quality of life. Healthcare management is carried out both
in primary care (PC), typically within chronic care programs, and in the hospital setting

through multidisciplinary units and emergency services.

Objectives:

The aim of this doctoral thesis is to understand the incidence and prevalence of ALS,
some clinical characteristics, the use of health services, the most frequent and
potentially avoidable reasons for urgent hospital consultation, and finally, the
psychosocial and spiritual needs (PSN) of patients treated in a PC management area. A
notable aspect of this work has been the evaluation of the PSN of ALS patients, for which
the Psychosocial and Spiritual Needs Assessment Scale at the end of life (ENP-E) was

used.

Results:

Firstly, new data was obtained on the incidence and prevalence of this disease in our
area, as well as data on the identification of these patients by the chronic care program.

Secondly, falls were detected as the primary reason for urgent hospital consultation,
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representing a potentially avoidable cause. Lastly, results of high complexity in the PSN
of these patients were obtained, which is, in turn, greater in patients not integrated into

PC chronicity programs.

Conclusions:

This study provides valuable information on ALS, including incidence, prevalence, clinical
characteristics, and health service usage. A key finding was the high complexity of PSN

in ALS patients, especially in those not included in chronic care programs.
Strategies are proposed to improve the care of these patients:

1. Development of a Specific Care Pathway for ALS: Establish a specialized care
approach to improve early detection and continuous monitoring, facilitating

their integration into chronicity programs.

2. Increased Involvement of Professionals in Physical Medicine and
Rehabilitation: Encourage the intervention of these professionals in home care,
providing personalized care to maintain the autonomy and functionality of the

patient.

3. Regular Assessment of Psychosocial and Spiritual Needs (PSN): Implement the

ENP-E scale as a standard in the care of patients with ALS.

4. Improvement in Identification and Follow-up in Chronicity Programs:
Strengthen identification and follow-up in programs like complex chronic
patients (CCPs) or included in the advanced chronicity care model (MACA, for its

Spanish acronym).

5. Advance Care Planning (ACP): Promote the inclusion of ACP in clinical histories,

addressing the barriers to its implementation.

These proposals aim to improve the quality of life of ALS patients and optimize the

efficiency of the healthcare system.
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2. INTRODUCCION

2.1. Esclerosis Lateral Amiotréfica

2.1.1. Introduccion

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA), que también recibe el nombre de enfermedad
de Lou Gehrig o de Stephen Hawking en Estados Unidos, Enfermedad de Charcot en
Francia o genéricamente Enfermedad de la Motoneurona (EMN), es una enfermedad
del sistema nervioso central caracterizada por una degeneracién progresiva de las
neuronas motoras de la corteza cerebral, tronco del encéfalo y médula *?. Es la tercera
enfermedad degenerativa en incidencia tras la demencia y enfermedad de Parkinson,
junto con sus variantes (esclerosis lateral primaria, atrofia muscular progresiva y
pardlisis bulbar progresiva), siendo la enfermedad de neurona motora mds frecuente en

el adulto (+:2),

La etiologia de la ELA es multifactorial, y actualmente, la comunidad cientifica no tiene
una comprension completa de los mecanismos que causan la enfermedad. Se cree que
factores genéticos y ambientales desempefian un papel en el desarrollo de la ELA (12),
Entre un 5y un 10 % de todos los casos de la ELA son familiares (ELAf), el resto de los
casos son esporadicos (ELAe) (12, Los pacientes con ELA pueden sufrir desde deterioro

cognitivo ejecutivo hasta demencia frontotemporal (DFT)34),

Los primeros casos de este sindrome fueron descritos por los neurélogos Aran (1848)
gue lo denomind Atrofia Muscular Progresiva y posteriormente Duchenne, ambos
atribuyeron la etiopatogenia a alteracion muscular. En el afio 1860, Cruveilhier especuld
con su origen neuroldgico, aunque no fue hasta 1869 que Charcot definié formalmente

la entidad de forma especifica como la reconocemos ahora 59,
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Esta enfermedad tiene una gran capacidad invalidante con consecuencia de necesidades
de cuidados permanentes. La repercusion en las familias de las personas enfermas es

muy importante tanto en el aspecto personal, social o econémico (),

A diferencia de otras enfermedades crdnicas también invalidantes, la ELA es una
enfermedad neurodegenerativa rara () y es muy probable que un equipo de atencién
primaria vea solamente un caso o dos en su trayectoria profesional, aportando mayor
dificultad para su diagnéstico temprano y el control de los sintomas cambiantes y

progresivos.

2.1.2. Epidemiologia

La incidencia de la ELA aumenta con la edad, alcanzando su punto maximo entre los 60
y 79 afios 7). Sin embargo, puede haber variaciones segin el origen ancestral ).
Algunos estudios muestran una incidencia estable en las Ultimas dos o tres décadas (19),
mientras que otros reportan un posible aumento (%12, Las modificaciones en la
incidencia percibida pueden surgir debido a un mejor diagndstico o cambios en los
estdndares de reporte con el tiempo, lo que aboga por la construccidon de registros
poblacionales bien curados. No esta claro si la incidencia de la ELA ha cambiado en las

Gltimas décadas, aunque se espera que crezca con una poblacién envejecida (13,

También se prevé un aumento en la prevalencia de la ELA debido a una poblaciéon
envejeciente y a una mejor gestién que respalda una mayor esperanza de (314, Aun asi,

la ELA sigue siendo una enfermedad relativamente rara.

La incidencia global estandarizada de ELA mediante metaanalisis es solo de 1.68 por

100,000 afios-persona de seguimiento, pero varia por regién 5. En poblaciones de
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ascendencia predominantemente europea, como Europa y Norteamérica, la incidencia
es ligeramente mayor que el promedio global y oscila entre 1.71 y 1.89 por 100,000, y
puede ser incluso mas alta en estudios basados en poblacién (16). Las poblaciones
asiaticas tienen incidencias mas bajas, que varian de 0.73 por 100,000 en el sur de Asia
a 0.94 por 100,000 en el oeste de Asia, mientras que Oceania tiene consistentemente
unas de las tasas de incidencia mas altas, se ha informado una tasa de incidencia anual
homogénea en poblaciones de Europa, América del Norte y Nueva Zelanda cercana a
1,8 pacientes/100.000 habitantes/afio (1>1°), La incidencia de la ELA también varia segin
el sexo con una relacion estandarizada de hombre a mujer de 1.35, que se ve afectada
por la edad de inicio 7). La genética también desempefia un papel: la heredabilidad es
mayor en pares madre-hija (19 mientras que el gen de riesgo mas conocido para la ELA,
C90rf72, reduce la edad de inicio en hombres en comparacién con mujeres (8. Por lo
tanto, la ELA surge de interrelaciones complejas entre edad, sexo y genética (*°). lo que
tiene implicaciones para la investigacién preclinica y clinica, asi como para los ensayos

clinicos.

En los estudios previos realizados en Catalufia, el primero de ellos mostré una incidencia
de 1,4 (1,6 varones y 1,2 mujeres) y una prevalencia de 5,4 pacientes/100.000
habitantes en mayores de 18 afios 29, Otro estudio reciente publicado, realizado en
Catalufia y Valencia con el objetivo de estimar la prevalencia y la incidencia de ELA en el
periodo 2011-2019 mostré una incidencia de 1,7-2,1/100.000 habitantes/afo (1,6

varones y 1,2 mujeres), y una prevalencia de 3,2-5,1/100.000 habitantes (%),

2.1.3. Formas clinicas. Fenotipos

La ELA se presenta como una combinacién de disfuncién de la neurona motora superior
y la neurona motora inferior que afecta a los segmentos bulbar, cervical, toracico y/o
lumbar 22, Aunque la ELA inicialmente se presenta con una variedad de fenotipos, que

son manifestaciones variables del genotipo del organismo en un entorno especifico
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(Figura 1), todos estos convergen eventualmente en discapacidades significativas (3.
Este proceso conlleva una debilidad progresiva de los musculos esqueléticos
voluntarios, afectando aspectos fundamentales como el movimiento de las
extremidades, la deglucién (produciendo disfagia), el habla (generando disartria) y la
funcién respiratoria. A pesar de las distintas presentaciones clinicas al inicio, la
enfermedad tiende a unificarse en su impacto debilitante conforme progresa.
Clasicamente, se preservan los musculos del esfinter y extraoculares, aunque se
reconoce cada vez mas la disfuncion autondmica en la ELA, por ejemplo, urgencia
urinaria e incontinencia ?%. La debilidad clinica se propaga contralateralmente y en
direccion rostral y caudal, generalmente de manera anatémicamente contigua. Una
encuesta reciente encontré que el 85% de los pacientes con ELA tenian un inicio focal
en un segmento corporal, que progresaba hacia el lado contralateral y luego a
segmentos anatdmicos adyacentes (), La propagacion de la enfermedad a segmentos

no contiguos fue menos comun.

Figura 1. Variabilidad fenotipica de la Esclerosis Lateral Amiotréfica ELA.

Spinal Bulbar c Progressive Primary lateral
onset onset muscular atrophy sclerosis
e Pseudopolyneurmc Hemiplegic Flail arm Flail leg
ALS syndrome syndrome

(311

R Swinnen B, Robberecht W. The phenotypic variability of amyotrophic lateral sclerosis. Nat Rev Neurol.
2014;10(11):661-70.
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El inicio bulbar y el inicio espinal (cervical, lumbar) son las presentaciones mas comunes,
constituyendo cada una entre un 65% y un 33% de los casos. Menos frecuentes son las
manifestaciones de brazo y pierna flacidos, esclerosis lateral primaria, atrofia muscular
progresiva, inicio respiratorio y presentaciones hemipléjicas 3. La esclerosis lateral
primaria y la atrofia muscular progresiva estan en el espectro de fenotipos de ELA,

aunque también pueden considerarse como entidades clinicas separadas %2,

Edad, sexo y genética contribuyen a los fenotipos de ELA. Las pacientes femeninas
mayores pueden desarrollar mas cominmente ELA de inicio bulbar, los hombres
jévenes ELA clasica, hombres y mujeres jovenes enfermedades de motoneurona
superior puras, los hombres también pueden presentar la variante de brazo flacido, los
hombres de mayor edad la variante de pierna flacida e inicio respiratorio 3. Mutaciones
genéticas especificas favorecen ciertos fenotipos. Un estudio reciente sugiere que los

fenotipos pueden variar globalmente (26),

En su evolucién, estas formas de presentacion inicial confluyen en discapacidades que

llevan al paciente a un grado de dependencia total (-2,

Otra caracteristica frecuente de esta enfermedad es que tiende a producirse un retraso
entre el inicio de los sintomas y la confirmacién del diagndstico cercano a los 12 meses
(27.28) - E| estudio realizado en nuestro pais establece que las formas de inicio en
miembros inferiores constituyen el mayor reto diagnéstico por el amplio abanico de
diagndsticos diferenciales. Ademads, identifica que los errores diagndsticos del
neurdlogo son frecuentes y en parte atribuibles a una mala orientacién o interpretacién
del estudio electrofisiolégico. En vista de estos hallazgos, este estudio sugiere que una
formacién especializada del neurdlogo y neurofisiélogo general, asi como una derivacién
precoz a los centros de referencia, son 2 medidas que podrian ayudar a reducir la

demora (28),
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2.1.4. Cambios cognitivos y conductuales

Clasicamente, la ELA era considerada principalmente como una enfermedad de
disfuncién motora, como la disartria, disfagia y debilidad de los musculos de las
extremidades superiores y/o inferiores. Sin embargo, ahora se reconoce que los cambios
cognitivos y conductuales, que pueden ocurrir temprano en el curso de la enfermedad

(2425) se presentan en el 35 al 50% de los pacientes con ELA (29:30),

Las personas con ELA experimentan pérdida de lenguaje normal y funcién ejecutiva, es
decir, mala memoria de trabajo, inhibicién y fluidez. Tipicamente, la memoria a largo
plazo y los dominios espaciales permanecen intactos 9. Otros cambios conductuales
incluyen apatia, irritabilidad, desatencién a la higiene y cambios en los habitos
alimenticios. Aproximadamente el 15% de los casos de ELA cumplen con los criterios de
diagndstico para la demencia frontotemporal DFT 3132 Ademds, en la ELA ocurren la
depresién, ansiedad y alteraciones del suefo, junto con el afecto pseudobulbar, que

causa labilidad emocional 23,

Estos cambios cognitivos y conductuales respaldan el concepto de que la ELA es una
enfermedad neurodegenerativa global en el mismo continuo que la DFT. Ciertas
caracteristicas del paciente, como el estado C9orf72 (3233) y el inicio bulbar 4, son
determinantes fuertes del deterioro cognitivo y pueden ayudar al médico y al paciente

a anticipar esta complicacién.

En conjunto, esta nueva comprension de la ELA como un trastorno multisistémico
subraya la importancia de gestionar el declive cognitivo y los problemas
neuropsicoldgicos, como la depresidn, el suefio disfuncional, la apatia y la irritabilidad
(31), Es importante que, cuando emergen sintomas cognitivos, los equipos de atencidn se
involucren tempranamente con los pacientes y sus familias para preguntar acerca de las
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preferencias de cuidado al final de la vida, asegurando que el paciente desempefie un

papel activo en estas importantes conversaciones.

2.1.5. Aspectos genéticos

La ELA se clasifica como familiar (ELAf) en el 10-15% de los casos, donde
aproximadamente el 70% de estos casos familiares se asocia con mutaciones en genes
ya conocidos por su relacion con la enfermedad. La forma espordadica (ELAe), que afecta
a pacientes sin antecedentes familiares de la enfermedad, también presenta
mutaciones genéticas en aproximadamente el 15% de los casos, denominadas
mutaciones 'privadas' en los mismos genes asociados a la ELAf 32, A pesar de los

avances, la causa en el 85% restante de los casos esporddicos sigue siendo desconocida.

La genética de la ELA es intrincada. Mas de 40 genes asociados a la ELA han sido
identificados 3334, siendo las mutaciones mas comunes C9orf72, TARDBP, SOD1 y FUS
(33), La investigacion genética ha revelado rutas patoldgicas cruciales para nuevos
tratamientos. Los avances recientes incluyen siete genes adicionales que abren la
posibilidad de terapias mas personalizadas. Estos hallazgos son fundamentales para
futuras aplicaciones clinicas, aunque requieren investigacién adicional para su completa

implementacién en el manejo de la enfermedad ©3),

Existen modelos de herencia oligogénica y poligénica que sugieren multiples variantes
genéticas como contribuyentes al riesgo o progresion de la enfermedad #53%), La ELA se
caracteriza por una heredabilidad incompleta, con estimaciones que indican que la
genética no explica completamente la enfermedad (19, Se consideran también factores
adicionales, como alteraciones gendmicas, variantes estructurales y factores

ambientales (39),
26



Con la emergencia de terapias genéticas para la ELA, las pruebas genéticas podrian
convertirse en estandar, resaltando la importancia de una evaluacidn genética adecuada

y la colaboracién con consejeros genéticos (49,

2.1.6. Exposicién ambiental

La hipotesis gen-edad-ambiente sugiere que la combinacion de factores genéticos, dafio
celular por edad y exposiciones ambientales provocan la ELA Y. Aunque las variantes
genéticas no explican totalmente la enfermedad 2, se reconoce que la ELA se desarrolla
a través de un proceso multi-paso 3. Se ha investigado el "exposoma" de la ELA, que

considera el impacto acumulado de exposiciones ambientales a lo largo de la vida (44,

Las investigaciones muestran correlaciones entre la ELA y contaminantes orgdnicos
persistentes (1), metales en sangre (4>49), y ciertos estilos de vida, como el tabaquismo y
el bajo indice de masa corporal 7). La actividad fisica intensa y el servicio militar también
se han asociado con un mayor riesgo de ELA 4750 A(in quedan preguntas sobre cémo
estas exposiciones afectan el riesgo y la progresién de la ELA y si es posible adoptar

enfoques preventivos basados en estas exposiciones 39,

2.1.7. Prondstico

El prondstico de la ELA esta vinculado a la progresidén de la enfermedad. Los clinicos
habitualmente emplean el ALS functional rating score-revised (ALSFRS-R) para

monitorizar la progresion 1.
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Se han desarrollado nuevos sistemas de etapas, como el King’s )y el ALS Milano-Torino
Staging (ALS-MiToS) (33, para proporcionar informacién prondstica. Estos sistemas de

etapas aun no se utilizan ampliamente en la practica clinica.

A pesar de que la supervivencia media en la ELA es de 2 a 4 ainos, la supervivencia
individual varia ampliamente. Esta variabilidad se debe a factores como caracteristicas
clinicas y demograficas, arquitectura genética y exposiciones ambientales. Se cred el
modelo European Network for the Cure of ALS (ENCALS) para predecir la supervivencia

personalizada basada en ocho pardmetros %, aunque aln no se utiliza rutinariamente.

En resumen, la prediccion precisa del curso clinico de la ELA todavia estd en sus primeras
etapas. Aunque hay modelos de prondstico, estos aun retienen la incertidumbre. Es
esencial que los equipos clinicos asesoren a los pacientes y sus familias sobre el curso
anticipado de la enfermedad, destacando que las predicciones pueden variar entre

pacientes.

2.1.8. Tratamiento

Aunque la ELA sigue siendo incurable, el tratamiento se centra en utilizar terapias para
modificar la enfermedad y maximizar la calidad de vida. Diversas organizaciones, como
la American Academy of Neurology y la European Federation of Neurological Societies,
han publicado guias basadas en evidencia para gestionar la ELA. La atencién
multidisciplinaria de apoyo mejora la supervivencia y calidad de vida de los pacientes
(35), La atencién multidisciplinar, cuya piedra angular consiste en el apoyo nutricional y
respiratorio, y en el control de sintomas. Precisando en algunos casos la implantacion
de gastrostomias y sistemas de ventilacién, material ortopédico de apoyo, asi como un

programa de rehabilitacién individualizado ).
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Los dos medicamentos aprobados en algunos paises para ralentizar la ELA son Riluzole
y Edaravone. Riluzole, un agente anti-glutamato, ha mostrado mejorar la supervivencia
de los pacientes, la mayoria de los estudios poblacionales que compararon pacientes
con ELA tratados con Riluzol frente a aquellos que no lo recibieron, encontraron
diferencias significativas en la supervivencia media entre los dos grupos, que varian de
6 a 19 meses (°6-58)_ Se cree que el Edaravone funciona como un captador de radicales
libres, y se hipotetiza que protege a las neuronas motoras del dafio causado por los
radicales libres y el estrés oxidativo, mostrd eficacia en analisis post hoc de ensayos,
pero su disefio de ensayo puede carecer de generalizacién a toda la poblacién con ELA
y hay cuestionamientos sobre sus beneficios %61, por lo que su uso sigue siendo
polémico. Se ha aprobado una combinacion de dextrometorfano y quinidina en EE.UU.

para manejar sintomas del afecto pseudobulbar (¢2),

La ventilacién no invasiva VNI mejora la supervivencia y calidad de vida en la ELA 3), Es
esencial monitorizar regularmente a los pacientes para sintomas respiratorios y realizar
evaluaciones adecuadas. La gastrostomia también es eficaz para apoyar la nutricién y
puede ser mas beneficiosa si se establece temprano en la enfermedad (6485, Se ha

investigado la nutricién de alto valor calérico como tratamiento (¢°),

2.1.9. Atencidén Urgente

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad progresiva y compleja que
afecta multiples sistemas del cuerpo humano. Su manejo clinico requiere un
conocimiento profundo del desarrollo de la enfermedad, su prondstico y las
intervenciones terapéuticas disponibles ¢7). Sin embargo, hay poca investigacién sobre

las visitas de estos pacientes a las urgencias hospitalarias (¢8).
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Las principales razones de consulta en urgencias estan asociadas a la disnea, disfagia y
manejo de la PEG (%), Otro aspecto menos estudiado son las caidas accidentales y sus
consecuencias. Estas caidas, en muchos casos, son potencialmente evitables, y se
podrian realizar intervenciones para disminuir su incidencia ©°. De hecho, la
Organizacion Mundial de la Salud define las caidas como episodios involuntarios que
resultan en la pérdida del equilibrio 7%, En este contexto, se ha asociado que el 85% de

las fracturas dseas ocurren debido a una caida (74

En los pacientes con ELA, los déficits neurolégicos frecuentemente conducen a caidas
repetidas. Se ha identificado que la debilidad en las extremidades inferiores esta
estrechamente relacionada con estas incidencias; por lo tanto, es crucial determinar los
factores contribuyentes a estas caidas para mejorar la seguridad y los resultados en
estos pacientes, siendo la prevencidon de la debilidad muscular por desuso y la educacién
sobre la necesidad de soportes externos estrategias clave para reducir el nimero de

caidas en individuos con ELA (7273),

Dada la naturaleza debilitante de la ELA y la amplia variedad de sintomas que los
pacientes pueden experimentar, es probable que muchos pacientes con ELA requieran
visitas a los servicios de urgencias en varios momentos de su enfermedad por los

siguientes motivos:

1. Progresiény Prondstico:
Dado que la ELA puede progresar de manera impredecible y variar en severidad,
los pacientes pueden experimentar exacerbaciones agudas de sintomas que
requieran atencion urgente. Estas exacerbaciones pueden estar relacionadas
con disfunciones respiratorias, complicaciones de la deglucién que llevan a la
aspiracién, o fallas en el equipo médico, como las maquinas de ventilacion no

invasiva (74,
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2. Medicacién y Tratamientos:
Aunque medicamentos como Riluzole y Edaravone pueden desacelerar la
progresion de la enfermedad en algunos pacientes, también pueden tener
efectos secundarios (%7578 Los problemas relacionados con la medicacién,
como reacciones adversas o interacciones medicamentosas, pueden precipitar

una visita a urgencias.

3. Complicaciones Asociadas a Procedimientos Médicos:
La necesidad de intervenciones como la gastrostomia para apoyar la nutricién
puede conllevar complicaciones post-procedimiento que requieran atencion de
urgencia 7). Ademds, el mantenimiento y cuidado adecuado de estos

dispositivos es esencial para prevenir complicaciones.

4. Factores Ambientales:
Las exposiciones ambientales pueden jugar un papel en la exacerbacién de los
sintomas de la ELA o en la aparicidon de complicaciones adicionales que requieran
atencion médica urgente 8. Estas exposiciones incluyen una variedad de
factores, como la dieta, la calidad del aire, las toxinas ambientales, las sustancias

guimicas, los medicamentos, las infecciones y muchos otros.

5. Complicaciones Cognitivas y Conductuales:
Las alteraciones cognitivas y conductuales, como la depresion, ansiedad o
sintomas de demencia frontotemporal, pueden complicar el manejo de la ELAy

aumentar el riesgo de crisis que requieran una visita a urgencias (7281,

Es vital que los profesionales de la salud estén bien informados sobre la ELA y sus

complejidades para poder proporcionar una atencién adecuada y oportuna en un
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entorno de urgencias 2. Ademas, la educacidon y apoyo continuo a los pacientes y
cuidadores puede ayudar a anticipar y, posiblemente, prevenir algunas visitas a

urgencias al abordar proactivamente los sintomas y complicaciones potenciales.

2.1.10. Estado actual y coste médico directo de la ELA en Catalufia

El estudio realizado en Cataluiia entre los afios 2007 y 2014, buscé evaluar la situacion
actual de la ELA en Cataluiia, cdbmo se maneja la enfermedad y cudles son los costos

médicos asociados (83);

Se revisaron registros de 841 pacientes diagnosticados con ELA entre 2007 y 2017. Los
datos provienen de centros de atencidon primaria, hospitales, unidades de cuidados

prolongados y centros de salud mental en Catalufia.

La edad promedio al momento del diagnodstico fue de 66.11 afios, y el 52.79% de los
pacientes eran hombres. En promedio, los pacientes vivieron 14.91 meses desde el

diagndstico hasta su muerte, con una edad media de fallecimiento de 72.64 afos.

Aunque la mayoria de las consultas (86.50%) se realizaron en centros de atencién
primaria, los gastos mas significativos estuvieron vinculados con la atencidn hospitalaria,

siendo el costo promedio anual por paciente de €1,168.

Ademas, se encontrd que el 83.24% de los pacientes tenia afectaciones en mas de cuatro

sistemas organicos debido a condiciones crénicas.
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En conclusidn, mientras que la atencidén primaria juega un papel crucial en el manejo de
la ELA en Cataluiia, las hospitalizaciones representan la mayor parte de los costos
médicos directos. Estos hallazgos subrayan la importancia de adaptar y mejorar las guias
y sistemas de salud para atender adecuadamente las necesidades de los pacientes con

ELA.

2.2. Modelo de atencién a las personas con necesidades de
atencion paliativa en Atencién Primaria (AP).

En las ultimas décadas, la emergencia epidemioldgica ha resaltado la importancia de
disefiar estrategias que permitan a los sistemas de salud y sociales anticipar y responder
a las crecientes demandas asociadas al envejecimiento de la poblacién, a la
vulnerabilidad y a la prevalencia de enfermedades crénicas avanzadas. Estas
necesidades se hacen especialmente evidentes en las etapas finales de la vida. Dichas
estrategias, que han adoptado un enfoque basado en la atencidn integrada, enfatizan la
deteccién temprana de individuos en riesgo, y los abordajes globales para atender sus
necesidades y evaluar resultados en salud desde la vivencia del paciente (%), Esta
amalgama de factores ha propiciado cambios significativos a nivel politico y estructural
en el sector salud en nuestro entorno en tiempos recientes. Esto ha sido esencial para

el desarrollo de programas orientados a pacientes con requerimientos paliativos.

2.2.1. Complejidad

En el campo de la salud, la complejidad es un concepto emergente y de definicion
problematica ®®). La complejidad, es la situacion de una persona que presenta un perfil
de necesidades complejas y que necesitan una atencién compartida )y tiene una base
multifactorial ¢7:88), Depende de variables relacionadas con el paciente (como bioldgicas,
culturales o socioecondmicas), con los profesionales (en cuanto a su formacién o

experiencia), con los procesos de atencion (toma de decisiones, tiempo disponible o
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tecnologia), con el equipo (en relacion con roles y/o liderazgos), asi como con elementos

contextuales (fisicos y sociales) y organizativos (estructuras, politicas y procedimientos)

(89),

Las consecuencias mas tangibles de la complejidad en la practica clinica suelen
manifestarse como incertidumbre y dificultad en la toma de decisiones, asi como en el
enfrentamiento de dilemas 9, lo que afecta directamente tanto la calidad asistencial
como los resultados de salud. Esto se observa tanto a nivel individual (riesgo de
infravaloracidn, iatrogenia o polifarmacia, por ejemplo) como organizativo (en relacidn

con el uso de recursos y los gastos asociados con el proceso asistencial) ©?),

En nuestro entorno, la complejidad se conceptualiza, segin un consenso de expertos
dirigido por TERMCAT ©2, como aquella situacién que refleja la dificultad de gestién de
un paciente que necesita planes especificos individuales debido a la presencia o
concurrencia de enfermedades, su forma de utilizar los servicios o su entorno. Asi, se
percibe que la complejidad no es solo una realidad limitada e inherente al individuo,
sino también un fendmeno situacional y hasta cierto punto perceptivo ©3): algo que se
"vive como complejo" tanto por la dificultad del propio individuo -o su entorno- para
gestionar sus necesidades, como por las dificultades para garantizar una respuesta por

parte de los profesionales y los sistemas de salud.

En cuanto hacia la situacidn de final de la vida, un periodo que puede variar desde unos
pocos dias hasta varios afios, este se caracteriza por su alta complejidad y singularidad

para cada persona. Esta complejidad esta determinada por varios factores:

1. Factores personales: como la coexistencia de multiples enfermedades y
condiciones crdénicas y su dinamismo.

2. Factores contextuales: como el impacto emocional del proceso.

3. Factores asistenciales: como la organizacion y el uso de recursos.
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Identificar de manera temprana a los pacientes en la fase final de la vida es un desafio,

pero es crucial para planificar adecuadamente su atencidn y respetar sus preferencias

(94-101)_

Abordar la complejidad al final de la vida es esencial, dado que la mayoria de las
personas muere como resultado de enfermedades crénicas progresivas, lo que requiere
una atencién frecuente y decisiones clinicas y éticas significativas. La atencién en el final
de la vida es un paradigma en el manejo de la complejidad, caracterizado por la
concurrencia de enfermedades y condiciones crénicas, una realidad dinamica, la
necesidad de toma continua de decisiones dificiles, un sistema al limite del colapso, la
importancia crucial de los elementos contextuales, la intervencion de multiples

profesionales y la acumulacién de costos, especialmente en los ultimos meses de vida

(102-109)

Esta complejidad se manifiesta en varias areas:

1. Necesidades Clinicas y Fisicas: Incluyen el manejo de multiples enfermedades,
la severidad y progresién de las condiciones crdnicas, y la necesidad de controlar

sintomas intensos como el dolor, la dificultad para respirar y la confusién mental.

2. Area Psicoemocional: Los factores de complejidad aqui involucran
enfermedades psiquiatricas o trastornos de personalidad, asi como dolor
emocional significativo. El sufrimiento, caracterizado por la sensacion de

amenaza e impotencia, surge de la dificultad en la adaptacidn psicoemocional.

3. Area Sociofamiliar: La complejidad puede derivar de la sobrecarga del cuidador,
la falta de cobertura adecuada de las necesidades del paciente y problemas

socioecondmicos o familiares, como la marginalidad o la desintegracidon familiar.

4. Area Espiritual: E| dolor espiritual y los desafios en el sistema de creencias
personales representan una fuente significativa de complejidad, relacionada con

necesidades insatisfechas de amor, esperanza, identidad y acompafamiento.
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5. Situaciones de Ultimos Dias y Dilemas Eticos: La complejidad surge debido a la
dificultad en el control de sintomas, la adaptacion de la familia, y la presencia de
dilemas éticos. La incertidumbre en la informacién y las decisiones sobre

tratamientos intensivos aumenta la complejidad.

Los determinantes de la complejidad al final de la vida son multiples, y Ferris et al.
proponen dividirlos en diversas dareas: clinica y necesidades fisicas, psicoemocional,
sociofamiliar y espiritual 1%, Dentro de estas areas, factores como la multimorbilidad,
la severidad y progresién de enfermedades, la urgencia y los sintomas intensos, la
presencia de enfermedad psiquiatrica o trastorno de personalidad, el sufrimiento por
dolor emocional, la sobrecarga del cuidador, y el dolor espiritual y las dificultades en el

sistema de valores y creencias son indicativos de complejidad (111:112),

Ademas, los ultimos dias y los dilemas éticos presentan su propia complejidad. El control
de sintomas, la adaptacion familiar y los dilemas éticos, como el conflicto y sufrimiento

relacionados con la informacidn y las decisiones terapéuticas, son centrales en esta fase

(105)'

La identificacion temprana de pacientes al final de la vida ofrece multiples beneficios,
como una mejor calidad de vida, control de sintomas, reduccién de angustia, atencién
menos agresiva, reduccién de costos y posiblemente una mayor supervivencia (113114),
Sin embargo, cuanto mas temprano se intenta hacer esta identificacién, mayor es la

incertidumbre y las dificultades para encontrar indicadores prondsticos fiables.

Finalmente, la incertidumbre es una caracteristica inherente de las situaciones de final
de vida, impactando tanto la experiencia de los pacientes como la percepcion de
complejidad clinica por parte de los profesionales. Esta incertidumbre puede ser
especialmente desafiante para los pacientes con condiciones crénicas avanzadas y sus

cuidadores, afectando su bienestar emocional y los resultados de salud (114115),
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2.2.2. Cuidados Paliativos: Una Mirada Integral al Proceso del Final de la
Vida

Emergiendo en la década de 1960 gracias a Cicely Saunders, los cuidados paliativos (CP)
han evolucionado como una respuesta vital para mejorar la calidad de vida de pacientes
y sus familias frente a enfermedades terminales. La OMS conceptualiza los CP como un
mecanismo para prevenir y mitigar el sufrimiento, a través de una identificacién precoz
y una evaluacion rigurosa de problemas fisicos, psicoldgicos y espirituales 116). Se
edifican sobre principios firmes: desde el alivio del dolor hasta el soporte emocional

constante para pacientes y familias 117),

Se estima por parte de la OMS que alrededor de cuarenta millones de personas en el
mundo requieren CP en su ultimo afio de vida. Resaltar que, una proporcion significativa
de estos individuos vive en naciones con limitado desarrollo econédmico, con una
predominancia de adultos mayores y una minoria de nifios. Tradicionalmente, los CP se
han proporcionado primordialmente a pacientes oncolégicos en entornos de atencién
especializada. No obstante, se estima que alrededor del 75% de los fallecimientos en
naciones de ingreso medio y alto son el resultado de una o varias enfermedades crénicas
en etapa avanzada. Por lo tanto, la deteccién precoz de los pacientes que podrian
beneficiarse de los CP es fundamental. A pesar de los avances en el desarrollo de
recursos paliativos, aun persisten desigualdades significativas en el acceso y la calidad

de dicha atencién globalmente (118-120),

Con una mirada contempordnea, se argumenta que la atencién paliativa no deberia
restringirse Unicamente a los momentos finales de la enfermedad. Dada su eficacia

probada, es recomendable su integracién en etapas anteriores, ofreciendo asi un
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abordaje mds temprano y comprensivo (121122 Se han identificado diversas
enfermedades, como el cancer, afecciones crénicas de dérganos, condiciones

neurodegenerativas y el HIV, como aptas para una intervencidn paliativa anticipada (€.

En paises altamente desarrollados, la mortalidad suele estar dominada por una o
multiples condiciones médicas complejas. El cuidado de estos pacientes, especialmente
en las fases finales de la vida, se desarrolla a través de tres fases concurrentes de
enfermedad (Figura 2), y el reconocimiento de las transiciones entre estas fases es un
desafio crucial para la adaptacion de los objetivos del tratamiento, especialmente en
enfermedades crénicas que avanzan de manera lenta o irregular (122, Estas transiciones
criticas, conocidas como la primera y segunda transiciones, son fundamentales para la
integracion de cuidados paliativos en el plan de tratamiento, y su identificacidon es

posible.

La primera transicién hacia la Atencidn Paliativa (AP) puede ser mas dificil de discernir
que la segunda, que se relaciona con los Cuidados Paliativos (CP) en los momentos mas
avanzados, incluyendo los ultimos dias de vida. La segunda se enfoca en el manejo de
enfermedades crdénicas avanzadas y progresivas, las cuales tienen un prondstico

limitado y requieren un enfoque que priorice la calidad de vida del paciente (122),
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Figura 2. Transiciones paliativas.

Transiciones al Enfoque curativo/
. . Buen Tratamiento especifico
final de la vida estado de las condiciones
y Modelo de de salud crénicas
atencion integral
------------------------------ S~
Primera Transicion Segunda Transicién

Xavier Gdmez-Batiste, Carles Blay, M.2 Dulce Fontanals, Jordi Roca. Manual de atencidn integral de personas con
enfermedades crdnicas avanzadas: aspectos generales, 2015, ISBN 978-84-9022-499-1, pags. 80.

En el contexto de Espafia, y mas especificamente en Catalufia, se han adoptado
conceptos novedosos, como las mencionadas transiciones, para diferenciar entre las
etapas avanzadas de enfermedades crénicas y los periodos que se aproximan al final de
la vida (85 123.124) En este escenario, la Atencién Primaria (AP) emerge como un campo
fundamental para la aplicacién de estos conceptos y estrategias, dado su papel central

en el seguimiento continuo y el cuidado integral de los pacientes.

Dentro de este marco de mejora de la Atencién Paliativa en la Atencién Primaria, se esta
empleando el instrumento NECPAL CCOMS-ICO© en Espafia (ver pde. 150, Anexo 1) - ng
adaptacion al espafiol y al cataldn del Prognostic Indicator Guidance (PIG) del Gold
Standards Framework (GDS) del Reino Unido y del Supportive & Palliative Care
Indicators Tool (SPICT) de Escocia 1?°). Este instrumento ha sido adaptado cultural y
clinicamente, e incluye la identificacion de criterios de gravedad y progresién, estudio

de validez de contenido y pruebas preliminares.

El Proyecto NECPAL CCOMS-ICO®, una iniciativa del Observatorio QUALY / CCOMS-ICO
en Catalufia, tiene como objetivo principal mejorar la Atencién Paliativa en todos los
niveles de los servicios de salud, especialmente en la Atencién Primaria, mediante la
deteccion precoz de pacientes con necesidades de AP. El instrumento NECPAL CCOMS-

ICO© (ver pde. 150, Anexo 1) ga jtjliza para una evaluacidn cuali-cuantitativa y multifactorial,
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realizada por el médico y el enfermero a cargo, combinando una pregunta reflexiva (por
ejemplo, "éLe sorprenderia que este paciente falleciera en el préoximo afo?") con
indicadores objetivos de gravedad y progresion de la enfermedad. Esto permite una
clasificacion eficiente de los pacientes en aquellos con necesidades de AP (NECPAL +) y

los que no las tienen (NECPAL -) (125),

Por lo tanto, en la Atencién Primaria, el uso de estas herramientas y enfoques puede
facilitar una atencion mas proactiva y centrada en el paciente, permitiendo la
identificacion temprana y el manejo adecuado de aquellos en etapas avanzadas de

enfermedades crénicas, mejorando asi su calidad de vida y la de sus familias.

2.2.3. Programa de atencién a la cronicidad

En el ambito de la atencién primaria AP, actualmente, los pacientes con condiciones
crénicas complejas o avanzadas, son comuUnmente incorporados al Programa de
Atencion a la Cronicidad. Esta integracién se debe a la adecuacion de estos programas
para atender las necesidades de las personas con problemas de salud crdénicos. Este
proceso requiere un abordaje individualizado que engloba los aspectos de identificacién
de esta situacion, el diagndstico situacional con valoracion multidimensional y la
evaluacion de las necesidades. También implica la realizacién de un plan de actuacién
individualizado. Finalmente, es crucial compartir la informacién entre todos los

profesionales y organizaciones que participan en la atencién de cada persona (129),
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Figura 3. Bases conceptuales y modelo de atencién para las personas fragiles con
cronicidad compleja (PCC) o avanzada (MACA). Resumen Visual.
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Bases conceptuales y modelo de atencidn para las personas fragiles con cronicidad compleja (PCC) o avanzada (MACA), Generalitat

de Catalunya. Departament de Salut 2021.

Este enfoque identifica de forma especifica a los pacientes que presentan una o mas de
una enfermedad de larga evolucidn y cuya gestidn clinica es percibida como dificil por
los profesionales 127), El Paciente Crénico Complejo (PCC) es aquel individuo cuya
gestion clinica se percibe como particularmente desafiante, basado en el juicio

profesional (128),

Existen ciertas caracteristicas, respaldadas por consensos de expertos y estudios
epidemioldgicos, que aumentan la probabilidad de que un paciente sea considerado

como PCC (120,128-130).
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2.2.2. 1. Caracteristicas del Paciente PCC

Relacionadas con el paciente:

e Multimorbilidad.

e Patologia crdnica grave o progresiva.

e Alta probabilidad de descompensaciones.
e Sintomas persistentes e intensos.

e Necesidad de monitorizacion constante.
e Alta utilizacién de servicios.

e Polimedicacion.

e Sindromes geriatricos.

e Enfermedades poco comunes.

Relacionados con los Profesionales:

Necesidad de un enfoque multidisciplinario.
e Divergencias en la gestion clinica entre profesionales.

Acceso a variados recursos.

e Entorno incierto.
Relacionados con aspectos Sociales:

e Situaciones sociales adversas o de riesgo.

Es raro que un paciente presente necesidades de salud complejas sin ninguna de estas
caracteristicas. Sin embargo, no existe una regla fija sobre cuantos criterios debe cumplir
un paciente para ser considerado PCC. El criterio principal radica en que la gestion del

caso se perciba como particularmente desafiante (°3131),
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2.2.2.2. Caracteristicas del paciente MACA

Las personas designadas como Personas con Cronicidad Avanzada o Necesidades
Paliativas (MACA) tienen enfermedades o condiciones de salud crénicas avanzadas.
Estas enfermedades crdnicas tienen trayectorias menos predecibles que por ejemplo los
pacientes oncoldgicos 132, La identificacién temprana vy la planificacién para el final de
vida son vitales, en especial en atencién primaria 133134, Los criterios que definen a

paciente MACA incluyen (135-136);

e Complejidad clinica.
e Enfermedades progresivas.
® Prondstico de vida limitado.

e Repercusiones significativas en cuidadores.

Para identificar a estas personas en Catalufia, se ha disefado el instrumento NECPAL-
CCOMS® (ver pag. 150, Anexo 1) hasado en el Gold Standard Framework (GSF), el cual ha sido
validado (120, En este modelo de atencién para la cronicidad, se enfatiza el enfoque
individualizado y se centra en las situaciones especificas, como la fragilidad, PCC vy
MACA. Los pacientes MACA se identifican utilizando el instrumento NECPAL (CCOMS-
ICO©), donde debe cumplir el tener una expectativa de vida menor de 12 meses. Este

diagndstico se basa en:

e Valoracidon Multidimensional: Considera dimensiones de salud como aspectos
clinicos, funcionales, emocionales, cognitivos y sociales.

e Valoracidon Geridtrica Integral: Sirve como referencia para la valoracién
multidimensional en la atencion primaria.

e |dentificacion de Necesidades: Se enfoca en aspectos humanos fundamentales,

como espiritualidad, dignidad, y relaciones personales.
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En este modelo de atencién a la cronicidad, participan las Unidades de atencidn a la
complejidad clinica en los equipos de salud, donde se aplica el modelo de gestion de
casos de AP. En este modelo, la figura del gestor/a de casos (GdC) desempefia un papel
clave, realizando el abordaje integral de las situaciones de complejidad, dependencia y
fragilidad, y ademads actia como funciéon de comunicacién o enlace entre los diferentes

niveles asistenciales (137),

El equipo de referencia de AP, que incluye a un médico, una enfermera y un trabajador
o trabajadora social, suele integrar a estos pacientes en el programa de atencién
domiciliaria (ATDOM). La atencidn domiciliaria tiene como meta ofrecer un conjunto de
intervenciones sociosanitarias y comunitarias realizadas en el hogar del paciente, con el
propésito de identificar, evaluar, y proporcionar apoyo y seguimiento a los problemas
de salud del individuo y su entorno familiar, fomentando asi su autonomia y mejorando

su calidad de vida (138),

En algunos territorios de Cataluiia, se cuenta con la asistencia de programas
especializados en atencidn paliativa, como es el caso de los equipos PADES "Programa
d’atencié domiciliaria i equips de suport", pertenecientes a la red de salud publica de
Catalufa. Estos equipos estan constituidos por expertos en cuidados paliativos y en el
manejo de enfermedades crdnicas avanzadas, y estan conformados por un grupo
multidisciplinario que incluye médicos, enfermeras, trabajadores sociales y psicélogos.
Desempeiian su labor a domicilio, proporcionando una atencién integral a pacientes en

fase terminal y ofreciendo apoyo a sus familias (139,
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2.2.4 Planificacion de las decisiones anticipadas (PDA)

Asi pues, este modelo de atencidn a la cronicidad se fundamenta en la atencién centrada
en la persona, donde el paciente presenta apoderamiento para tomar las decisiones
relativas a su salud. En este sentido, el profesional acompania, colidera y contribuye (si
es necesario, de manera supeditada) a este marco de decisiones. Este planteamiento
favorece la transicion desde el modelo paternalista tradicional hacia un nuevo enfoque

relacional que apuesta por la deliberacién ©3),

El Modelo cataldn sobre la Planificacién de Decisiones Anticipadas (PDA) (149 establece
gue este proceso es una metodologia reflexiva y organizada en la que un individuo
expone sus valores, anhelos y preferencias. Esto se hace en alineaciéon con tales
principios y en cooperacién con su circulo cercano y su equipo médico de referencia,
desarrollando y estructurando cdmo desea ser atendido en situaciones de complejidad
clinica, enfermedades graves probables en un futuro cercano, o al final de su vida,

particularmente cuando no pueda tomar decisiones por si mismo.
Segun este modelo, la PDA puede incorporar:
1. Declaraciones anticipadas de valores y preferencias.

2. Decisiones anticipadas de rechazo a tratamientos, adaptaciones en el esfuerzo
terapéutico, o la eleccion de realizar o no ciertas pruebas o tratamientos

diagndsticos y terapéuticos.

3. Nombramiento de un representante para decisiones de salud.

El objetivo es mejorar la comprensiéon y la participacion de los pacientes en las
decisiones que les afectan, prevenir intervenciones innecesarias y situaciones de
abandono, y por ende, optimizar la atencion médica segun las preferencias del paciente

y las posibilidades clinicas. Se sugiere aplicar la PDA en situaciones como:
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1. Adultos enfermos con capacidad para tomar decisiones.

2. Adultos enfermos competentes que buscan controlar su vida hasta el final,

incluso si su condicidon no es crénica o avanzada.

3. Adultos competentes con un prondstico de supervivencia favorable, pero con
riesgo de deterioro cognitivo temprano que podria dificultar la toma de

decisiones.

4. Adultos parcialmente competentes que aun pueden tomar ciertas decisiones,

con el apoyo de representantes, familiares y profesionales.

5. Adultos con capacidad comprometida que ya no pueden participar en la PDA,
donde se debe involucrar a representantes o familiares designados,

considerando siempre las voluntades previas conocidas del paciente.

6. Adolescentes entre 12 y 15 afios considerados suficientemente competentes por
profesionales para involucrarse en las decisiones sobre su enfermedad (los

llamados "menores maduros").

Cuando sea viable, se aconseja formalizar las decisiones especificas en un Documento

de Voluntades Anticipadas (DVA), incluyendo la designacién de un representante.

El proceso involucra al entorno cuidador, incluyendo figuras referentes, representantes
designados o tutores legales, siempre que el paciente lo considere apropiado o si no
puede tomar decisiones por si mismo. También participan profesionales que conocen al

paciente y facilitan la comprensién de sus principios fundamentales.

Es crucial que estos profesionales establezcan una relacién de confianza y un
compromiso personal esencial con el paciente para asegurar el proceso de PDA. Por
tanto, todo el equipo médico tiene la responsabilidad de promover y garantizar la

aplicacién correcta de la PDA.

La PDA busca explorar:
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e Experiencias previas frente a situaciones de alto impacto.
e Relaciones familiares y el entorno de soporte social.

e Informacién y entendimiento de la condicién médica.

e Significado y valoracidn de la enfermedad.

e Valores y creencias (existenciales, espirituales, etc.) importantes para el

paciente.

e Preocupaciones acerca del proceso de enfermedad y posibles escenarios de

salud.

e Expectativas y peticiones del paciente hacia los profesionales, el equipo vy la

organizacién.

e Nombramiento de un representante.

La PDA es un proceso adaptable, modificable y revocable. Dado que la comprension de
los valores, deseos y preferencias del paciente es fundamental y puede cambiar con el
tiempo, asi como las opciones diagndsticas y terapéuticas, es necesario revisar
periédicamente la PDA y evaluar su contenido mientras el paciente mantenga una
relacion asistencial con los profesionales clinicos o agentes sociales implicados en el

proceso de planificacion (149),

Dentro de la evolucién de los Cuidados Paliativos (CP), la Planificacion de Decisiones
Anticipadas (PDA) o Advance Care Planning en inglés, se establece como un elemento
crucial, alineando las decisiones anticipadas con las necesidades especificas del paciente
y su entorno. Sin embargo, existen diversas barreras que pueden dificultar su

implementacién (141,

e Entre ellas, relacionadas con el paciente, se encuentran la falta de informacién
sobre su enfermedad, el rechazo a hablar de su morbilidad, limitaciones clinicas

en la exploracion de valores y preferencias, y el temor a transferir la carga de las
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decisiones a los familiares. Ademds, puede existir una falta de consciencia sobre
sus derechos de eleccién y un miedo a dafiar la relacion de confianza con su
profesional de salud en contextos donde el didlogo es limitado.

e Por parte de los profesionales, se observan desafios como la falta de preparacién
para los escenarios que promueve la PDA, percepcidon insuficiente de sus
beneficios, un enfoque paternalista, y preocupaciones sobre los marcos ético y
legal.

e Anivel organizacional, se enfrentan obstaculos como sistemas de registro clinico
inadecuados, cargas de trabajo y entornos que no favorecen la PDA, y falta de

espacios para su practica.

A pesar de estos desafios, la PDA ha demostrado tener un impacto positivo en la calidad
de los cuidados al final de la vida, proporcionando un marco de referencia para los
profesionales, mejorando la relacién con el paciente y su entorno cuidador, y ofreciendo
mayor seguridad juridica. La pregunta relevante no es si la PDA es factible, ya que
deberia serlo en condiciones reales de asistencia, sino como superar estas barreras para

su efectiva implementacién (141,

La efectividad de la PDA radica en el conocimiento y la percepcién que tiene el paciente
sobre su estado de enfermedad, asi como en los valores personales, experiencias vividas

y en la toma de decisiones concretas y bien fundamentadas (2.

Este enfoque no solo proporciona un marco para la toma de decisiones informadas y
personalizadas, sino que también asegura que estas decisiones sean respetadas y
aplicadas en el contexto de la atencién de salud. La PDA, por tanto, no es un simple
documento o un conjunto de directrices, sino un proceso dinamico y continuo que
refleja los cambios en las circunstancias y preferencias del paciente a lo largo del tiempo.
Su implementacion efectiva requiere una comunicacién abierta y continua entre el

paciente, su entorno afectivo y el equipo de salud, garantizando asi que las decisiones
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de atencién médica reflejen fielmente los deseos y valores del paciente en todas las

etapas de su enfermedad (149),

2.3. Modelo de atencion en las Unidades multidisciplinarias
hospitalarias para los pacientes de ELA.

En las ultimas décadas, el enfoque multidisciplinario se ha consolidado como el modelo
de atencién preferido para estos pacientes, partiendo de la suposicidon de que la suma
de intervenciones asociadas con este modelo resulta en un efecto positivo sobre la
supervivencia (143147), Existe evidencia de que la atencidn en estas unidades tiende a

mejorar la calidad de vida y la supervivencia de estos pacientes (148149),

En estas unidades multidisciplinares se incluyen habitualmente a profesionales que
provienen de neurologia, neumologia, enfermeria especializada, fisioterapia y terapia
ocupacional, nutricion y dietética, logopedia y trabajo social, en referencia al enfoque
estandar recomendado por las directrices de Europa y Estados Unidos (150151 Este
enfoque ha demostrado que mejora la supervivencia en estudios realizados en Irlanda

(152) "Italia (13 e Inglaterra (143),

En estas unidades se facilitan la continuidad de cuidados mediante la coordinacidn entre
Atencion Hospitalaria y Atencién Primaria, asi como Asociaciones de pacientes y

Servicios Comunitarios (19,

El funcionamiento de estos equipos se basa en protocolos asistenciales unificados y
coordinados, asi como protocolos de investigacion. La dindmica de funcionamiento
consiste en la valoracién y descripcidon de problemas y necesidades en un plano fisico

(control de sintomas), emocional (nivel de comunicacién e informacién, adaptacion a la
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enfermedad, autoimagen), social (cuidado principal, familiares, amigos), terapia
ocupacional (adaptacién al medio donde vive, actividades fisicas de la vida diaria) y

fisioterapia (mejora de la calidad de vida) (%),

Las actividades se concentran en: atencion directa de enfermos y familiares tanto en el
hospital, actividades regulares de trabajo interdisciplinario, formacién interna y externa,
evaluacion de resultados, soporte y conexién de otros recursos e investigacion clinica 'y

bésica (151-153),

El estudio reciente realizado en nuestro dmbito, tuvo como objetivo principal evaluar
como este enfoque de cuidado multidisciplinario podria impactar en la supervivencia de
los pacientes con ELA. Para ello, se realizé una revisidon retrospectiva de datos
recolectados prospectivamente en un centro de referencia terciario en Espafia, centrado
en pacientes con ELA definida o probable que fueron manejados dentro de un programa

de cuidado multidisciplinario.

Se hizo una comparacién entre datos demograficos y de supervivencia de pacientes
tratados en un centro de referencia antes y después de la implementacién de este
programa multidisciplinario. Ademas, se realizé un analisis multivariante de
supervivencia dependiente del tiempo, particularmente centrado en el uso de la

ventilacién no invasiva VNI y la gastrostomia percutanea PEG.

De un total de 398 pacientes evaluados, 54 fueron tratados por un neurélogo general,
mientras que 344 fueron atendidos en la clinica de cuidado multidisciplinario. Se
encontré que aquellos pacientes bajo el modelo multidisciplinario, en promedio, eran
de mayor edad y presentaban mayor tendencia a tener inicio de enfermedad bulbar.

Ademds, eran mds propensos a recibir tratamientos como Riluzol, VNI y nutricidn via
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PEG. Sorprendentemente, el analisis de Kaplan-Meier mostré un incremento en la

supervivencia de 6 meses para estos pacientes.

Las conclusiones derivadas de este estudio sugieren que el cuidado multidisciplinario
efectivamente mejora la supervivencia de los pacientes con ELA. Particularmente, el uso
oportuno de soporte respiratorio y gastrostomia resulté ser esencial para este beneficio,
reafirmando la importancia de un enfoque integral y multidisciplinario en el tratamiento

de esta devastadora enfermedad (149,

2.4. Atencion psicosocial y espiritual de personas con
enfermedades avanzadas y prondstico de vida limitado.

Las personas diagnosticadas con enfermedades en etapas avanzadas, ya sean estas
enfermedades crdnicas, degenerativas o de cualquier otro tipo, asi como aquellos
individuos que, debido a su avanzada edad, se hallan cerca del final de sus vidas,
enfrentan una serie de necesidades. Estas necesidades, que abarcan areas fisicas,
psicolégicas, sociales y espirituales, son comunes y universales, y pueden ser
experimentadas por cualquier persona en diversas etapas de su vida. Sin embargo, es
vital subrayar que atender estas necesidades se convierte en una prioridad ineludible

durante las etapas finales de la vida (142,

Varios estudios, enfocados en el cuidado y tratamiento de personas con enfermedades
avanzadas, han demostrado que el enfoque psicosocial no solo es relevante, sino que es
esencial para asegurar una atencion integral (1153, Estos estudios han resaltado la
notable influencia y el impacto positivo que tiene un cuidado que integra dimensiones

psicosociales en el bienestar y calidad de vida de los pacientes (156-158,
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El sistema sanitario actual, en su comprension y abordaje tanto de la salud como de la
enfermedad, se rige por el modelo biopsicosocial. Este modelo propone que los estados
de salud o enfermedad no son meramente el resultado de factores biolégicos, sino que
estan profundamente interrelacionados e influenciados por componentes psicoldgicos,
espirituales y sociales. De esta forma, la experiencia del paciente, ya sea de bienestar o
sufrimiento, en las etapas avanzadas de su vida, se encuentra moldeada por una
combinacidn de factores, que van desde sintomas fisicos y efectos farmacolégicos hasta
aspectos mas intangibles como la aceptaciéon de la enfermedad, el apoyo social

percibido y la trascendencia espiritual (%),

Los fines de la medicina en el siglo XXI, segtin Callaghan (169, consisten en: prevencién y
lucha contra las enfermedades y también cuando a pesar de todos los esfuerzos, se
aproxime la muerte, aliviar en lo posible el sufrimiento de los enfermos y sus familiares,
y ayudar a que las personas mueran en paz. El sufrimiento es experimentado por
personas, no meramente por cuerpos, y tiene su origen en desafios que amenazan la
integridad de la persona como una entidad social y psicoldgica compleja. El sufrimiento
puede incluir dolor fisico, pero de ninguna manera esta limitado a él. El alivio del
sufrimiento y la cura de la enfermedad deben considerarse como obligaciones dobles

de una profesion médica que estd verdaderamente dedicada al cuidado de los enfermos

(161).

El modelo biopsicosocial de la enfermedad conceptualiza las enfermedades como la ELA,
de forma multidimensional, destacando las formas en que los factores sociales,
psicolégicos y de comportamiento interactian con las realidades fisicas de la

enfermedad (162),

La atencidn a la salud orientada bajo conceptualizacidn biopsicosocial no sdélo atiende a
las necesidades fisicas de los pacientes, sino que promueve la atencidn a los aspectos

emocionales y de la calidad de vida. Sin olvidar el creciente reconocimiento de la
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importancia de la espiritualidad que ha estimulado la promocidn de la conceptualizacién
de la atencién biopsicosocial y espiritual en un sentido mas amplio para enfermedades

graves que amenazan la vida (163),

En esta linea, la Academia Americana de Neurologia subraya la importancia de un
enfoque multidisciplinario para los pacientes con ELA. Este enfoque no solo aborda las
complejidades fisicas de la enfermedad, sino que también se centra en satisfacer las

necesidades psicosociales, asegurando un cuidado integral ()

2.5. Escala de evaluacién de las necesidades psicosociales y
espirituales (ENP-E) del enfermo al final de la vida.

Recientemente se ha desarrollado y validado una herramienta denominada Escala de
Evaluacién de Necesidades Psicosociales y Espirituales del paciente al final de la vida
(ENP-E) (164) (ver pag. 155, Anexo 2). G pbjetivo es desarrollar un instrumento efectivo,
confiable y especifico que pueda identificar y evaluar sistematicamente las necesidades
psicosociales y espirituales de los pacientes en situacion terminal, proporcionando una

atencion mas holistica e individualizada.

La metodologia seguida para su desarrollo fue:

e Revision de literatura y establecimiento de un panel de expertos.

e Discusién y acuerdo sobre las dimensiones mas relevantes del cuidado
psicosocial.

e Descripcidon de indicadores clave y creacién de preguntas para evaluar dichas
dimensiones.

e Evaluacién de la ENP-E por profesionales de cuidados paliativos y pacientes.

e Andlisis de las propiedades psicométricas de la ENP-E.
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Resultados obtenidos:

® La ENP-E fue evaluada como “excelente” por todos los encuestados.

e Adecuada consistencia interna y estabilidad temporal.

e Cuatro factores (bienestar emocional, apoyo social, espiritualidad e informacidn)
explicaron el 58.4% de la varianza.

e Sensibilidad del 76.3% y especificidad del 78.9%, con un punto de corte de 28.

Con la creacién de la nueva escala ENP-E (verpég. 152, Anexo2) ga |ogra una herramienta para
el analisis profundo y meticuloso de las necesidades psicosociales y espirituales que
enfrentan los pacientes en las etapas finales de sus vidas. Destaca por su confiabilidad,
especificidad, y facil comprensién y administracién, facilitando su uso rutinario para

monitorizar las necesidades a lo largo del tiempo.

Este instrumento detecta la complejidad de las necesidades psicosociales y espirituales
(NPE) de los pacientes. Su incorporacién en la gestion facilita la monitorizacion y mejora
la implementacion de intervenciones individualizadas con elevada sensibilidad y

especificidad.

El disefio y estudio de validacién confirmd que la ENP-E es una herramienta vélida para
evaluar de manera integral estas necesidades. Ademas, permite a los clinicos identificar
a aquellos pacientes que se pueden beneficiar de intervenciones especificas vy

seleccionar la estrategia terapéutica mas adecuada.

Ademas de sus buenas propiedades psicométricas, la ENP-E aborda aspectos relevantes
para los pacientes, y la simple evaluacidon de estos factores puede tener una funcién

terapéutica en si misma (163,
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3. HIPOTESIS DE TRABAJO

Hipotesis de trabajo

3.1. En un drea geografica especifica, se identificara inicialmente la variabilidad en los
aspectos clinicos de los pacientes diagnosticados con ELA. También se examinard la
integracion de los pacientes en el Programa asistencial de la cronicidad de Atencién
Primaria y la atencion por el modelo multidisciplinar hospitalario. Se evaluard la
necesidad de dispositivos de ayuda para la alimentacion y ventilacién. Ademas, se
llevard a cabo un estudio para determinar la incidencia y prevalencia de la ELA en dicha

region.

3.2. A lo largo del periodo estudiado, una proporcién significativa de las consultas
urgentes hospitalarias de los pacientes con ELA estara relacionada con accidentes
potencialmente evitables, como caidas. La utilizacién de dispositivos de ayuda para

alimentacion y respiraciéon habra mostrado una evolucién notable.

3.3. En el drea del Mediterraneo Occidental, los pacientes con ELA presentaran
caracteristicas clinicas especificas, y habra una tendencia creciente en su integracién en
programas de cronicidad asistencial de Atencion Primaria. El estudio de las necesidades
Psicosociales y Espirituales (NPE) de estos pacientes seran un aspecto central en su

atencién y manejo clinico.
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4. OBJETIVOS

4.1 Objetivo General:

Evaluar los aspectos clinicos, la utilizacién de recursos en Atencién Primaria, la

utilizacién de los dispositivos de soporte para alimentacion y respiracién, asi como la

complejidad en las necesidades Psicosociales y Espirituales (NPE) de los pacientes con

ELA en un drea especifica.

Objetivos Especificos:

1. Analizar los aspectos demograficos e identificar las caracteristicas asistenciales

de los pacientes con ELA, asi como la incidencia y prevalencia en un area

geogréfica (ver pag. 163, Articulo 1)

Estudiar la distribucidén por edad, género de los pacientes con ELA.
Identificar las formas de inicio en que se manifiesta la ELA.

Cuantificar el periodo de tiempo que transcurre desde la aparicién de los

primeros sintomas hasta el diagndstico definitivo.

Examinar la integracion en el programa de cronicidad y el modelo de

atencidn especializada por parte de estos pacientes.

Evaluar de la necesidad de dispositivos que asistan en la alimentaciéon y
la respiracion al inicio del estudio, como la gastrostomia endoscépica

percutanea (PEG) o la ventilacion no invasiva (VNI).

Determinar la incidencia y prevalencia de esta enfermedad en un area

geografica especifica.
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2. Analisis de los motivos de consulta urgente hospitalaria y la evolucién de la
utilizacién de los dispositivos de soporte para alimentacion y respiracién de los

pacientes con ELA (ver pag. 175, Articulo 3).

e Identificar los motivos de consulta urgente hospitalaria mas frecuentes,
entre ellos los eventos como las caidas, que son potencialmente

evitables.

e Detallar cdmo evoluciona la necesidad en el uso de dispositivos de ayuda

para la alimentacion y ventilacion, en el periodo estudiado.

3. Estudiar la evolucion de la integracidn en el programa de la cronicidad, y analizar
la complejidad de las Necesidades psicosociales y espirituales utilizando la escala

ENP-E (ver pag. 152, Anexo 2) de los pacientes con ELA (ver pag. 180, Articulo 4)_

e Describir la evolucidn de la integracién en el programa de atencion a la

cronicidad, en el periodo estudiado.

e Analizar la complejidad en las necesidades psicoldgicas, sociales vy

espirituales de los pacientes, utilizando la escala ENP-E.

5. METODOLOGIA

5.1 Fase Tedrica:

Antes de llevar a cabo la recopilacién y el analisis empirico de datos, se realizé una

revision exhaustiva de la literatura y de las bases tedricas relevantes para el estudio.
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Esta fase permitié establecer un marco conceptual sélido, identificar posibles variables

a considerar, y diseiar de forma éptima la metodologia de la investigacién.

5.2 Fase Empirica:

En esta fase, se ejecutd el disefio de investigacion propiamente dicho, basado en el

analisis de datos reales.

El ambito geografico del estudio, en los tres trabajos, corresponde al territorio de la
Direccién de AP (DAP) Costa de Ponent. Esta drea estd sectorizada en tres Servicios de
AP (SAP) (Figura 4) y abarca mas de 1,3 millones de habitantes distribuidos en 68

municipios, con una extensidn territorial de 1.400 km?.

Figura 4. Direccién de Atencién Primaria (DAP) Costa de Ponent.
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Para la recoleccidn de datos, en todo el trabajo de investigacion, la principal fuente de
informacién provino de la historia clinica informatizada, conocida como ECAP,
complementada con los registros de la Unidad Multidisciplinar Hospitalaria de Bellvitge,
Hospitalet de Llobregat, Barcelona. Uno de los objetivos centrales de este estudio fue

analizar la coincidencia y complementariedad entre ambas bases de datos.

Respecto a los criterios de inclusidn, se consideraron aquellos pacientes de ambos sexos,
mayores de 18 afios que tenian un diagndstico registrado de ELA, desde el 1 de marzo
de 2017. La duracién de este estudio fue de un periodo exacto de dos afos, finalizando
el 28 de febrero de 2019, durante el cual se mantuvo una observacién y seguimiento

meticulosos de los individuos participantes

El disefio metodolégico también incluyd un riguroso protocolo para la recopilacién, el
analisis y la interpretacién de datos, garantizando asi la fiabilidad y validez de los
hallazgos. Se tuvieron en cuenta las variaciones y particularidades de cada SAP, y se
implementaron mecanismos de control para asegurar la consistencia en la recopilacién

y el analisis de la informacién.

Primer Articulo (Original) (ver pds. 160, Articulo 1):

Disefio del estudio

Se llevd a cabo un estudio descriptivo transversal en el que se incluyeron
pacientes vivos con diagndstico de ELA, que residian en el ambito de estudio

hasta la fecha del 1 de marzo de 2017 (verpag. 74, figuras)
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Variables

Variables Recopiladas:
Se recogieron las siguientes variables de los pacientes:
Edad en el reclutamiento.
Sexo.
Poblacion de residencia.
Diagndstico de ELA segun la historia clinica informatizada (ECAP).
Forma de inicio de la enfermedad.
Intervalo entre el inicio de sintomas y el diagndstico.
Portadores de PEG, VNI o VI.
Identificacion como PCC o PCA/MACA en la historia clinica ECAP.
Identificacion o seguimiento por un gestor/a de casos GdC.
Inclusion en programas de atencién domiciliaria: ATDOM y/o PADES.

Atencion por la unidad multidisciplinar hospitalaria.

Andlisis estadistico

Para el andlisis de los datos recopilados se emplearon distintas pruebas y técnicas

estadisticas:

1. Las variables cualitativas se describieron mediante frecuencias
absolutas y porcentajes.

2. Las variables cuantitativas se presentaron utilizando estadisticos de
tendencia central y dispersién, tales como medias (con su desviaciéon

estandar, DE) y medianas (acompafiadas del ler y 3er cuartil).
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3. Las diferencias entre proporciones se evaluaron con el test del chi
cuadrado de Pearson.

4. Para comparar las medias de grupos independientes se recurrid a la
prueba de T Student.

5. La diferencia entre medianas se analizé con la U de Mann-Whitney.

6. Eltest exacto de Fischer se empled para examinar la asociacion entre

variables cualitativas.

Todas las diferencias con valores de p < 0,05 se consideraron estadisticamente

significativas.

Calculo de Prevalencia e Incidencia:

Para determinar la prevalencia puntual a fecha 1 de marzo de 2017, se
realizé la medicion de los casos presentes en el territorio respecto a la
totalidad de la poblacién y respecto también a la poblacidn mayor de 18

afios segun datos del Instituto Nacional de Estadistica (INE).

Por su parte, la incidencia anual se estimd contabilizando los casos
anonimizado registrados entre 2012 y 2017 en la historia clinica
informatizada E CAP, en relacion con la poblacidon proporcionada por el

INE.

Software Utilizado:

Para el analisis de los datos recogidos se empled la versién 21 del software

Statistics SPSS de IBM para Windows.
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Segundo Articulo (Carta al director) (ver pag. 169, Articulo 2)

Es una carta al editor en respuesta a comentarios y aportaciones hechos por un lector

(J. Greoles) sobre el primer articulo previamente publicado.
1. Introduccion y Agradecimiento:

Inicia agradeciendo al comentarista por su interés y resalta la importancia de su

contribucidén para un entendimiento mas amplio sobre el tema.
2. Respuesta a los Comentarios:
2.1. Aclaraciones y Ampliacion:

Tras la revision del comentario, se puntualizan ciertas observaciones basadas en
la literatura existente, como la presencia de alteraciones cognitivas y la demencia

frontotemporal en relacién con la ELA.
2.2. Consenso y Acuerdo:

Se indica un acuerdo con el autor en ciertos puntos, como la naturaleza no

curativa de los tratamientos farmacolégicos para la ELA.
2.3. Aclaracidn de aspectos no abordados:

Aunque el articulo original no abordé especificamente algunos temas, se hace

referencia a literatura adicional que si lo hace.
3. Enfasis en Puntos Relevantes:

Destacan la importancia de ciertos aspectos, como la identificacion e inclusién de

pacientes con ELA en areas especificas de atencion, y el papel de la PEG como indicador.
4. Conclusidn y Agradecimiento Final:

Finaliza agradeciendo las contribuciones y resalta la importancia de la seccion de Cartas

al Editor como un medio para la discusién y enriquecimiento profesional.
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Tercer Articulo (Original) (ver pag. 172, Articulo 3)

Disefio del estudio y pacientes

Estudio descriptivo longitudinal. El periodo de estudio fue desde el 1 de marzo

2017 hasta el 28 de febrero 2019.

Variables:

Las variables recogidas de los registros clinicos fueron:

1. Edad en el reclutamiento:

*  Menos de 60 anos.

= 60 afios 0 mas.

2. Sexo.

3. Formas de inicio de la enfermedad:

e Espinal.
e Bulbar.
e Otras.

4. Pacientes portadores:

® PEG (Gastrostomia Endoscépica Percutanea.)

e VNI (Ventilacion No Invasiva).

e VI (Ventilacién Invasiva).
5. Tiempo de evolucion de la enfermedad:

e Menos de 2 afios.

® 2 afnos o mas.
6. Identificacion en la ECAP:

e Como PCC.
e Como MACA.
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7. Frecuencia y motivo de consulta a las urgencias hospitalarias:

* Frecuencia: Numero total de visitas o consultas realizadas por el
paciente.
* Motivo de consulta: Razén o causas especificas que motivaron

cada consulta a urgencias hospitalarias en el periodo de estudio.

Analisis estadistico:

Para el analisis descriptivo de las variables se utilizé:

Analisis descriptivo:
Variables cuantitativas:
Medidas de tendencia central: Media.
Medidas de dispersidn: Desviacion estandar.
Variables cualitativas:
Frecuencias absolutas.

Porcentajes.

Asociacidn entre variables categéricas:
Se realizaron tablas de contingencia.

Se empled la prueba del chi cuadrado de Pearson.

Comparacion de medias de variables cuantitativas:

Se utilizé la prueba de t-Student.

Estudio de cambios en la utilizacion de recursos:

Se estudiaron los posibles cambios entre el inicio y el final del estudio en
cuanto a la utilizacién de recursos en dispositivos sanitarios. Se empled la
prueba de McNemar.
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Software estadistico:

Se llevd a cabo el tratamiento estadistico de los datos con el programa SPSS para
Windows, version 11.5.

Significancia estadistica:

Las diferencias se consideraron estadisticamente significativas con valores de p < 0,05.
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Cuarto Articulo (Original) (ver pég. 180, Articulo 4)

Disefio del estudio y pacientes

Disefio del Estudio:
El enfoque adoptado fue descriptivo y longitudinal, lo que permite
observary describir los eventos tal como ocurren a lo largo del tiempo sin

intervencién del investigador.

Duracion:
El estudio tuvo una duracion de dos afios, desde el 1 de marzo de 2017

hasta el 28 de febrero de 2019.
Herramienta de Evaluacidn:

Se empleé la herramienta ENP-E, que ha sido previamente validada en la
region. Esta herramienta es esencial para identificar las NPS de los
pacientes, asi como los signos externos de angustia emocional. Ademas,
permite la planificacidn de intervenciones personalizadas para abordar

estas necesidades con alta precisién.
Seleccidn de Pacientes:

Inclusion:

Solo se incluyeron pacientes vivos que residian en el drea y que ya tenian
un diagndstico confirmado y registrado de ELA en el ambito mencionado

al comienzo del estudio.
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Exclusion:
Se excluyeron aquellos pacientes con diagndsticos no confirmados, que
no vivian en el drea de estudio, o que estaban hospitalizados en centros

no especificados en el estudio.

Procedimiento de Encuesta:

La encuesta ENP-E fue administrada de manera uniforme por un Unico
investigador, garantizando la consistencia en la aplicacién. Este
investigador recibié una formacién especifica, centrada tanto en como
administrar adecuadamente la encuesta como en como interpretar las

respuestas proporcionadas por los pacientes.

Es esencial mencionar que se informd detalladamente a cada paciente y
a sus familias sobre los objetivos del estudio. Se garantiz6 que
comprendieran su propdsito y, tras asegurar su completa comprension,
todos firmaron un documento de consentimiento informado,
manifestando asi su pleno consentimiento y apoyo para participar en la

investigacion.

Variables

Las variables recogidas en la historia clinica fueron:

1. Sexo:

2. Edad en el reclutamiento agrupada en:
e Menor de 60 afos.
e Entre 60y 69 anos.
e 70 afios o mas.
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3. Forma Inicial de la Enfermedad:

e Espinal.
e Bulbar.
e Otra.

4. Tratamientos y Soportes:

e Uso de PEG (Gastrostomia Endoscépica Percutanea).
e Uso de VNI (Ventilacién No Invasiva).
e Uso de VI (Ventilacion Invasiva).

5. Tiempo de Evoluciéon de la Enfermedad desde la confirmacion diagnéstica:

e Menos de 2 afos.
e Entre 2y 4 afios.
e 5 afios o mas.

6. Variables Asociadas con la Integracidn en Programas de Atencién a la Cronicidad:

e |dentificacién del paciente como PCC o inclusién en MACA segun
registros eCAP.

e Pacientes registrados en ATDOM.

e Pacientes registrados en PADES.

e Pacientes incluidos en programas de Gestién de casos GdC.

e Pacientes con registro PDA.

e Variables Asociadas con Necesidades Psicosociales y Espirituales
(NPS).

Puntuacion Escala ENP-E [verpds. 152, Anexo 2]

La Escala ENP-E es una herramienta disefiada para evaluar las necesidades
psicosociales y espirituales NPS de los pacientes. Esta escala se divide en tres
secciones distintas, cada una centrada en aspectos especificos de las NPS.

Seccion A: Complejidad
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Objetivo:
Evaluar la complejidad de las Necesidades Psicosociales y espirituales NPS
del paciente.

Estructura:
13 preguntas.

Puntuacion:

Cada pregunta se puntia de 0 a 5 puntos.

Criterios de Intervencidn:

e Puntuacion global 228 puntos: Indica complejidad moderada a severa, se
recomienda intervencidén especializada.

e Existen cinco Preguntas Clave. Una puntuacién de 24 puntos en cualquier
de ellas seiiala necesidad psicosocial y se sugiere intervencion

especializada.

Seccién B: Preocupaciones

Objetivo:

Identificar las preocupaciones del paciente en areas especificas.

Areas de Enfoque:

Financiero, familiar, emocional, espiritual, fisico y otros.

Puntuacién:
Cada pregunta se puntua de 0 (no explorado) hasta 5 puntos

(Mucho).

Criterios de Intervencion:
69



e Una puntuacion de 24 puntos en cualquier area financiero,
familiar, emocional, espiritual, fisico y otros: Se considera una
respuesta afirmativa, y se aconseja evaluar la necesidad de una

intervencion y seguimiento especificos.

Seccion C: Signos Externos de Angustia Emocional

Objetivo:
Detectar la presencia de signos evidentes de angustia emocional.
Estructura:

Respuesta dicotémica (SI/NO).

Criterios de Intervencion:

e Silarespuestaes "Si", se recomienda intervencién especializada.

Uso Practico de la Escala ENP-E (ver pég. 152, Anexo 2) apy @] Estudio:

La herramienta ENP-E fue empleada para realizar evaluaciones iniciales y
evolutivas de NPS mediante entrevistas personalizadas en la Unidad

Multidisciplinaria del hospital referido.

Se realizaron evaluaciones iniciales en 46 de los 81 pacientes incluidos (ver pde- 88,

figura 8)

De estos 46 pacientes, 24 fueron evaluados evolutivamente usando la escala
ENP-E, tipicamente cada 3 meses, aunque en algunos casos se extendido a 6
meses. Estas evaluaciones coincidieron con las visitas regulares a la unidad

hospitalaria durante el periodo del estudio (ver pée- 8, figura 8)
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Analisis estadistico

Para el analisis descriptivo de las variables se utilizé:

1. Andlisis descriptivo:

Variables Cuantitativas:
Medidas de Tendencia Central:
Media.
Mediana.
Medidas de Dispersion:
Desviacidn estandar.
Percentiles.
Variables Cualitativas:

Representadas como frecuencias absolutas y porcentajes.

2. Relacion entre Variables Categoricas:

Tablas de Contingencia:
Para analizar la relacidon entre variables.
Prueba de Chi Cuadrado de Pearson:
Para determinar la asociacion entre categorias.
Prueba Exacta de Fisher:
Usada en lugar del Chi Cuadrado cuando las frecuencias

esperadas son bajas.

3. Comparacion de Medias de Variables Cuantitativas:

Prueba t de Student:

Comparar medias entre dos grupos.
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Prueba ANOVA:
Comparar medias entre tres o mas grupos y verificar la

normalidad de los datos.

4. Analisis de Cambio en Uso de Recursos de Salud:

Prueba de McNemar:
Utilizada para analizar cambios en dos variables

categdricas pareadas.

5. Evolucion de Necesidades Psicosociales y Espirituales (NPS):

a. Serealizaron entre 1y 4 entrevistas con la escala ENP-E.
Prueba de Friedman:
Usada para analizar los cambios en las mediciones
repetidas en datos pareados.
Prueba de Cochran:

Para comparar porcentajes.
6. Software de Analisis:

Se llevd a cabo el tratamiento estadistico de los datos con el programa SPSS para

Windows, version 11.5.

7. Nivel de Significancia:

Se considerd un valor p <0.05 como estadisticamente significativo.
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Aspectos éticos:

En cada uno de los trabajos que conforman esta tesis doctoral, se siguieron
rigurosos estandares éticos. Todos los pacientes del estudio firmaron un
consentimiento informado. El estudio fue aprobado por el Comité de Etica de
Investigacion Clinica del Instituto de Investigacién en Atencién Primaria (IDIAP,
por sus siglas en espafiol) Jordi Gol de Barcelona (numero de referencia
P17/005) (ver pée. 160, Anexo 3) Sa ghservaron las buenas practicas de investigacidn
de la Declaracion de Helsinki, asi como la enmienda de Fortaleza (Brasil) de

2013.

Se garantizé la confidencialidad de todos los datos personales y de
investigacion de acuerdo con la legislacién europea aplicable (Reglamento
europeo 2016/679 del 27 de abril) sobre la proteccidn de personas fisicas en
relacion con el tratamiento de datos personales y la libre circulacion de estos
datos, y con la Ley Orgénica espafiola 3/2018, del 5 de diciembre, sobre la

proteccidon de datos personales y garantia de los derechos digitales.
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6. RESULTADOS

Primer Articulo (Original) (ver pas. 160, Articulo 1),

En el andlisis se incorporaron los 81 casos identificados como pacientes con ELA que

estaban vivos a fecha del 1 de marzo de 2017 (Figura 5).

Segun los criterios de exclusidn, se descartaron 14 pacientes etiquetados con el cédigo

G12.2 en la ECAP, ya que no correspondian al diagndstico de ELA. Adicionalmente, se

afiadieron 3 pacientes con diagndstico de ELA del registro hospitalario que no estaban

codificados en la ECAP.

Figura 5. Pacientes con ELA identificados al inicio del estudio.
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Se especifican caracteristicas clinicas tales como la media de edad, sexo, forma en que
se manifestd inicialmente la enfermedad y el intervalo de tiempo entre la aparicion de

los sintomas y la confirmacion del diagndstico de ELA.

Entre los 81 pacientes analizados, se constaté que la enfermedad generalmente
comienza alrededor de los 65 anos, y este patréon no mostré diferencias notables entre

hombres y mujeres.

Al analizar la manifestacion inicial de la enfermedad, la forma espinal se presenté como
la mds comun entre los pacientes. Sin embargo, es importante destacar que, en el caso
de las mujeres, se observé una mayor prevalencia de la forma bulbar, aunque estas

diferencias no resultaron ser estadisticamente significativas.

También se observd que el lapso entre la aparicién de los primeros sintomas y la
confirmacién del diagnéstico de ELA es, en promedio, de 12 meses. Esta duracién no

mostro variaciones significativas al comparar ambos sexos.

Tabla 1. Caracteristicas clinico asistenciales de los pacientes con ELA.

Tabla 1 Caracteristicas clinico-asistenciales de los pacientes afectos de ELA

Media edad en anos(+DE) Hombres (n=40) Mujeres (n=41) P Valor
66,4 (DE=12,1) 64,8 (DE=11,3) 0,1312

Forma de inicio. Hombres (n =40) Mujeres (n=41) Valor P

Espinal k]| (77,5%) 25 (61,0%) 0,064

Bulbar 6 (15,0%) 15 (36,6%)

Otras 3 (7,5%) 1 (2,4%)

Tiempo entre inicio sintomas y confirmacion de Hombres n=34 Mujeres n=30 P Valor

diagnostico (meses)

< 1 ano 15 (44,1%) 12 (40,0%) 0,936°

1 ano 1 (32,4%) 10 (33,3%)

>1 afo 8 (23,5%) 1 (26,7%)

DE: desviacion estandar; n: niumero de casos con este registro en historia clinica.
2 Test t Student.
P Test Chi cuadrado.
¢ Test exacto de Fischer.

Castro-Rodriguez E, Azagra R, Gomez-Batiste X et al. (2021) La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) desde la Atencidn Primaria.
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Del total de pacientes con ELA estudiados:

1. El 35,8% (29 pacientes) estan incorporados en los Programas de Atencidn

Domiciliaria (ATDOM, GdC y PADES).

2. Solo el 13,6% (11 pacientes) estan identificados dentro del programa de

cronicidad como PCC/MACA.

3. Un 14,8% (12 pacientes) hacen uso de la gastrostomia endoscdpica percutanea

(PEG). De este subconjunto:

e El 41,7% estan identificados dentro del programa de cronicidad como
PCC/MACA, lo cual resulta estadisticamente significativo con un valor p =
0,0009.

e El 75% estan incluidos en los programas de atencién domiciliaria

(ATDOM, GdCy PADES), con un valor p significativo de 0,002.

4. EI29,6% (24 pacientes) utilizan ventilacién no invasiva (VNI). De este grupo:

e El 58,6% estan integrados en el PAD, mostrando una significacion
estadistica con un valor p = 0,006.
e Solo el 16,7% estan identificados como PCC/MACA, y esta relacion no

mostré ser estadisticamente significativa (p = 0,599).

Es relevante mencionar que ningun paciente requirié de ventilacion invasiva durante el

periodo de estudio.

En relacion al modelo de atencidn hospitalaria, la gran mayoria de los pacientes, el
97,5% (79 pacientes), reciben atencion a través de la Unidad Funcional de Enfermedad

de Motoneurona, mayoritariamente en el Hospital de Bellvitge, situado en Hospitalet de
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Llobregat, Barcelona. Sélo un pequefio porcentaje, el 2,5% (2 pacientes), son atendidos

directamente por el Servicio de Neurologia en el Hospital Comarcal.

De los 68 municipios estudiados, se hallaron pacientes en 26 de ellos. La distribucién de

los pacientes segun las SAP con pacientes afectos de ELA fue muy similar. El porcentaje

de casos del SAP Delta de Llobregat fue el mas numeroso con un 37% y el SAP Baix

Llobregat Centre el menor con un 30%.

En la tabla 2 se presentan todos los casos distribuidos por territorios analizados a fecha

1 de marzo 2017 para el analisis de la prevalencia, por poblacidn global y en > 18 afios.

Tabla 2. Prevalencia de casos por Servicios de Atencién Primaria (SAP) y por DAP.

Prevalencia de

SAP n Habitantes Prevalencia de Cas0s/100.000 h.
Cas0s/100.000 h. >18 afios
Delta de Llobregat 30 510.599 59 7,2
Baix Llobregat centre 25 375.857 6,6 9,3
Alt Penedes, Garraf, Baix
Llobregat Nord 26 442.752 59 7,5
GLOBAL DAP 81 1.329.208 6,1 7,8

SAP: Servicio de Atencién Primaria; n: nimero de casos; h.: habitantes; DAP: Direccién de Atencién Primaria.

Castro-Rodriguez E, Azagra R, Gomez-Batiste X et al. (2021) La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) desde la Atencidn Primaria.
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Sobre laincidencia de los afios 2012 al 2017 se detectaron 231 pacientes en los registros
de la ECAP identificados con el cédigo G12.2. Se excluyeron 26 casos con error en el
diagndstico resultando un total de 205 pacientes confirmados con ELA (113 hombres y

92 mujeres) (1,2 hombres/ 1 mujer) (tabla 3).

Tabla 3. Distribucion por sexo, edad media de inicio, segun registro en la ECAP.

Tabla3 Distribucion por sexo, edad media de inicio y afos segln el registro en la ECAP

Casos registrados por ano n Edad media al DE Incidencia x

diagnostico Incidencia x 100.000 h. y
100.000 h. y ano ano (= 18 anos)

Hombres 13 62,2 12,83

Mujeres 4 59,8 16,08

Total afo 2012 17 61,6 13,7 1,2 1,6

Hombres 21 69,2 11,93

Mujeres 14 70,3 5,93

Total ano 2013 35 69,7 9.99 2,6 3,4

Hombres 16 71,7 10,6

Mujeres 15 64 13,03

Total afo 2014 31 68 12,45 2,3 3

Hombres 23 63,7 11,97

Mujeres 17 66,4 12,02

Total ano 2015 40 64,9 12,07 3,5 4,6

Hombres 20 67,7 9,27

Mujeres 28 68,1 11,12

Total afo 2016 48 68 10,4 2,5 3,3

Hombres 20 69 11,07

Mujeres 14 71,8 10,68

Total ano 2017 34 70,1 10,99 2,9 3,9

DE: desviacion estandar; h: habitantes; n: nimero de casos.

Castro-Rodriguez E, Azagra R, Gomez-Batiste X et al. (2021) La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) desde la Atencidn Primaria.
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La tasa de incidencia anual promedio de los 6 afios fue de 2,5/100.000 habitantes/afio

en todas las edades y de 3,3/100.000 habitantes/afio en > 18 afios (Figura 6).

Figura 6. Tasa de incidencia anual promedio de los anos 2012 al 2017.
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Segundo Articulo (Carta al director) (ver pag. 169, Articulo 2)

Dentro del contexto del debate académico, recibimos y respondimos a una carta dirigida
al editor por parte del Sr. J. Greoles, la cual se centra en nuestro articulo anterior. A

continuacion, presentamos un resumen de nuestra respuesta:

Reconocimiento:

Agradecemos a J. Greoles por su interés en nuestro articulo y por su andlisis en torno a
las complicaciones de la gastrostomia endoscdpica percutanea (PEG) en pacientes con
esclerosis lateral amiotrofica (ELA). Ademas, valoramos positivamente su contribucion

al entendimiento de esta enfermedad en la comunidad médica.

Puntualizaciones:

Se ha evidenciado una presencia significativa de alteraciones cognitivas en pacientes con
ELA, que pueden llegar hasta un 40%. Ademas, se ha detectado demencia

frontotemporal en asociacién con la ELA en un 14% de los pacientes.

Coincidimos con el autor en que los tratamientos farmacoldgicos actuales para la ELA
no ofrecen una cura. Subrayamos la importancia de los tratamientos de soporte, en
especial la ventilacidn no invasiva, como el método de soporte respiratorio primario

para estos pacientes.

Aunque no exploramos a profundidad la relacién entre la supervivencia y la
implantacion de la PEG, diversos estudios sugieren mejoras tanto en la supervivencia

como en aspectos nutricionales gracias a su uso. Es fundamental considerar la valoracion
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nutricional y la funcidn respiratoria antes de la inserciéon de la PEG, ya que puede
conllevar mayores riesgos en pacientes desnutridos o con insuficiencia respiratoria

significativa.

Conclusiones:

En nuestro trabajo inicial, se enfatizé la relevancia de identificar e incluir a todos los
pacientes con ELA como pacientes crénicos complejos o con necesidades paliativas. Esta
inclusioén es crucial debido a la complejidad de la enfermedad y a que la PEG actia como

indicador clave para identificar a pacientes que requieren atencién especializada.

Finalmente, reiteramos nuestro agradecimiento por las contribuciones y por el espacio
brindado en la seccion de Cartas al Editor, que promueve un didlogo enriquecedor entre

profesionales.
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Tercer Articulo (Original) (ver pég. 172, Articulo 3):

En este trabajo se analizan los principales motivos de consulta urgente hospitalaria de
los pacientes con ELA, especialmente aquellos relacionados con accidentes como caidas
potencialmente evitables. Asimismo, estudiar la evolucion en la utilizacion de

dispositivos de soporte y su integracidn en los programas asistenciales.

Se incluyeron los 81 pacientes que estan incluidos en el primer articulo (ver pe. 74, figura 5),
presentando los mismos datos de edad de inicio, sexo, forma de presentacion de la

enfermedad

En relacion a la frecuentacién a los servicios de urgencias (tabla 4) con las variables

estudiadas, destacar que:

1. Frecuentacidn a Servicios de Urgencias:

e Se registré una mayor proporcién de visitas de pacientes mayores de 60

aflos y mujeres, aunque las diferencias no fueron significativas.

e Hubo diferencias notables en las visitas segun el tiempo de evolucién de
la enfermedad. El 79,4% de las visitas fueron realizadas por pacientes con

menos de 2 aifos desde el diagndstico.

82



Tabla 4. Utilizacién de los servicios de urgencias hospitalarios, estratificado por grupos
de edad, sexo y tiempo de evolucién de la enfermedad.

No utilizan
81 pacientes de servicios de Si utilizan servicios N
ELA urgencias de urgencias pacientes Valor P
n: 34 % n: 47 %
Edad
<60 afios 12 66,7% 6 33,3% 18
p=0,055°
>60 afios 22 34,9% 41 65,1% 63
Sexo
Hombre 17 42,5% 23 57,5% 40
p=0,055°
Mujer 17 41,5% 24 58,5% 41
Tiempo evolucién
enfermedad 7 20,6 % 27 79,4% 34
<2 afios
p< 0,001°
>2 afos 27 57,4% 20 42,6% 47

n: numero de pacientes; %.: porcentaje; a: Test Chi cuadrado

En la Figura 7 se detalla el nimero de visitas a urgencias que se situé en un

0- 6 visitas/paciente.

2. Numero de Visitas a Urgencias (Figura 7):

e En unresumen por grupos:

El 40% hizo entre 1y 2 visitas.

El 42% de los pacientes no visitd urgencias.

rango entre

El 18% tuvo entre 3 y 6 visitas durante el periodo de estudio.
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Figura 7. Numero de visita a urgencias hospitalarias agrupadas en 81 pacientes con ELA.

Figura. Ndmero dz visitas a urgencias hospitzlarias agrupadas de los
81 padentes con escderosis lateral amiotrdfica.
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Castro-Rodriguez E, Azagra-Ledesma R, Gdmez-Batiste Alerton X, Aguyé-Batista A, Zwart-Salmerén M, Cabanas-Valdés R, Caballero-
Gomez FM, Clemente-Azagra C. Andlisis de las caidas accidentales y la integracion en los programas de cronicidad de los pacientes
con esclerosis lateral amiotrofica. Rev. Neurol. 2022 nov 16;75(10):297-303.

La Tabla 5 muestra los motivos de consulta urgente ordenados de mayor a menor

frecuencia:

1. Caidas accidentales: Estas encabezaron la lista, representando el 26,8% de las

visitas.

e Del total de caidas, el 19,4% resultd en diagndsticos de traumatismos

craneoencefalicos TCE y/o contusiones.
e El7,4% de las caidas con resultado de una fractura ésea.

2. Problemas respiratorios: Fueron la segunda causa mas comun, constituyendo el

23,3% de las consultas urgentes.

3. Comorbilidad: Representd el 16,7% de las visitas de urgencia.
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4. Complicaciones con la alimentacion o con el dispositivo de alimentacion:

Estos problemas originaron el 10,2% de las consultas.

5. Dolor: responsable del 10,2% de las visitas a urgencias.

Tabla 5. Motivos de consulta a urgencias hospitalarias de los pacientes con ELA.

47 pacientes de ELA utilizan los servidos de urgencias Nomero de consultas %
urgentes
Caidas 29 26,8

Calda accidental (TCE y/o contusiones) n.= 21 (19,4%)

Calda accidental (fractura) n.o: 8 (7,4%]
Problemas respiratorios 25 23,3

Disnea n.= 16 (14,9%)

Infeccidn respiratoria n.”: 6 (5,6%)

Broncoaspiracicn n.2:3(2,8%)
Asociados a otra comorbilidad n.% 18 (16,7%) 18 16,7
Problemas de alimentacion y/o del dispositivo de alimentacion 12 no

Incidencias con la PEG n.e: 10 (9, 2%)

Disfagia ne: 2 {1,8%)
Dolor n.e 1100, 2%) n 10,2
Mal estado general 5 a7
Estrefiimiento 4 3,7
Alteracidn de la movilidad 2 18
Fiebre z 1.8
Total ) 100

ELA: esderosis lateral amiotrdfica; m®: ndmero de consultas a urgendias por este mativo,; PEG: gastrostomia
endoscopica percutdnea; TCE: traumatismo craneoencefilico.

Castro-Rodriguez E, Azagra-Ledesma R, Gomez-Batiste Alertdn X, Aguyé-Batista A, Zwart-Salmeréon M, Cabanas-Valdés R,
Caballero-Gomez FM, Clemente-Azagra C. Analisis de las caidas accidentales y la integracion en los programas de cronicidad de los
pacientes con esclerosis lateral amiotrofica. Rev. Neurol. 2022 nov 16;75(10):297-303.
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Respecto a la evolucién en la utilizacidn de dispositivos de soporte y utilizacién de los

diferentes recursos asistenciales:

1. Uso de dispositivos de soporte: Al inicio del estudio, el 14,8% de los pacientes
tenia una PEG implantada y el 29,7% utilizaba sistemas de VNI. Al concluir el
periodo, estos porcentajes aumentaron significativamente (p < 0,001) al 35,8% y

51,9%, respectivamente. (Ver Tabla Ill)

2. Uso de Ventilacion Invasiva (VI): Durante el periodo analizado, ningun paciente
utilizo VI.

3. Atencidn hospitalaria: El 97,5% de los pacientes recibio atencion desde el inicio

del estudio en la unidad multidisciplinar hospitalaria.

4. Programa de atencion a la cronicidad: Al comienzo, solo el 13,6% estaba
identificado como paciente créonico complejo PCC o bajo el modelo de atencion
a la cronicidad avanzada MACA. Este porcentaje crecid significativamente,

alcanzando el 61,7% al final del periodo de seguimiento. (Ver Tabla 6)
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Tabla 6. Utilizacién de dispositivos para alimentacién y ventilaciéon (PEG y VNI) de los
pacientes con ELA. Identificacién en el drea de atencién a la cronicidad de Atencidn

Primaria.

PCC/MACA

Utilizacion de Fase inicial Periodo seguimiento Incremento utilizacion
dispositivos dispositivos:
n % n %
Valor P
Portadores de PEG 12 14,8 29 35,8 <0,001°
Portadores de VNI 24 29,7 42 51,9 <0,001°
Pacientes identificados Fase inicial Periodo seguimiento Incremento utilizacion
en el area de cronicidad recurso:
de AP n % n %
€ AF. Valor P
Identificacion como 11 13,6 50 61,7 <0,001°

Fase Inicial: 01/03/2017; Periodo seguimiento; 01/03/2017 a 28/02/2019; PEG: Gastrostomia Endoscépica
Percutanea; n: nimero de casos con este registro en historia clinica; %: porcentaje; VNI: Ventilacion no invasiva;
PCC/MACA: Paciente Cronico Complejo/Modelo Atencién Cronicidad Avanzada; a: test McNemar; AP: Atencidn

Primaria.
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Cuarto Articulo (Original) (ver pag. 180, Articulo 4):

En este trabajo se examinan las caracteristicas clinicas de los pacientes con ELA, se
profundizan aspectos de su integracion en programas de cronicidad asistencial de
Atencion Primaria y determinan sus necesidades Psicosociales y Espirituales (NPE) en un
area del Mediterraneo Occidental. Se incluyen los 81 casos registrados como pacientes
ELA vivos a fecha 1 de marzo 2017 (Figura 8).

Figura 8. Pacientes incluidos en el estudio de la evolucidn de la integracion en programa

de atencion a la cronicidad de Atencién Primaria. Estudio inicial y evolutivos de las
Necesidades Psicosociales y Espirituales.
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no se realiza ENP-E: 10 pacientes: no realizadas por comorbilidad (Anartria:3,
Y Tno.Coghnitivo:6, Retraso psicomotor:1)
n=46 p. 5 pacientes: no aceptan realizacion entrevista para
Inst t — medicion de NPE con escala ENP-E
o ENPE | PL06/2017Inici
i encuestas
al inicio ENE-E
12 pacientes: no se realizan las 4 mediciones de NPE con
22 pacientes escal;;\ _ENE -E por _evolupwn de la enfermedad (disartria,
. Insuficiencia Respiratoria)
no se realizan 4
mediciones ENP-E: . . .
10 pacientes: no se realizan las 4 mediciones de NPE con
escala ENP -E por exitus en este periodo
y
4 e 28/02/2019
pamintes realizada |» Finalizacion
exitus
al final en4 e
2° afio ocasiones
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Respecto a algunas caracteristicas clinicas e integracién en los programas de cronicidad:

1. Uso de dispositivos de soporte: Al inicio del estudio, el 14,8% de los pacientes
tenia una PEG implantada y el 29,7% utilizaba sistemas de VNI. Al concluir el
periodo, estos porcentajes aumentaron significativamente (p < 0,001) al 35,8% y

51,9%, respectivamente. (Tabla 7)

2. Uso de Ventilacion Invasiva (VI): Durante el periodo analizado, ningun paciente

utilizé VI.

3. Atencidn hospitalaria: El 97,5% de los pacientes recibio atencion desde el inicio

del estudio en la unidad multidisciplinar hospitalaria.
4. Programa de atencioén a la cronicidad:

Al inicio del estudio, la integracion en programas de cronicidad asistencial mostré
que el 13,6% de los pacientes estaban identificados como PCC/MACA, el 24,7%
atendidos por ATDOM, el 16% por PADES y el 13,6% por GdC.

Durante el seguimiento, estos porcentajes evolucionaron a un 61,7% para

PCC/MACA, 50,6% para ATDOM, 40,7% para PADES y 50,6% para GdC.

Ademas, el registro de la PDA en ECAP mostré un incremento significativo,

pasando del 6,2% al 35,8% durante el periodo (Tabla 7).
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Tabla 7: Caracteristicas clinicas e integracion en programas de cronicidad asistencial de

los pacientes afectos de ELA al inicio y al final del estudio (2 afios).

Pacientes Edad en aios
n= 81 Media DE % Valor P
Hombres 66,4 afios 12,1 49,4
0,131°
Mujeres 64,8 afios 11,3 50,6
Formas clinicas de | Forma espinal | Forma bulbar Otras Valor P
presentacion inicial
n % n % n %
Hombres 31 77,5 6 15,0 3 7,5
0,064°
Mujeres 25 61,0 15 36,6 1 2,4
Incremento
Utilizacion de Fase inicial Periodo seguimiento utilizacion
dispositivos PEG y dispositivos:
VNI n % n % Valor P
Portadores PEG 12 14,8 29 35,8 <0,001¢
Portadores VNI 24 29,7 42 51,9 <0,001¢
Incremento
Recursos Fase inicial Periodo seguimiento utilizacidn recurso:
asistenciales del Valor P
area de cronicidad n % n %
PCC/MACA 11 13,6 50 61,7 <0,001¢
ATDOM 20 24,7 41 50,6 <0,001¢
PADES 13 16,0 33 40,7 <0,001¢
GdC 11 13,6 41 50,6 <0,001¢
Incremento
Registro de la PDA Fase inicial Periodo seguimiento registro PDA:
en la ECAP Valor P
n % n %
PDA registrada 5 6,2 29 35,8 <0,001°¢

n: nimero de casos con este registro en historia clinica; DE: Desviacion Estandar; Hombres: 40 pacientes; Mujeres 41 pacientes; %:
porcentaje; Fase Inicial: 01/03/2017; Periodo seguimiento; 01/03/2017 a 28/02/2019; PEG: Gastrostomia Endoscdpica Percutanea;
VNI: Ventilacién no invasiva; PCC/MACA: Paciente Crénico Complejo/Modelo Atencién Cronicidad Avanzada; ATDOM: Atencidn
domiciliaria; GDC: Gestién de caso; PADES: Programa atencion domiciliaria por equipos especializados en Atencidon Paliativa; PDA:
Planificacion de decisiones anticipadas; a: Test T Student; b: Test Chi cuadrado; c: test McNemar.
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La evaluacion de las necesidades psicosociales y espirituales (NPE) se llevé a cabo

inicialmente en 46 pacientes y evolutivamente a lo largo de dos afios en 24 pacientes.

La evaluacioén inicial de las NPE mediante la escala ENP-E se desglosa en tres apartados

detallados a continuacion.
1. Apartado A (Complejidad) (Tabla 8):
e Puntuacién media grupal: 28,8 puntos.
e Pacientes con puntuaciones 228 puntos: 22 pacientes (47,8%).

e Pacientes con puntuacién >4 puntos en alguna pregunta clave: 16

pacientes (34,8%).

No se encontraron diferencias significativas en complejidad en relacién con:
distribucién por sexos (p<0,365), edad (p<0,655) ni tiempo de evolucidn de

la enfermedad (p<0,360).
2. Apartado B (Preocupaciones) (Tabla 8):

e Mayor puntuacion asociada a Molestias Fisicas y Aspectos Familiares

(p=0,001).
3. Apartado C (Signos externos de malestar emocional) (Tabla 8):
e 22 pacientes (47,8%) mostraron signos externos de malestar emocional.
4. Estratificacion de los 46 pacientes:

e Por Sexo: Sin diferencias significativas en las puntuaciones de

complejidad (p<0,365).
e Por Grupos de Edad:
e <60 afios: 21,7% (10 pacientes).
e 60-69 afios: 41,3% (19 pacientes).

e 270 afos: 37% (17 pacientes).
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Sin diferencias significativas en puntuaciones de complejidad (p<0,655).

e Por Tiempo de Evolucion de la Enfermedad:

<2 afos: 43,4% (20 pacientes).
2-4 aiios: 28,3% (13 pacientes).

>5 anos: 28,3% (13 pacientes).

Sin diferencias significativas en puntuaciones de complejidad (p<0,360).

Tabla 8. Evaluacion basal de las NPE con la escala ENP-E (Apartados A, By C) en 46
pacientes ELA.

Pacientes con resultado en

Valoracién Puntuacion grupal Pacientes con puntuacion 228 las Preguntas Claves 24
Apartado A Rango puntos puntos en 1 o mas preguntas
13-65 en la escala

ENP-E Media DE n % n %
28,83 7,94 22 47,8 16 34,8
Exploracion de Exploracion de Exploracion de Exploracion de Exploracion de
Valoracién Preocupaciones | Preocupaciones Preocupaciones | Preocupaciones | Preocupaciones
Apartado B Econémicas Familiares Emocionales Espirituales Molestias
Rango 0-5 en la Fisicas
escala ENP-E Media DE Media DE Media DE Media DE Valor P
Media DE
2,46 1,2 4,11 1,8 2,98 1,32 1,65 0.67 4,30 1,05 0,0012

Valoracién

Apartado C Presencia de signos externos de malestar emocional
valor SI/NO en la

escala ENP-E Sl %
22 47,8

ENP-E: Escala de evaluacion de las necesidades psicosociales y espirituales del enfermo al final de la vida; DE: Desviacion Estandar;
n: numero de casos con este registro; %: Proporcidn; Preocupaciones: Rango 0-5 puntos; a: Test ANOVA.

92




Los resultados evolutivos de las necesidades psicosociales y espirituales (NPE) se basan
en cuatro entrevistas realizadas a 24 pacientes durante el periodo de estudio (ver pée- 8,

figura8) Estos resultados se detallan en la tabla 9:

1. Apartado A (Complejidad):

e Se notd una tendencia ascendente en la puntuacidon de complejidad en
las cuatro mediciones.
e Hubo un Incremento significativo en la puntuacion media de todo
el grupo (p=0,001).
e El porcentaje de los pacientes con puntuaciones 228 puntos,

también mostré un incremento (p=0,003).

e Seregistré un Incremento significativo (p=0,012) en el porcentaje
de pacientes que tuvieron 1 o mas respuestas 24 en alguna de las

preguntas claves.

2. Apartado B (Preocupaciones):

e A lo largo de las entrevistas, se mantuvo constante que las mayores
puntuaciones se asociaron a preocupaciones vinculadas a Molestias

Fisicas y Aspectos Familiares.

3. Apartado C (Signos externos de malestar emocional):

e Durante el periodo estudiado, se registré un incremento significativo en
el porcentaje de pacientes que mostraban signos externos de malestar

emocional (p=0,012).
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Tabla 9. Estudio de la evolucidon de las NPE mediante 4 valoraciones de la escala ENP-E
(apartado A, By C) en 24 pacientes de ELA en el periodo de dos afios.

Pacientes con
Pacientes con resultado de
Valoracién Puntuacion Puntuacion puntuacion Preguntas Claves 24
Apartado A grupal grupal total puntos en 1 0 mas
Rango 13-65 >28 puntos Valor preguntas Valor P
en la escala p-25 p-75 | ValorP P
ENP-E Mediana n % n %
12 26,50 21,50 33,00 11 45,8 9 37,5
22 30,50 23,00 33,00 15 62,5 8 33,3 b
0,001° 0,003 0,012
32 31,00 24,00 36,00 16 66,7 b 12 50,0
42 30,50 27,25 36,00 18 75,0 14 58,3
Exploracion de Exploracion de Exploracion de Explotacion de Explotacion de
Valoracidn Preocupaciones Preocupaciones Preocupaciones Preocupaciones Preocupaciones
Apartado B Econdmicas Familiares Emocionales Espirituales Molestias Fisicas
Rango 0-5 en
la escala ENP- | Mediana P25-75 Mediana P25-75 Mediana P25-75 Mediana P25-75 | Mediana P25-75
E Valor P Valor P Valor P Valor P Valor P
12 2,00 | 2,00 4,00 | 4,00 3,00 | 2,00 2,00 | 1,00 500 | 4,00
4,00 5,00 4,00 2,00 5,00
22 2,00 | 2,00 4,00 | 4,00 2,50 | 2,00 1,50 | 1,00 500 | 4,00
4,00 | 0,632° 500 | 0,370° 4,00 | 0,707¢ 2,00 | 0,260° 5,00 | 0,321
32 2,00 | 2,00 4,00 | 4,00 3,00 | 2,00 2,00 | 1,00 5,00 | 4,00
4,00 5,00 4,00 2,00 5,00
42 2,00 | 1,25 4,00 | 4,00 3,00 | 2,00 2,00 | 1,00 4,00 | 4,00
4,00 4,75 4,00 3,00 5,00
Valoracién
Apartado C
valor SI/NO Valor P
en la escala Presencia de signos externos de malestar emocional %
ENP-E (SI)
12 12 pacientes 50,0
22 14 pacientes 58,3
0,012°
32 16 pacientes 66,6
42 17 pacientes 70,8

ENP-E: Escala de evaluacion de las necesidades psicosociales y espirituales del enfermo al final de la vida; a: Test ANOVA,; b: Prueba
Q de Cochran; c: Test de Friedman;
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La Tabla 10 se detalla la evolucién de la complejidad, segin el Apartado A de la escala

ENP-E, en relacion con diversas variables clinicas:

Sexo:

Se observa una progresion lineal a lo largo de las cuatro evaluaciones.
Notablemente, se observan diferencias significativas en la puntuacién de

complejidad entre los varones (p=0,018).
Edad:

Al segmentar por 3 grupos de edad, los resultados muestran una la progresion

lineal a lo largo de las cuatro evaluaciones.

Las diferencias son especialmente significativas en los grupos de pacientes

menores de 60 afios (p=0,022) y los de 70 o mas (p= 0,004).
Tiempo de evolucion de la ELA:

Al examinar la evolucion temporal de la enfermedad, la puntuacién de
complejidad muestra una tendencia lineal en las valoraciones de los tres grupos

evaluados.

Las diferencias mas significativas se encuentran en los pacientes con menos de

2 afios de evolucién (p= 0,006) y aquellos con 5 afios o mas (p= 0,046).
Uso de dispositivos (PEG y VNI):

La progresion lineal de la puntuacién de complejidad se mantiene en los grupos

evaluados, sobre todo en las tres primeras valoraciones.

Especificamente, se observan diferencias significativas en aquellos pacientes
gue no son portadores de PEG (p=0,005) y también en los utilizadores de VNI

(p=0,047) y no utilizadores de este dispositivo (p=0,041).

No obstante, es importante sefialar que no se registran variaciones
significativas en las puntuaciones de aquellos pacientes que si son portadores
de un PEG.
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Tabla 10. Evaluaciéon de las NPE mediante 4 valoraciones de la escala ENP-E (apartado
A) en 24 pacientes de ELA en relaciéon sexo, edad, tiempo de evolucion enfermedad y
utilizacidn de dispositivos (PEG y VNI) en el periodo de dos afios.

Primera Evaluacion Segunda Evaluacion Tercera Evaluacion Cuarta Evaluaciéon
Distribuido por: Mediana P25-P75 Mediana P25-P75 Mediana P25-P75 Mediana P25-P75 Valor P
Ambos sexos
hombres n=12 (50%) 26.00 21.00-32.75 | 30.50 23.25-33.00 | 31.00 24.00-33.75 31.00 28.00-34.75 p=0.0182
mujeres n=12 (50%) 27.50 23.25-34.75 | 30.00 22.25-34.00 | 30.50 23.50-41.25 29.50 25.50-42.50 p=0.0782
Tres grupos de edad
<60 afios
n=5 (20.8%) 24.00 21.00-32.00 | 32.00 22.00-33.00 | 33.00 25.50-39.50 | 33.00 27.00-40.00 p=0.0222
60-69 afios
n=11 (45.9%) 27.00 20.00-33.00 | 32.00 20.00-33.00 | 31.00 20.00—-32.00 | 30.00 24.00-35.00 p=0.4112
270 afios
n=8(33.3%) 27.00 24.50-34.75 | 28.50 25.00-34.00 | 31.00 25.25-42.75 | 30.00 28.25-42.75 p=0.0042
Tiempo de evolucion en
afios
<2 afios n=12 (50 %) 25.50 21.00-34.75 | 26.50 21.50-34.00 | 29.00 23.25-38.25 | 29.00 25.50-41.25 p=0.006°
2-4 afios n=6 (25 %) 23.50 20.25-33.00 | 27.50 20.75-33.00 | 27.50 19.75-31.50 | 29.50 23.00-33.25 p=0.6752
>5 afios n=6 (25 %) 30.00 26.75-35.00 | 32.00 28.75-33.50 | 34.00 31.25-37.75 | 33.50 29.75-39.50 p=0.046°
Basado en el uso de
dispositivos PEG y VNI
Portadores de PEG n=9 27.00 25.00-38.50 | 32.00 23.50-34.50 | 32.00 23.50-36.00 | 31.00 27.50-37.00 p=0.1572
(37.5 %)
No Portadores de PEG 25.00 21.00-33.00 28.00 21.00-33.00 30.00 24.00-36.00 29.00 27.00-36.00 p=0.005°
n=15 (62.5 %)
Portadores de VNI n= 6 26.00 23.50-32.50 28.00 23.50-32.50 30.00 24.00-34.00 29.00 25.50-35.00 p=0.047°
(25 %)
No Portadores de VNI
n=18 (75 %) 30.00 21.00-34.00 32.00 21.00-34.00 32.00 23.00-36.00 33.00 28.00-38.00 p=0.041°

E ENP-E: Escala de evaluacidn de las necesidades psicosociales y espirituales del enfermo al final de la vida; P25-P75: Percentil 25-
Percentil 75; (a): Prueba de Friedman; PEG: Gastrostomia Percutdnea; VNI: Ventilacidn no invasiva.
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La Tabla 11 se desglosa la evolucion de la puntuacién en complejidad, conforme al

Apartado A de la escala, en relacion con distintos programas y criterios de atencién:

Identificacion como PCC/MACA:
Se nota una tendencia lineal en las cuatro valoraciones.

Sin embargo, es destacable el incremento significativo en la puntuaciéon de
aquellos pacientes que no estan identificados en el drea de la cronicidad como

PCC/MACA (p=0,006).
Atencidn en el programa ATDOM:

Se sigue la misma tendencia lineal en las valoraciones, con diferencias notables

en aquellos pacientes que no son atendidos por este programa (p= 0,004).
Atencidn en el programa PADES:

Al igual que los anteriores, existe una progresion lineal, con un incremento
significativo en la puntuacidon de complejidad en los pacientes que no participan

en el programa PADES (p= 0,005).
Atencion por el equipo de GdC:

Los resultados mantienen la tendencia lineal observada, mostrando un aumento
significativo en aquellos pacientes que no son atendidos por el equipo de GdC

(p= 0,006).
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Tabla 11. Evaluacion de las NPE mediante 4 valoraciones de la escala ENP-E (apartado
A) en 24 pacientes de ELA en relacion con la inclusidon o valoracion por los diferentes
recursos del area de cronicidad de Atencién Primaria.

Primera Evaluacion

Segunda Evaluacion

Tercera Evaluacion

Cuarta Evaluacion

Distribuido por: Mediana P25-P75 Mediana P25-P75 Mediana P25-P75 Mediana P25-P75 Valor P
Identificacion como
PCC/ MACA
26.50 24.00-32.75 28.50 23.00-32.75 28.00 23.25-35.00 | 29.50 24.25-35.75 p=0.0822
Identificado n=12
(50%)
No Identificado n=12 27.00 21.00-33.75 30.50 22.75-33.75 31.50 28.25-38.25 | 31.00 28.25-42.25 p=0.006°
(50%)
Atencién en programa
ATDOM
Integrado 26.50 23.50-32.75 28.00 22.20-32.75 | 27.50 21.00-35.00 | 29-50 24.00-35.50 p=0.0292
n=8(33.3%)
No Integrado 27.00 21.00-33.75 30.50 23.50-33.75 31.50 25.75-38.25 | 31.00 28.00-41.75 p=0.0042
n=16 (66.6%)
Programa PADES
Integrado 25.50 22.00-31.25 2450 21.75-32.75 2450 22.25-33.00 | 28.00 24.00-32.00 p=0.2992
n=6 (25%)
No Integrado 29.00 21.00-33.25 32.00 22.75-33.25 31.50 26.75-36.75 | 32.00 28.00-37.75 p=0.0052
n= 18 (75%)
Programa GdC
Integrado
n=12 (50%) 26.50 24.00-32.75 28.50  23.00-32.75 28.00 23.25-35.00 | 29.50 24.25-35.75 p=0.0822
No Integrado 27.00 21.00-33.75 30.50 22.75-33.75 31.50 28.25-38.25 | 31.00  28.25-42.25 p=0.0062

n=12 (50%)

ENP-E: Escala de evaluacion de las necesidades psicosociales y espirituales del enfermo al final de la vida; P25-P75: Percentil 25-
Percentil 75; PCC/MACA: Identificacion como Paciente Crénico Complejo/Modelo Atencidn Cronicidad Avanzada; ATDOM: Programa
de Atencién Domiciliaria; PADES: Programa de atencion domiciliaria por equipos especializados en Atencidn Paliativa; GdC: Gestion
de Caso(a): Prueba de Friedman.
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7. DISCUSION

El manejo clinico y asistencial de los pacientes con ELA requiere una comprension global
que abarque desde la incidencia y prevalencia de la enfermedad hasta la integracion de
estos pacientes en programas asistenciales, pasando por la identificacién de sus
necesidades clinicas, dispositivos de soporte para la alimentacidén y la respiracion. De
igual importancia, es determinar cuales son sus necesidades Psicosociales y Espirituales

(NPE), para el abordaje integral y efectivo de estos pacientes.

En este apartado se discuten los hallazgos obtenidos en relacién con los objetivos
propuestos, desarrollados en tres articulos publicados, proporcionando una visién
panoramica detallada de la situacion de los pacientes con ELA en un drea geogréfica 'y
proponiendo algunas aportaciones, que puedan contribuir a que intervenciones futuras

gue mejoren la calidad de vida y la asistencia sanitaria a estos pacientes.

Para proporcionar coherencia y claridad déptimas en la presentacién de nuestros
hallazgos y su interpretacion, se ha estructurado la discusion subsiguiente de manera
que refleje el orden de los objetivos especificos que inicialmente establecimos en

nuestra investigacion.
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7.1 Objetivo especifico 1

Analizar los aspectos demogrdficos e identificar las caracteristicas
asistenciales de los pacientes con ELA, asi como la incidencia y prevalencia
en un drea geogrdfica

El primer objetivo de este proyecto de investigacidon era la descripcidn de los elementos
esenciales de las caracteristicas demograficas y asistenciales de los pacientes con ELA.

También el estudio de aspectos epidemiolégicos como incidencia y prevalecia.

Los resultados de este proceso han generado dos publicaciones significativas: un
manuscrito original en una revista especializada y una respuesta en formato de carta al

director de la misma revista.

e Estudiar la distribucién por edad, género y otras variables demograficas

relevantes de los pacientes con ELA.

El estudio confirmd que la distribucion por edad y sexo de los pacientes con ELA, no
muestra discrepancias significativas en comparacién con estudios anteriores en paises
desarrollados, lo cual esta en linea con lo esperado en la literatura cientifica. Esto
contribuye a la literatura existente reafirmando la consistencia en los patrones

demogréficos de la ELA a través de diferentes poblaciones y contextos (-2,

e Identificar las formas de inicio en que se manifiesta la ELA.

En la presentacion clinica inicial de los pacientes estudiados, se ha observado un patron
comun, donde el inicio de la enfermedad es generalmente de tipo espinal, seguido por
la manifestacién bulbar, siendo este lltimo mas frecuente en mujeres, aunque las
diferencias no son significativas, tal como se detalla habitualmente en diversas

publicaciones cientificas. (2!
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e Cuantificar el periodo de tiempo que transcurre desde la aparicidén de los

primeros sintomas hasta el diagndstico definitivo.

En este estudio, hemos observado que el intervalo entre la aparicidon de los primeros
indicios y la confirmacién diagndstica de la ELA es de 12 meses, una duracién que
concuerda con la literatura previamente publicada en contextos de paises desarrollados.
Este periodo, no se atribuye a particularidades de los sistemas de salud evaluados, sino
mas bien a las caracteristicas intrinsecas de la enfermedad en sus fases tempranas (2
27), No obstante, este lapso de tiempo, es uno de los elementos que genera mayor

preocupacion entre los sanitarios y entre los afectados y sus familiares.

Para reducir este retraso es crucial la implicacion del médico de familia en la deteccion
precoz de la ELA. Por ello, es esencial sensibilizar sobre la relevancia de considerar la ELA
en el diagndstico diferencial cuando se enfrentan a pacientes con sintomas

neuromusculares no concluyentes.

e Examinar la integracidén en el programa de cronicidad y el modelo de

atencidn especializada por parte de estos pacientes.

En cuanto al andlisis de la integracidn inicial de estos pacientes en programas de
cronicidad en Atencién Primaria (AP), nuestro estudio revela una baja proporcién de
pacientes identificados inicialmente como PCC/MACA, con una integracion ligeramente
superior en los Programas de Atencidon Domiciliaria (PAD), especificamente en ATDOM
y PADES (138-139) " Este hallazgo subraya la necesidad urgente de mejorar la coordinacién

entre la AP y los servicios hospitalarios.

Respecto al modelo de atencion hospitalaria en esta drea de gestion, la mayoria de los
pacientes son atendidos en una unidad multidisciplinar hospitalaria, siguiendo las
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pautas establecidas en las guias internacionales (143149, Contrario a lo esperado, la
duracién de la enfermedad no ha demostrado ser un factor determinante para la
inclusién en los programas de AD, ni para su identificacion como PCC-MACA. Esta
situacion podria deberse a que, tras la confirmacién del diagndstico y durante las etapas
iniciales, estos pacientes suelen ser seguidos por unidades multidisciplinares

hospitalarias, como ocurre en el contexto sanitario de nuestro estudio.

En vista de estos hallazgos, consideramos esencial la implementacién de rutas
asistenciales o vias clinicas coordinadas entre la AP y los servicios hospitalarios. Estas
rutas facilitarian la identificacion temprana de los pacientes y su inclusidon oportuna en
los programas de cronicidad, contribuyendo a una mejora significativa en la atencién
integrada y continua. Es importante destacar que los equipos de AP, compuestos por
profesionales tanto del sector sanitario como del social, desempefan un papel crucial
en garantizar la continuidad de los cuidados, involucrando activamente al paciente y a

su entorno familiar (134-136),

e Evaluar de la necesidad de dispositivos que asistan en la alimentacion y
la respiracidon al inicio del estudio, como la gastrostomia endoscépica

percutanea (PEG) o la ventilacidn no invasiva (VNI).

En esta investigacion, se ha observado que la necesidad de dispositivos de asistencia
para la alimentacién y la ventilaciéon, como la gastrostomia endoscdpica percutdnea
(PEG) y, en menor medida, la ventilacién no invasiva (VNI), se revelan como factores
significativos en la identificacidén e inclusidn de estos pacientes en los programas de
cronicidad. Esta correlacion destaca la importancia de estos dispositivos no solo en la
gestion clinica del paciente, sino también como indicadores clave para su integracién en

los programas de cronicidad.

e Determinar la incidencia y prevalencia de esta enfermedad en un area

geografica especifica.
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La prevalencia encontrada es mayor que en el estudio previo en la misma drea
geografica 2% y esta resulta ser un 44,4% superior (7,8 versus 5,4/100.000 habitantes >
18 afios). Este aumento parece asociarse al crecimiento de las tasas de supervivencia
que han podido aportarla creacion de las unidades multidisciplinares especificas v,
probablemente, también a la incorporacién de la VNI de una forma precoz 5°. Respecto
a la incidencia, destaca una distribucidn por sexos con una tasa mayor en el sexo

femenino de la esperada (29,

La incidencia global es 2,5 veces mds elevada que en la publicacién utilizada como
referencia en el entorno del presente estudio ?%. Aumenta de 1,4 a 3,3/100.000
habitantes/en personas =18 afios. Esta mayor incidencia podria deberse a que en el
estudio de referencia analizaron el periodo 1999-2001 y en el presente estudio el

periodo analizado (2012-2017) es 11 afos posterior.

Entre los factores que pueden justificar el aumento de la incidencia respecto a estudios
previos estdn, ademas de un mayor numero de casos, también pueden influir otros
factores como el incremento de la sospecha diagndstica y la mejora en los sistemas de

registro e identificacion de los pacientes en las historias electrénicas (ECAP).

También hay que destacar la posibilidad de que exista un mejor registro de casos en el
periodo 2012-2017 dado que el andlisis de la incidencia se calcula con los datos

recogidos de la ECAP (166),

En nuestro estudio, hemos observado tasas de incidencia y prevalencia
significativamente mds altas en comparacién con los datos presentados en
investigaciones subsiguientes (21, Este dato sugiere que la incidencia y prevalencia en

nuestra area de estudio podrian ser inusualmente altas, una observacidn que remarca
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que los hallazgos o resultados actuales son lo suficientemente significativos o inusuales

que justifican o requieren un estudio mds exhaustivo.

Esta tendencia indica que, en esta regidon geografica particular, tanto la incidencia como
la prevalencia podrian ser mas altas de lo que se habia anticipado. Esta observacion abre
la puerta a la hipétesis de que podrian existir condiciones o factores locales especificos
que influyen en estos numeros elevados, lo que subraya la necesidad de estudios
adicionales en esta area. Descubrir estos factores podria ser clave para desentranar las
razones detrds de las diferencias en los indices de la enfermedad y podria orientar el
desarrollo de estrategias de prevencidn y tratamiento mas adecuadas para esta zona

especifica.

La relevancia de este primer estudio se puede centrar en que ha permitido actualizar
datos de prevalencia e incidencia que han estado poco analizados en esta area y que los
resultados muestran cifras superiores a las previas en el area de estudio. También ha
permitido obtener datos asociados a la identificacidon en el programa de cronicidad. A
partir de ellos se pueden promover recomendaciones para la prdctica clinica y politicas

de salud para las personas afectas de ELA.
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7.2 Objetivo especifico 2

Andlisis de los motivos de consulta urgente hospitalaria y la evolucion de la utilizacion

de los dispositivos de soporte para alimentacion y respiracion de los pacientes con ELA.

El objetivo de esta investigacion es profundizar en el estudio de los principales motivos
por los cuales los pacientes con ELA recurren a las consultas urgentes hospitalarias
durante el periodo estudiado. Se ha dado especial atencién a los motivos de consulta
potencialmente evitables, como pueden ser las caidas. También se estudia la evolucién
en la utilizacién de dispositivos de soporte para la alimentacién y la respiracién en estos

pacientes.

e Identificar los motivos de consulta urgente hospitalaria mas frecuentes,
entre ellos los eventos como las caidas, que son potencialmente

evitables.

El 66 % de los pacientes estudiados han necesitado al menos una visita a urgencias, y
destaca que un 18 % han necesitado tres o mas visitas, este dato puede revelar la
afectacién negativa en la calidad de vida en el dia a dia en estos pacientes y sus
cuidadores. No se han podido encontrar estudios que contextualicen estos resultados

en otros territorios.

El motivo mas frecuente de consulta a los servicios de urgencias hospitalarios son las
caidas accidentales con un niumero importante de traumatismo craneoencefalicos y/o
fracturas dseas. Estos diagndsticos tienen como consecuencias clinicas dolor crénico o
limitacion del equilibrio que pueden producir discapacidades que precisan
frecuentemente programas de rehabilitacion. Otras consecuencias pueden ser el

sindrome poscaida (1¢7), Este sindrome puede acompafiarse por pérdida de calidad de
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vida debido a la disminucién de la funcionalidad y autonomia, con limitacién de la
autonomia (182170 De modo que, las caidas se han identificado como el motivo de

consulta a urgencias mas frecuente y se consideraria potencialmente evitables.

En este trabajo, se ha identificado un hallazgo notable: el motivo principal de consulta
para los pacientes con ELA ha sido las caidas, un aspecto que diverge de lo cominmente
descrito en la literatura, donde los sintomas mds habituales son disnea, disfagia,
dificultades con los dispositivos de asistencia para la respiracién y alimentacién, y dolor
(68) Esto podria atribuirse a que la atencién focalizada en estos sintomas en estos
pacientes se recibe desde la unidad multidisciplinar hospitalaria (144149 y de los equipos
de atencidn primaria (10489136)  Este estudio aporta la aportacién a lo conocido la
novedad de las caidas como motivo principal de visita a urgencias hospitalarias de los
pacientes con ELA, ampliando nuestra comprension de las necesidades clinicas y los

patrones de consulta en esta poblacion.

Destacan también como motivo de consulta frecuente los problemas asociados a la
comorbilidad. Esto es consistente con otras publicaciones, que describen la presencia
de cuatro o mas problemas crénicos de salud en mas del 80% de los pacientes con ELA

y unas 3,5 veces superior a la poblacién general (82,

En relacién a la edad, una de las primeras observaciones relevantes de nuestro estudio
fue la tendencia de los pacientes mayores de 60 afos a solicitar atencién urgente con
mayor frecuencia. Esta tendencia no solo es coherente con la edad promedio de inicio
de la ELA, sino que se fundamenta en que dicho grupo tiene una representacion
significativa dentro de nuestra muestra, aunque no se encontraron diferencias

estadisticamente significativas.
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Identificamos que el periodo inicial de la enfermedad (menos de dos afios desde el
diagnodstico) se asocia a una mayor frecuentacion en términos de consultas a urgencias.
Durante esta etapa, los sintomas progresivos, tanto sistémicos como motores, se
evidencian con mayor intensidad. Con sintomas como disnea, disfagia y una notable

falta de fuerza muscular, los pacientes enfrentan un riesgo elevado de caidas (°>167,168),

e Detallar cdmo evoluciona la necesidad en el uso de dispositivos de ayuda

para la alimentacion y ventilacion, en el periodo estudiado.

Sobre la evolucién en la utilizacién de dispositivos para alimentacion y/o ventilacion, se
ha observado un incremento importante en su utilizacién respecto al inicio del estudio.
La tendencia a una indicacion mas temprana puede atribuirse a un mayor
reconocimiento de los beneficios clinicos y a la evolucidn de las pautas de practica clinica
que enfatizan la intervencion temprana (1°9). Asimismo, este cambio puede reflejar una
mejor coordinacion y comunicacion entre los equipos de atencidn multidisciplinar, lo
que facilita una valoraciéon y manejo mas integrados y oportunos de las necesidades de

los pacientes (147.149),

Ademas, la creciente adopcién de estos dispositivos puede estar relacionada con una
mayor concienciacién y educacion tanto de los profesionales de la salud como de los
pacientes y sus familias sobre las opciones de tratamiento disponibles y sus beneficios
potenciales. Es importante considerar que la decisidon de implementar estos dispositivos
debe ser siempre individualizada, basada en las preferencias del paciente y su situaciéon

clinica particular.

Este segundo estudio tiene algunas fortalezas y limitaciones. Como fortalezas se pueden
destacar las fuentes de informacioén, dado que se ha incluido a todos los pacientes de
ELA detectados en una amplia area geografica, tanto de la atencién primaria como del

hospital de referencia, incluidas las visitas a urgencias.
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Como limitaciones de este segundo estudio, se pueden citar las inherentes a este tipo
de analisis descriptivo, y que estarian potencialmente asociadas a la calidad y la cantidad
de los registros sanitarios, dado que son registros que se han disefiado para el
seguimiento clinico (1%%), En este estudio no se han analizado las consultas urgentes en
atencion primaria. No obstante, potencialmente se trataria de motivos menos graves,
dado que los mas importantes se derivan a las urgencias hospitalarias, y éstas si que se

han registrado.

7.3 Objetivo especifico 3

Estudiar la evolucion de la integracion en el programa de la cronicidad, y analizar la
complejidad de las Necesidades psicosociales y espirituales utilizando la escala ENP-E de

los pacientes con ELA.

El objetivo de este trabajo consiste en examinar la evolucién en la integracién en el
programa de cronicidad asistencial de Atencidon Primaria de los pacientes con ELA.
También es esencial determinar y atender las necesidades Psicosociales y Espirituales
(NPE) de estos pacientes, pues constituyen un pilar fundamental en su atencidn integral

y bienestar.

e Describir la evolucidn de la integracidn en el programa de atencién a la

cronicidad, en el periodo estudiado.

Al final del periodo analizado, este estudio muestra que mds de un tercio de los
pacientes con ELA no estén integrados en programas de cronicidad. Esto puede significar

gue una parte importante de ellos dejan de tener acceso al modelo de atencidn integral

108



que aporta una vision multidimensional del paciente con ELA y su familia 120136) | 3
visién multidimensional incluye también la valoracidn de las necesidades sociosanitarias
como seria entre otras, el acceso al soporte de profesionales como las trabajadoras
sociales sanitarias que realizan los planes de intervencién eficientes de la organizacion
de la atencidn de los pacientes, de la implicacion y cohesién de la familia y en las mejoras

del entorno, ya sea con mejoras en la adecuacién de la vivienda o del entorno social (34,

Una de las herramientas incluidas en los programas de cronicidad y de la Atencion
Primaria (AP) en general es fomentar la realizacidn y registro de la Planificacion de las
Decisiones anticipadas PDA (140141 Este estudio muestra que sélo un tercio de los
pacientes con ELA tienen realizada y registrada la PDA en la historia clinica. Son
necesarias nuevas iniciativas para identificar las barreras que dificultan o no favorecen
la realizacién y registro de la PDA, ya sean las relacionadas con el paciente, el profesional
o la organizacion (149141 para asi incrementar y mejorar el registro de la PDA en la

historia clinica de los pacientes de ELA.

e Analizar la complejidad en las necesidades psicoldgicas, sociales vy

espirituales de los pacientes, utilizando la escala ENP-E.

Los resultados del presente estudio muestran que casi la mitad de los pacientes
estudiados presentan niveles de complejidad moderada-severa en las NPE al inicio del
estudio, y que los resultados de la complejidad van incrementdndose progresivamente

de forma significativa hasta un 75% de los pacientes al final del periodo.

En cuanto a las preocupaciones detectadas a través del apartado B de la escala ENP-E
destacan las que se asocian especialmente a los aspectos familiares y a las molestias

fisicas.
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Referente a la presencia de signos externos de malestar emocional detectados en el
apartado C de la escala ENP-E destaca que al final del periodo de estudio tres de cada
cuatro pacientes presentan signos externos de malestar emocional, hecho que estd en
consonancia con el impacto de tiene la enfermedad en cuanto a la dependencia y el
prondstico infausto (12 .Puede parecer légica la presencia de estos signos pero puede
ayudar a que los profesionales responsables y los familiares los identifiquen para buscar

los apoyos y recursos necesarios.

Los resultados obtenidos, en opinidon de los autores, son indicativos inequivocos de
alerta de necesidad psicosocial, y apoyan la necesidad de realizar la valoracidn,
seguimiento evolutivo y el abordaje especifico de las NPE mediante la escala ENP-E (164
de forma sistematica en el proceso asistencial de todos los pacientes en situacion de
enfermedad avanzada, asi como un proceso de mejora en la calidad asistencial de los

pacientes afectos de ELA.

En cuanto a las puntuaciones en complejidad de las NPE respecto a las valoraciones
agrupadas por sexo, edad y el tiempo de evolucién de la enfermedad al inicio del
estudio, no se observan diferencias en cuanto a complejidad. No obstante, en la
evolucidn del andlisis de las NPE si que se aparecen incrementos significativos en las
puntuaciones de complejidad en los pacientes varones de forma global. Respecto a la

edad de los pacientes, la mayor complejidad aparece en los jovenes y los de mas edad.

En el estudio de la asociacién de las puntuaciones en complejidad de las NPE y el tiempo
de evolucion de la enfermedad, los incrementos se observan en los pacientes con

tiempo menor de 2 aifos y en los de igual o mayor a 5 afios de evolucién.
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Es dificil encontrar una explicacidn a estas variaciones con el conocimiento actual de las
NPE en los pacientes con ELA (164 Entre otros factores se podrian incluir el propio
numero reducido de casos analizados, asi como otros factores culturales, econémicos y

sociales que no han sido objeto de estudio en este trabajo.

Respecto a la evolucidn en las puntuaciones en complejidad de las NPE asociada a la
utilizacién o no de los dispositivos para alimentacion o respiracion como PEG y VNI,
también se observa la progresion en las puntuaciones en los grupos, con la excepcion
de los portadores de PEG en los que las diferencias son no significativas. Las causas se
pueden atribuir al escaso niumero de casos incluidos en cada uno de los grupos, aunque
también podria explicarse en el grupo de los pacientes que utilizan la PEG, opinion
compartida con otros autores, por la mejoria en los aspectos nutricionales y de calidad

de vida percibida (179,

En relacion con la identificacion de pacientes como PCC/MACA en el programa de
cronicidad, es destacable y estadisticamente significativo que aquellos pacientes no
identificados en este ambito presentan una mayor puntuacion en la complejidad de sus
Necesidades Psicosociales y Espirituales (NPE). Igualmente, esta mayor complejidad se
observa en los pacientes que no han sido integrados en programas de atencién
domiciliaria como ATDOM y PADES, y que no han recibido seguimiento por parte del

equipo de Gestién de Caso (GdC).

Este hallazgo sugiere que la falta de identificacion e inclusion en programas
especializados de atencidn a la cronicidad y la ausencia de seguimiento por equipos
especializados, puede intensificar la percepcidn de la complejidad de las necesidades en

los pacientes.
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Estas observaciones subrayan la importancia critica de la integracién tempranay el
seguimiento continuo en programas especializados para pacientes con enfermedades
crénicas complejas como la ELA. También refuerzan la necesidad de una gestién de
casos efectiva y de una atencidn interdisciplinaria para abordar las diversas y
crecientes necesidades de estos pacientes, tanto médicas como psicosociales y
espirituales. La identificacion temprana como PCC/MACA y la inclusidn en programas
como ATDOM y PADES, junto con la atencidn del equipo de GdC, podrian desempefiar
un papel crucial en la moderacion de la percepcién de la complejidad de las

necesidades a lo largo del tiempo en estos pacientes.

Este tercer estudio tiene algunas fortalezas y limitaciones. Entre las principales
fortalezas de este estudio se encuentran la seleccion de la escala ENP-E, una
herramienta validada en nuestro contexto especifico, y la inclusién exhaustiva de
todos los pacientes identificados dentro de un servicio de salud publica que cubre una
amplia area geografica. Ademas, nos ha brindado la oportunidad de explorar NPS
iniciales y progresivas que, hasta donde sabemos, no han sido publicadas previamente

en la literatura existente.

Una limitacidn de nuestro estudio radica en el tamafio de muestra relativamente
pequefiio. Esta limitacidn es una caracteristica comun de la mayoria de los estudios
publicados en este campo (1%, Al inicio del estudio, solo pudimos evaluar los NPS
iniciales utilizando la escala ENP-E en 46 pacientes (Figura 8). Sin embargo, no

correlacionamos los resultados de estos 46 pacientes con otras variables.

Por otro lado, fue posible realizar un seguimiento longitudinal en un subconjunto de 24
de estos pacientes. Este seguimiento nos permitié evaluar la progresién de los NPS en
cuatro intervalos de tiempo diferentes, teniendo en cuenta varias variables (Figura 8).
A pesar de su tamafio limitado, este seguimiento longitudinal proporciona informacién

valiosa sobre la evolucién de los NPS en pacientes con ELA.
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8. CONCLUSIONES Y RELEVANCIA

8.1. Conclusiones

El presente estudio ha arrojado luz sobre aspectos clinicos y asistenciales en el manejo
de pacientes con ELA, destacando tanto la incidencia y prevalencia de la enfermedad

como la relevancia de las caidas y su impacto en estos pacientes.

Destacar que la identificacion de un numero considerable de pacientes con ELA que no
estan adecuadamente incorporados en el programa de la cronicidad, asi como la
observacion de una mayor complejidad en sus necesidades psicosociales y espirituales

percibidas, resalta la importancia de intervenciones tempranas y adaptadas.

A pesar de las limitaciones reconocidas, es imperativo que los esfuerzos e
investigaciones se orienten hacia la prevenciéon de caidas, optimizacion de la ruta
asistencial y la implementacién de estrategias que mejoren la atencion de las personas

afectadas por la ELA y sus familias.

Este estudio actia como una llamada a la accidn, enfatizando la importancia de abordar

estas dreas para el bienestar de los pacientes y sus cuidadores.
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8.1.1. Conclusiones en relacion con el objetivo especifico 1

Analizar los aspectos demogrdficos e identificar las caracteristicas asistenciales de los
pacientes con ELA, asi como la incidencia y prevalencia en un drea geogrdfica

Este estudio aporta una visién actualizada y detallada sobre los aspectos demograficos,
clinicos y asistenciales de los pacientes con ELA en un area geografica especifica,
presentando hallazgos significativos en cuanto a incidencia, prevalencia y manejo clinico
de la enfermedad. Los resultados revelan una prevalencia e incidencia superiores a
estudios previos en el drea, resaltando la necesidad de un analisis mdas profundo para

entender los factores subyacentes y las implicaciones clinicas y de politica sanitaria.

Ademas, el estudio resalta la importancia de la deteccion precoz de la enfermedad por
parte de los médicos de atencion primaria con el objetivo de minimizar el periodo de

tiempo entre los primeros sintomas y el diagnéstico definitivo.

En este estudio, se destaca que, aunque un numero considerable de pacientes con ELA
recibe atencién en unidades multidisciplinares hospitalarias, la integracién temprana en
programas de cronicidad sigue siendo limitada. Esto resalta la necesidad imperante de
fortalecer la coordinacién entre los servicios de atencidn primaria y hospitalarios. Esta
observacion propone la implementacién de rutas asistenciales bien definidas vy
coordinadas entre ambos niveles de atencidn, con el fin de asegurar una identificacion
temprana y una inclusidon efectiva de los pacientes en los programas de cronicidad,

optimizando asi su atencidon y manejo.

La utilizacion de los dispositivos para la alimentacidn y la respiracidon es un factor crucial

en la gestion de la ELA, y su uso influye en la inclusién de pacientes en programas de
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cronicidad. De este primer analisis se desprende que la aplicacion de la Gastrostomia
Endoscopica Percutanea (PEG) en pacientes con ELA promueve su identificacion en el
programa de atencion a la cronicidad como PCC/MACA y su inclusién en los Programas
de Atencion Domiciliaria (PAD), y que el uso de la Ventilacidon No Invasiva (VNI) potencia

igualmente la inclusidn en el PAD.

En resumen, este estudio no solo aporta informacidn valiosa sobre la ELA en un contexto
geografico concreto, sino que también plantea importantes consideraciones para la
practica clinica y las politicas de salud, apuntando hacia la necesidad de estrategias de
atencion mas integradas y personalizadas para las personas afectadas por esta

enfermedad.

8.1.2. Conclusiones en relacidon con el objetivo especifico 2

Andlisis de los motivos de consulta urgente hospitalaria y la evolucion de la utilizacion

de los dispositivos de soporte para alimentacion y respiracion de los pacientes con ELA.

Los hallazgos de nuestra investigacion resaltan que las caidas representan el motivo mas
frecuente por el cual los pacientes con ELA buscan atencidn en servicios de urgencias
hospitalarias, a menudo resultando en traumatismos craneoencefalicos y/o fracturas
Oseas. Estos incidentes, potencialmente evitables, tienen un impacto significativo en la
calidad de vida de los pacientes, a menudo resultando en dolor crénico, disminucidn de

la funcionalidad y la autonomia, y la necesidad de programas de rehabilitacién.

Aunque problemas respiratorios y de deglucién, asi como dificultades en el uso de
dispositivos de asistencia para la alimentacion y la respiracion, también motivan visitas

a urgencias, ocurren con menos frecuencia de lo esperado. Esto podria deberse a la
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gestidn efectiva de estos sintomas por parte de unidades multidisciplinares hospitalarias

y equipos de atencidn primaria.

La presencia de comorbilidades también es un factor contribuyente significativo a las
visitas de urgencia, una observacién consistente con literatura existente que sefiala una

alta prevalencia de multiples condiciones crénicas en pacientes con ELA (83),

Se observé una tendencia entre los pacientes mayores de 60 afos y aquellos en las
etapas iniciales de la enfermedad (menos de dos afios desde el diagndstico) a requerir
atencién de urgencia mas frecuentemente, subrayando la necesidad de estrategias

preventivas y de apoyo dirigidas a estos subgrupos.

En cuanto a la utilizacién de dispositivos de soporte para la alimentacion y la respiracidn,
se nota un incremento en su uso, lo que refleja una tendencia a una implementacién
mas temprana de estas intervenciones vitales. Su adopcidn anticipada esta vinculada

con mejoras en la supervivencia y calidad de vida de los pacientes.

Las fortalezas de este estudio incluyen el amplio alcance geografico y la inclusion
exhaustiva de pacientes de ELA de varios centros de atencidn. Sin embargo, se
reconocen limitaciones, principalmente relacionadas con las restricciones de un analisis
descriptivo y la dependencia de registros sanitarios disefiados para seguimiento clinico,
no para investigacion. Ademas, el estudio no contempla consultas urgentes en atencion
primaria, aunque se presume que estas incidencias serian de menor gravedad

comparadas con aquellas que requieren atencidn hospitalaria urgente.

Este estudio evidencia la deteccién de las caidas como un problema de salud que,

aunqgue puede considerarse como inherente a la evolucion de estos pacientes, resalta la
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importancia tanto de la frecuencia como las consecuencias de éstas. Estos resultados
deberian ayudar a la introduccién de cambios para reforzar el modelo actual de gestién

asistencial en los cuidados y en el acompafiamiento de estos pacientes.

En este sentido, una propuesta seria aumentar la participacion de los profesionales
integrados en la medicina fisica y rehabilitacién, especialmente para la atencién
domiciliaria, con el objetivo de proporcionar intervenciones adaptadas a mantener la
autonomia del paciente, potenciar la funcionalidad, valorar la utilizacién de productos
ortoprotésicos, asi como la formacién y preparacién tanto del paciente como del
cuidador principal y su familia con especial énfasis en los dos primeros afos del

diagndstico de la enfermedad (171-173),

8.1.3. Conclusiones en relacion con el objetivo especifico 3

Estudiar la evolucion de la integracion en el programa de la cronicidad, y analizar la
complejidad de las Necesidades psicosociales y espirituales utilizando la escala ENP-E de

los pacientes con ELA.

En relacidn a la evolucidn en la integracidn en el programa de cronicidad asistencial, al
final del periodo estudiado, una proporcién significativa de pacientes con ELA no estd
integrada en programas de cronicidad, privdndoles de un modelo de atencién integral

gue considera multiples dimensiones de su bienestar y el de sus familias.

La Planificacién de Decisiones Anticipadas (PDA) esta infrarrepresentada en las historias
clinicas, indicando la necesidad de abordar las barreras para su implementacién y

mejorar la integracién de este elemento crucial en la atencién al paciente.
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Una proporcion considerable de pacientes demuestra una complejidad moderada a
severa en sus necesidades psicosociales y espirituales, que tiende a aumentar
significativamente con el tiempo. Las variaciones en la complejidad de las necesidades
no parecen estar influenciadas por el sexo, la edad, o la duracién de la enfermedad, pero
si hay un aumento notable en los pacientes masculinos y en determinados grupos de
edad y duracién de la enfermedad. La interpretacion de estas variaciones requiere una
consideracién cuidadosa de multiples factores, incluidos los demograficos y

socioeconomicos.

En cuanto al uso o no uso de dispositivos de asistencia como la gastrostomia percutdnea
endoscdpica (PEG) y la ventilacién no invasiva (VNI), se constata que no existen
diferencias significativas en las puntuaciones de complejidad entre los pacientes que
utilizan PEG. Esto podria deberse a las mejoras percibidas en la nutricién y calidad de

vida asociadas con el uso de este dispositivo.

Respecto a la identificacién en programas de cronicidad y gestion de casos, la falta de
identificacidn e inclusidon en programas de atencién a la cronicidad y la ausencia de
gestion de casos se asocian con un aumento en la percepcidn de la complejidad de las

necesidades de los pacientes.

Estos hallazgos enfatizan la importancia de la integraciéon temprana, la gestion de casos,
y la atencidn interdisciplinaria en la moderacién de la complejidad percibida de las

necesidades psicosociales y espirituales.

Una fortaleza significativa de este estudio es que, incluso con un tamafio de muestra
limitado, sobresale por la aplicacién de la escala ENP-E, que ha sido validada, y por la
inclusion exhaustiva de pacientes en un sistema de salud publica. Esto ha permitido

obtener informacién valiosa sobre las necesidades psicosociales y espirituales, tanto
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iniciales como evolutivas, de los pacientes con ELA, aspectos que hasta ahora no habian

sido registrados en la literatura previa.

8.2. Relevancia para la practica clinica y la gestion

El estudio sobre la Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA), realiza algunas aportaciones

cruciales para la practica clinica y la gestidn sanitaria, con el objetivo de mejorar la

atencion a los pacientes. A continuacion, se detallan las propuestas y su relevancia:

8.2.1. Propuestas:

1.

2.

Desarrollo de una "Ruta Asistencial" Especifica para ELA: Se sugiere la creacion
de una ruta asistencial especializada, enfocada en la deteccién temprana y
seguimiento continuo de pacientes con ELA, mejorando su integracién en
programas de atenciéon a la cronicidad y abordando la percepcién de alta

complejidad en sus necesidades.

Aumento de la Participacion de Profesionales en Medicina Fisica vy
Rehabilitaciéon: Se propone incrementar la implicacién de profesionales
especializados en medicina fisica y rehabilitacidn, especialmente para la atencién
domiciliaria. Esto incluye proporcionar intervenciones personalizadas para
mantener la autonomia del paciente, potenciar su funcionalidad, valorar la
utilizacion de productos ortoprotésicos, y ofrecer formacion y preparacién tanto
al paciente como al cuidador principal y su familia, con un enfoque particular en

los primeros dos afios tras el diagndstico.

Mejora en la Identificacion y Seguimiento en Programas de Cronicidad: Se
enfatiza la importancia de la identificacion precisa y el seguimiento riguroso en
programas de atencion a la cronicidad, como PCC/MACA, para una gestion

efectiva de la complejidad de las necesidades de los pacientes con ELA.
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4.

8.2.2.

Mejora en la Realizacion y Registro de la Planificacion de Decisiones
Anticipadas (PDA) en la Historia Clinica: Se propone perfeccionar tanto la
elaboracién como el registro de la Planificacién de Decisiones Anticipadas en las
historias clinicas de los pacientes. Esto implica abordar los desafios para su
implementacién efectiva, asegurando que las preferencias y decisiones del
paciente en cuanto a su cuidado y tratamiento sean comprendidas y respetadas

a lo largo de su enfermedad.

Evaluacion Exhaustiva de Necesidades Psicosociales y Espirituales (NPS): Se
recomienda la implementacion de la escala ENP-E para una evaluacion regular
de las NPS en pacientes con ELA, estableciéndolo como un estdndar en su

atencion.

Relevancia:

Integracion en Atencion a la Cronicidad: Este trabajo muestra que la integracion
efectiva de los pacientes con ELA en programas de cronicidad es crucial,
mostrando una relacién directa con la disminuciéon en la percepcion de la

complejidad en sus necesidades.

Atencion Interdisciplinaria y Gestion de Casos: Los resultados subrayan la
necesidad de un enfoque interdisciplinario y una sélida gestién de casos para
mejorar la calidad de vida de estos pacientes, dados los complejos desafios

presentados por sus NPS.

Base para Futuras Investigaciones y Mejoras en la Atenciodn: El estudio identifica
areas clave para investigaciones futuras y sugiere mejoras concretas en la

atencidn al paciente, incluyendo atencién personalizada y continua.
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4. Enfoque Integral en la Atencion de ELA: Se respalda un tratamiento mas
holistico de la ELA, que abarque lo fisico, las preocupaciones familiares, el

bienestar emocional y las necesidades espirituales.

En resumen, el estudio destaca la necesidad de una integracién mas efectiva de
pacientes con ELA en programas de atencion a la cronicidad, una gestion exhaustiva de
sus necesidades psicosociales y espirituales, y un enfoque interdisciplinario en su
tratamiento. La inclusion de profesionales en medicina fisica y rehabilitacién para la
atencion domiciliaria enfatiza la importancia de un manejo adaptado y proactivo,

particularmente en los primeros afos tras el diagndstico.

Los hallazgos y conclusiones deben ser vistos como puntos de partida para hipétesis
futuras que requieren ser validadas en investigaciones mas amplias, con un alcance

geografico mds extenso y en un periodo mas prolongado.

8.3. Relevancia para la investigacion

La relevancia de este estudio sobre la Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) para la

investigacidn se puede enfocar en varios aspectos clave:

1. Identificacién de Areas Criticas para Investigaciones Futuras: El estudio destaca
importantes areas para la investigacion futura en la atencion a la ELA.
Proporciona una base sélida para explorar mas a fondo las interacciones entre la
atencién clinica y los programas de cronicidad, asi como el impacto de las

intervenciones en la calidad de vida de los pacientes.

2. Impulso para Innovaciones en la Atencidon de ELA: Los hallazgos del estudio
pueden incentivar la investigacién en nuevas metodologias y estrategias para

mejorar la atencion a la ELA. Esto incluye el desarrollo de enfoques mas
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personalizados e integrados que abarquen las necesidades fisicas, psicosociales

y espirituales.

3. Validacion y Mejora de Herramientas de Evaluacion: La utilizacion de
herramientas como la escala ENP-E para evaluar las necesidades psicosociales y
espirituales de los pacientes con ELA, proporciona una oportunidad para utilizar

esta herramienta para investigaciones futuras.

4. Exploracion de la Eficacia de las Intervenciones de Rehabilitacion: La propuesta
de incrementar la participacion de profesionales en medicina fisica y
rehabilitacion en la atencion domiciliaria abre nuevas lineas de investigacién
sobre la eficacia de tales intervenciones en la preservacién de la autonomia y la

mejora de la funcionalidad de los pacientes.

5. Anadlisis Longitudinal y Seguimiento: El seguimiento longitudinal de un
subconjunto de pacientes ofrece datos valiosos sobre la progresiéon de las
Necesidades Psicosociales y Espirituales, ademas de otros aspectos de la
enfermedad, lo que es fundamental para entender mejor la evolucién de la ELA

y cémo las intervenciones afectan esta progresion.

6. Establecimiento de Nuevos Estandares en la Investigacion de ELA: Los
resultados del estudio pueden servir como referencia para futuras
investigaciones en ELA, estableciendo nuevos estandares en la calidad y enfoque

de los estudios relacionados con esta condicion.

En resumen, este estudio abre multiples avenidas para la investigacion futura,
ofreciendo una visidn integral de las necesidades de los pacientes con ELA y subrayando
la importancia de un enfoque multidimensional y adaptativo en su tratamiento vy
cuidado. Las posibles areas de investigacidn identificadas en este estudio pueden ser
fundamentales para mejorar significativamente la calidad de vida de los pacientes con

ELA y para avanzar en el conocimiento y manejo de esta compleja enfermedad.
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8.4. Relevancia para la docencia

La relevancia del estudio sobre la Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) para la docencia
es significativa, ofreciendo enfoques para la ensefianza en diversas disciplinas médicas

y de la salud. Aqui estan algunas de las implicaciones para la docencia:

e Educacion Interdisciplinaria: El estudio resalta la importancia de un enfoque
interdisciplinario en la atencién de pacientes con ELA. En la docencia, esto puede
traducirse en programas de ensefianza que fomenten la colaboracion entre
diversas especialidades médicas, terapia fisica, trabajo social, psicologia, y otros

campos relevantes.

e Enseilanza de Modelos de Atencidn Integrados: Los hallazgos subrayan la
eficacia de los modelos de atencion integrados y la gestidon de casos. En la
educacion, esto puede incluir el desarrollo de curriculos que ensefien cémo

coordinar la atencién entre atencidn primaria, especialistas, y servicios de apoyo.

e Fomento del Aprendizaje Centrado en el Paciente: El estudio pone de relieve la
importancia de entender y atender las necesidades holisticas de los pacientes,
incluyendo aspectos fisicos, psicosociales y espirituales. Esto puede incorporarse

en la docencia para promover un enfoque mas centrado en el paciente.

e Capacitacion en Evaluacion de Necesidades Complejas: La utilizacion de
herramientas como la escala ENP-E ofrece una excelente oportunidad para
ensefiar a los estudiantes cdmo evaluar de manera integral las necesidades de

los pacientes con enfermedades crénicas y complejas.

e Integracion de la Rehabilitacidon en la Ensefianza Clinica: Dado el énfasis en la
importancia de la medicina fisica y la rehabilitaciéon, especialmente en Ia
atencién domiciliaria, hay una oportunidad para fortalecer este aspecto en los

programas de formacién médica y de salud.

e Desarrollo de Habilidades de Investigacion: Los estudiantes pueden aprender

sobre la importancia de la investigacion en el desarrollo de estrategias de
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atencion y en la mejora continua de las practicas médicas. El estudio ofrece un
ejemplo de como los hallazgos investigativos pueden informar y mejorar la

practica clinica.

e Preparacion para Cambios Demograficos y Desafios Futuros: El estudio
proporciona un contexto para ensefar sobre los desafios que enfrenta la
atencién médica en el manejo de enfermedades crénicas y degenerativas,
preparando a los estudiantes para los cambios demograficos y los crecientes

casos de enfermedades como la ELA.

e Impulso para la Educacion Continua: Para los profesionales en ejercicio, el
estudio enfatiza la necesidad de educacidn continua para mantenerse al dia con

los avances en el manejo de la ELA y otras enfermedades complejas.

En resumen, este estudio sobre ELA tiene un valor educativo, proporcionando un marco
para ensefiar y aprender sobre atencidn interdisciplinaria, integrada, y centrada en el
paciente, y destacando la importancia de la evaluacién y manejo integral de las
enfermedades crénicas y complejas. Las lecciones extraidas pueden enriquecer
significativamente los programas de formacidon médica y de salud, preparando mejor a
los futuros profesionales para los desafios del cuidado de pacientes con condiciones

como la ELA.
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10. ANEXOS

Anexo 1: Instrumento NECPAL 4.0 (CCOMS-ICO©) (174)

RECOMENDACIONES PRACTICAS
PARA LA IDENTIFICACION

NECPAL 4.0 PRONOSTICO (2021)

Autores e investigadores: Xavier Gomez-Batiste, Jordi Amblas,
Pamela Turrillas, Cristian Tebé, Judit Periafiel, Agnés Calsina,
Xavier Costa, Josep Maria Vilaseca, Rosa Maria Montoliu

Equipo de colaboraciéon: Sarah Mir, Elba Beas, Marina Geli

Con el apoyo de:
Catedra o O e & Aok
( de Cures Pal-liatives & o cronienat
N’ uvicucc O S oo
ICO - INSTITUT CATALA D'ONCOLOGIA Twrmoctd socia | s
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PREGUNTA

SORPRESA

NEC PAL(:"
NEGATVO

¢Se sorprenderia si esta persona
muriese a lo largo del afio ‘
siguiente?

No" 'NO

+ AL MENOS 1 DE LOS SIGUIENTES =

NECESIDADES
PALIATIVAS

La persona, los profesionales yfo los familiares piensan que
esta persona requiere actualmente medidas paliativas

PERDIDA
FUNCIONAL

Impresién clinica de detericro funcional sostenido, severo, progresivo
e irreversible y/o pérdida >30% en (ndice de Barthel en 6 meses

PERDIDA
NUTRICIONAL

Impresién clinica de deterioro nutricional/ponderal sostenido, severo,
progresivo e irreversible y/o pérdida >10% de peso en 6 meses

MORLIDITAT

RECURSOS

22 enfermedades crénicas condominantes a la enfermedad
principal

22 ingresos urgentes en centros hospitalarios el dltimo afio
y/o necesidad de curas complejas/intensas continuadas

& ENFERMEDAD
€9  AvanzaDa

Criterios de severidad y/o progresién de enfermedad crénica oncoldgica,
pulmonar, cardiaca, hepatica, renal o neuroldgica (demencia)

[Anexol)

NECPALY
POSITIVO

Gomez-Batiste X, Amblas J, Turrillas P, Tebé C, Pefiafiel J, Calsina A, et al. Recomendaciones practicas para la identificacion y la

aproximacién prondstica de personas con enfermedades crénicas avanzadas y necesidades paliativas en servicios de salud y

sociales. NECPAL 4.0 Prondstico 2021. Catedra de Cures Pal.liatives. UVIC-UCC. ICO Institut Catala d’Oncologia.
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Anexo 2: Escala ENP-E

RECOMENDACIONES
PARA LA EVALUACION Y ATENCION

PSICOSOCIAL Y ESPIRITUAL

DE PERSONAS CON ENFERMEDADES

AVANZADAS Y PRONOSTICO
DE VIDA LIMITADO

PROGRAMA PSICPAL (2018)

Grupo investigador:

Dolors Mateo-Ortega, Xavier Gomez-Batiste,
Joaquin T. Limonero, Jorge Maté-Méndez, Elba Beas,
Jesus Gonzalez-Barboteo, Elisabeth Barbero, Sara Ela

CATEDRA ) uvIC ®
DE CURES ‘w UNIVERSITAT DE VIC c ST @ U "‘ B
[

UNIVERSITAT CENTRAL Universitat Autdnoma
PAL-LIATIVES DECATALUNYA  CowssenSawmam se Tonsasse de Barcelona

; Ico Con el soporte de:

ot Catald dOncologla  mocamna core 7)€ Obra Social "la Caixa”
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ANTECEDENTES, JUSTIFICACION Y OBJETIVOS

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) contempla la atencién a las
necesidades psicosociales y espirituales como una parte necesaria de la
atencion paliativa. Las vivencias asociadas a la experiencia de enferme-
dad avanzada o amenazante para la vida comportan un gran ndmero de
reacciones emocionales en la persona enferma y en su familia que pueden
generar malestar emocional (ME) .

Atender las necesidades psicosociales y espirituales de personas en situa-
cion de enfermedad avanzada y/o situacion de final de vida posibilita una
atencion integral, especifica, individualizada y efectiva para el paciente y
su entorno afectivo, sin quedar desvinculada del resto de atencién paliati-
va.Adicionalmente, promueve la equidad, el accesoy la cobertura de estas
necesidades esenciales.

El Programa PSICPAL que proponemos tiene como objetivo fundamental la
promocién de la atencion psicosocial y espiritual de calidad a personas con
enfermedades crénicas y/o avanzadas y sus familias, considerando estas
necesidades como esenciales y la atencion de éstas como un derecho hu-
mano fundamental. Consiste en un conjunto de actividades que incluyen:
1) recomendaciones para una atencién de calidad, disefio y validacién de
instrumentos de necesidades; y 2) actividades docentes (posgrados, talle-
res, etc.) de investigacion (descriptiva, terapéutica, o ética), y de disefio,
implemenitacion y evaluacion de Programas de Atencion Psicosocial y Es-
piritual.
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Para citar este documento: Motec-Ortega D, Gémez-Batiste X, Limenerc JT, Maté-Méndez J, Beas
E, Gonzdlez-Barbotee J, Barbero E, Ela 5. Pregrama PSICPAL: Recomendaciones para la evaluacién
y atencién psicosocial y espiritual de personas con enfermedades avanzadas y prondstico de vida
liritade. Accesible en:

¢ Web Instituto Catalan de Oncologia
http://ico.gencat.cat/es/professionals./serveis_i_programes/observateri_qualy/eines_de_suport/
eines/atencio_psicosodial /index hitml

» Blog Catedra Cuidados Paliatives UVic-UCC
http://mon.uvic.cat/catedra-atencicn-cuidodos -paliativos/es /publicacions /

« Web Consorci Sanitari Terrassa
http://es_cst.cat/docencia-investigocion-e-innovacion/innovacion_g 3_s_3.aspx
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UTILIDADES DEL PROGRAMA PSICPAL

La identificacién de personas con necesidades psicosociales y espiritua-
les, asi como la evaluacion sistematica de éstas son pasos imprescindibles
para su atencidn integral en todas las fases evolutivas de las enfermedades
avanzadas, y en todos los servicios de salud y atencion sociosanitaria y
social.

Se recornienda realizar una evaluacién psicosocial a tedas las personas con
enfermedad crénica y/o avanzada con necesidades de atencion paliativa.
Con el objetivo de realizar evaluaciones completas, reproducibles, que sir-
van de referencia en el tiempo y que no se vean afectadas en funcien de
qué profesional las evalia, se propone un modelo de atencién a las nece-
sidades psicosociales, el PSICPAL, que aborda los siguientes aspectos para
una atencién integral e integrad

- Cribaje y prevalencia de necesidades psicosociales en servicios de salud,
sociosanitarios y sociales.

« Identificacion de personas con necesidades de atencion psicosocial y/o
espiritual.

+ Descripcion detallada de las necesidades psicosociales y espirituales de
estas personas.

» Monitorizacién de las necesidades y de la atencién realizada.

- Intervencisn o derivacién para el abordaje especializado de atencion psi-
cosocial y/o espiritual.

El PSICPAL, que se estructura por niveles en funcién del tipo de interven-
cién que se precise (figura 1), permite identificar aquellos pacientes que
necesitaran atencion por parte del equipo que les atiende y aquellos que
requerirdn de una atencién mds especializada. Estas identificaciones y eva-
luaciones se pueden redlizar en cualquier fase evolutiva de la enfermedad
cronica avanzada, y en cualquier centro de salud, sociosanitario y social,
indistintamente del servicio por el que el paciente esté siendo atendido.

El modelo de atencion PSICPAL propene un conjunto de instrumentos va-
lidados que permiten la identificacién, descripcién, monitorizacion y abor-
daje de las necesidades psicoscciales y espirituales de personas con enfer-

medad avanzada y/o situacién de final de vida. Se propone el uso de las
siguientes escalas entre las publicadas en la literatura por estar disefiadas
y validadas concretamente con este grupo de poblacién concreto:

1. el cuestionario de Deteccion de Malestar Emocional (DME), de utili-
dad para el cribaje e identificacion de necesidades psicosociales en per-
sonas con enfermedades avanzadas o al final de la vida en servicios de
salud, sociosanitarios y sociales.

2. el cuestionario para la Deteccién del Malestar Emocional de los cui-
dadores principales (DME-C) de utilidad para el cribaje e identifica-
cion de necesidades psicosociales de cuidadoras/es de personas con
enfermedades avanzadas o al final de la vida en servicios de salud, so-
ciosanitarios y sociales.

3. la escala de Evaluacién de N idades Psi iales y Espirituales
{ENP-E), de utilidad para la evaluacién y monitorizacion sistemadticas
de necesidades psicosociales de personas con enfermedades avanzadas
o al final de la vida en servicios de salud, sociosanitarios y sociales.

NIVEL IV Interven: gicas
Especialistas en salud mental 0 la

NIVEL Il
Profesionales formados
yacreditados

NIVEL Il

Profesionales asistenciales
concompetencia adicional
NIVEL |

Todos los profesionales.
asistenciales

Figura 1. Medelo de atencién psicolégico. (Adaptoda de NICE. Mational Institute for Clinical Exce-
llence. Guidance o Cancer Services: Improving supportive and palliative care for adults with cancer.)
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IDENTIFICACION Y ATENCION
DE NECESIDADES PSICOSOCIALES
Y ESPIRITUALES

Procedimiento

NIVEL 1 NIVEL2 NIVEL3 NIVEL &

D
paclentes con de malestar descripciony profesional
necesldades de emoclonal en ale de D
atencion pallativa ysus segln

culdadores de atenclén necesidades
yfo
esplritual
gos y/o Psicologos y/o

sanitarios y/o sanitarios y/o
p soclales sociales

especlalizados en

atencion paliativa

Intervencion
especifica

*Profesionales que conozcan af paciente

Figura 2. Procedimients para o identificacién y atencién de necesidades psicosocioles

Consideraciones practicas generales a tener en cuenta

* ;Quien?: Profesionales sanitarios y/o psicosociales que conozcan al pa-
ciente. Aconsejable abordaje interdisciplinar (participacién de profesio-
nales de la medicina y enfermeria, junto con psicélogos y/o trabajadores
sociales).

* Ubicacion: En cualquier servicio del sistema de salud, sociosanitario o
social (excepto en servicios de urgencia que no conozcan el paciente o
ingresos < a 3 dias), en un entorno adecuado.

* Se administrardn en un contexto de relacién empdtica, dentro de la en-
trevista habitual que realiza el profesional.

* La deteccion de necesidades psicosociales y/c espirituales no implica
necesariamente una intervencion especializada del equipe de atencion
psicosocial, que se establecerd en funcién de la complejidad de las nece-
sidades y de la intensidad del ME.

* Se administraran los instrumentos a personas que sean competentes
para contestarle. Es decir, cuando pueden mantener una conversacion
coherente y no presentan deterioro cognitivo significativo. En caso de
duda del estado cognitivo, es conveniente administrar una prueba de
evaluacién de deteriore cognitive (Pfeiffer, MEC-30, entre otros).

El DME se complementa con la Escala ENP-E en aquelles casos en los que
sea aconsejable evaluar necesidades de manera sistematica.

Por lo que respecta a la observacion de SEM: “;se observan signos ex-
ternos de malestar emocional en este paciente?”, el personal sanitario
valorard cada uno de los signos que haya observado durante la entre-
vista o durante el dia anterior a la entrevista o que otro profesional le
haya comentado al respecto. En el apartado “otros signos”, el profesional
podra anotar los que haya cbservado y no estén contemplados en los
cuestionarios.

Los SEM deberdn actuar como un detector rapido de ME y activador de
la atencion a las necesidades psicosociales y/o espirituales que lo han
generado.

Existen SEM para el enfermo (DME y ENP-E) y para la familia (DME-C).
En el caso de administrar al enfermo ambas pruebas, sélo se deberia
registrar una vez.
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INSTRUMENTOS DE ATENCION PSICOSOCIAL

e Escala de evaluacién de idades psi iales y espirituales (ENP-E) del enfermo al final de vida RESULTADO Y DIAGNOSTICO DEL INSTRUMENTO ENP-E
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Interpretacién del resultado y consideraciones Por otra parte, se ha observado que hay una serie de preguntas o
prc'lcticcls de la escala ENP-E items que discriminan mds que otras. Estas preguntas clave

son:
» ¢ Quién?: Profesionales psicosociales (psicdlogos y/o trabajadores Al: “;Cémo se encuentra de dnimo?”;
sociales) que conozcan al paciente y que puedan iniciar el PSICPAL A2: “;Estd triste?”;
con el ENP-E. A4:";Cémo lleva la situacién?”;
* Lo escala presenta una puntuacion total que oscila entre 13 y 65 A10: “; Considera que su vida tiene sentido?”; y
puntos.

A12: “; Cémo valoraria globalmente su bienestar?”.

Si presenta una puntuacién =28 significa una complejidad en Si el paciente presenta ante alguna de estas preguntas una pun-
las necesidades que oscila entre moderada y severa, por lo que tuacién = 4 seria un indicativo de alerta de necesidad psicosocial.
se recomienda valoracién de intervencién especializada.

q N . i « Presencia de signos externos de malestar emocional (SEM).
Puntuaciones <28: no significa que el paciente no presente necesi-

dades psicosociales y/o espirituales; informa de que, en todo caso, Los pacientes que presentan necesidades psicosociales presen-
la complejidad de las mismas oscilard entre ninguna complejidad tan en mayor medida signos externos de malestar emocional,
y casos limite: por tanto se ha de prestar atencién a estos elementos comporta-

mentales y comunicatives del paciente por lo que si el profesional
detecta signos externos de malestar emocional en el paciente se
recomendard realizar una valoracion especializada.

v" Puntuaciones <26: No se detecta complejidad en las necesi-
dades. Se recomienda seguimiento evolutive.

v" Puntuaciones 226 y <28. Casos limite. Se recomienda ex-
plorar en mayor detalle las necesidades del paciente y tener
en cuenta las respuestas a las preguntas clave asi como las pre-
ocupaciones y los signos externos de malestar emocional para
valorar la necesidad de atencidn por parte de un equipo espe-
cializado.

» La evaluacion se ha de redlizar por un psicélogo o trabajador social
en el contexto de entrevista psicosocial con el enfermo, buscando
el momento mads adecuado para ello, sin interferir en el proceso na-
tural de comunicacidn liderado por el enfermo, y preferentemente,
introduciéndolo gradualmente en tantas intervenciones como sean
necesarias.

» Exploracién de preocupaciones (apartado B). « Los profesionales que realizan la deteccién de necesidades psicoso-
ciales y espirituales deben tener una formacién bdsica en la aten-
cién a dichas necesidades que, por un lado permita una atencién
inmediata, y por otro el realizar una adecuada derivacién a los pro-
fesionales especificos en caso de que fuese oportuno.

Aungue no computa en la puntuacién total, es fundamental con-
siderarlas para una exploracion especifica. Las preocupaciones
nos indicarian el aspecto o aspectos especificos que pueden estar
incidiendo en el malestar emocional del enfermo y por tanto en sus
necesidades psicosociales. Una vez detectadas las preocupaciones
del enfermo, se deberia valorar la necesidad de iniciar un abordaje
especifico de las mismas y realizar un seguimiento evolutivo.
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PALABRAS CLAVE Resumen La ELA es una enfermedad poco frecuente en atencion primaria (AP), representa
Esclerosis lateral un desafio para el médico de familia especialmente en atencion domiciliaria.

amiotréfica; Objetivo: Conocer la incidencia y prevalencia de la ELA en un area de gestion de AP, las
Epidemiologia; caracteristicas clinicas y la utilizacion de recursos sanitarios.

Cronicidad; Diserio: Estudio observacional.

Atencién Emplazamiento: Direccion de AP Costa de Ponent, Region Sanitaria Metropolitana Sur, Barce-
domiciliaria; lona, Cataluha, Espana.

Atencion primaria Farticipantes: Pacientes con ELA =18 afios diagnosticados hasta el 01/03/2017.

Mediciones principales: Edad, sexo, caracteristicas: forma de inicio (espinal, bulbar, otras),
intervalo entre inicio de sintomas y diagnostico, portadores gastrostomia percutanea, ven-
tilacion no invasiva o invasiva. Identificacion en AP como paciente cronico complejo o con
necesidades paliativas. Inclusion en programas de atencion domiciliaria (PAD). Modelo de aten-
cion hospitalario.

Resultados: Ochenta y un pacientes, edad media 65,6 anos (+11,7), varones 49,4%. Forma
de inicio: espinal 69%, bulbar 21%, otras 4%. Intervalo entre inicio de sintomas y diagnostico
12 meses. Identificados como paciente cronico complejo o con necesidades paliativas 13,6%,
incluidos en PAD 29 pacientes (35,8%). Atendidos en modelo hospitalario integral 79 pacientes
(97,5%). Prevalencia 6,1/100.000 habitantes en 2017. Incidencia anual entre 1,2 casos/100.000
habitantes/ano en 2012 y 3,5 casos/100.000 habitantes/afo en 2016.

Conclusiones: Utilizar gastrostomia percutanea en la ELA favorece la identificacion como
paciente cronico complejo o con necesidades paliativas e inclusion en PAD. Utilizar ventilacion

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: razagral@telefonica.net (R. Azagra).

https://doi.org/10.1016/j.aprim.2021.102158
0212-6567/© 2021 Los Autores. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introduccion

no invasiva favorece la inclusion en PAD. Los datos de incidencia y prevalencia de ELA son
superiores a los descritos previamente en la misma area. Es necesaria la identificacion precoz
de estos pacientes en los modelos de atencion a la cronicidad en equipos de AP.
© 2021 Los Autores. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo
la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) from the perspective of Primary Care.
Epidemiology and clinical-care characteristics

Abstract Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a rare disease in primary care (PC), it repre-
sents a challenge for the family doctor, especially in home care.

Objective: To know the incidence and prevalence of ALS in an area of ??PA management, the
clinical characteristics and use of health resources.

Design: Observational study.

Location: PC-Direction Costa de Ponent, South Metropolitan Health Region, Barcelona, Catalo-
nia, Spain.

Participants: Patients with ALS =18 years diagnosed until 03/01/2017.

Main measurements Age, sex, characteristics: form of appearance (spinal, bulbar, others),
interval between onset of symptoms and diagnosis, percutaneous gastrostomy carriers, ventila-
tion non-invasive or invasive. ldentification in PC as a Complex Chronic Patient or with palliative
needs (CCP). Inclusion in home care programs (PAD). Model of attention hospitable.

Results: 81 patients, mean age 65.6 years (x 11.7), men 49.4%. Shape of onset: spinal 69%,
bulbar 21%, another 4%. Interval between the onset of symptoms and diagnosis 12 months.
Identified as a CCP 13.6%, 29 patients (35.8%) included in PAD. Attended in comprehensive hos-
pital model 79 patients (97.5%). Prevalence 6.1/100,000 inhabitants in 2017. Annual incidence
between 1.2 cases/ 100,000 inhabitants/year in 2012 and 3.5 cases/100,000 inhabitants/year
in 2016.

Conclusions: The use of percutaneous gastrostomy in ALS favors the identification as CCP or
with palliative needs and inclusion in PAD. The use of non-invasive ventilation favors inclusion
in PAD. The incidence and prevalence data for ALS are higher than those described above in the
same area. Early identification is necessary of these patients in the chronic care models in PC
teams.

© 2021 The Authors. Published by Elsevier Espafia, S.L.U. This is an open access article under
the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

y disfagia (33%)°. En cuanto a su asociacion con trastornos
cognitivos, se han descrito alteracienes cognitivas hasta en

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA), también denominada
como enfermedad de Lou Gehrig, es una enfermedad de
caracter degenerativo, secundaria a la afectacion de las
neuronas motoras superiores o inferiores'?. Actualmente
se considera de origen multifactorial combinando factores
genéticos, ambientales y de estilo de vida'. En su evo-
lucion clinica aparecen sintomas progresivos de debilidad
muscular y otros sintomas, la muerte ocurre habitualmente
hacia los 3 anos del inicio principalmente por insuficiencia
respiratoria’.

Respecto a la frecuencia de aparicion, se ha informado
una tasa de incidencia anual homogénea en poblaciones de
Europa, América del Norte y Nueva Zelanda cercana a 1,8
pacientes/100.000 habitantes/ano’®. Un estudio en Cataluiia
(Espana) mostré una incidencia de 1,4 (1,6 varones y 1,2
mujeres) y una prevalencia de 5,4 pacientes/100.000 habi-
tantes en mayores de 18 afos”.

En el inicio de la enfermedad tiende a presentarse de dos
diferentes formas®. La afectacion espinal con debilidad en
alguna extremidad (65%) y la afectacion bulbar con disfonia

el 40% de los pacientes y en el 14% llegan a presentan una
variante de demencia frontotemporal®. En cuanto a su agre-
gacion familiar, se considera como «ELA familiar» al 20% de
los pacientes que tienen o han tenido familiares con ELA
o con demencia frontotemporal’. Otra caracteristica fre-
cuente de esta enfermedad es que tiende a producirse un
retraso entre el inicio de los sintomas y la confirmacion del
diagnostico cercano a los 12 meses®’.

Actualmente, no existe tratamiento curativo y se emplea
el riluzole (Riluzol®) como terapia especifica dado que algu-
nos estudios han mostrado que puede retrasar la iniciacion
de ventilacion no invasiva (VNI) o invasiva en pacientes
seleccionados y aumentar ligeramente la supervivencia en 3-
5 meses'”. Por tanto, el manejo de estos pacientes se basaen
el control de sintomas''' y precisando en algunos casos la
implantacion de gastrostomias percutaneas (PEG) y sistemas
de ventilacion®?,

Referente a la gestién en los cuidados de estos pacien-
tes, en el ambito hospitalario existe la tendencia actual a
la creacion de unidades multidisciplinares que incluyen a
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profesionales de diferentes ambitos y existe evidencia de
que la atencion en estas unidades tiende a mejorar la calidad
de vida y la supervivencia de estos pacientes'>*'°.

En el ambito de la atencion primaria AP, actualmente,
estos pacientes se integran en el area de atencion a la cro-
nicidad. Este sistema tiende a identificar de forma especifica
a los pacientes que presentan una o mas de una enfermedad
de larga evolucion y cuya gestion clinica es percibida como
dificil por los profesionales'®. Un sistema es identificarlos
como pacientes cronicos complejos (PCC) o de pacientes
con enfermedad cronica avanzada (PCA) o modelo de aten-
cion a la cronicidad avanzada (MACA)"7'®. Los pacientes
PCA/MACA se identifican utilizando el instrumento NECPAL
(CCOMS-IC0®) donde debe cumplir el tener una expectativa
de vida menor de 12 meses'’.

Este modelo de atencion a la cronicidad también incluye
la figura del gestor/a de casos'®'’. El equipo de referen-
cia (médico, enfermera y trabajador/a social), acostumbra
a integrarlos en el programa de atencion domiciliaria
(ATDOM)*® y en algunos territorios cuentan con el soporte
de los programas de atencion paliativa como el «programa
de atencion domiciliaria y equipo de apoyo» (PADES)?'.

El objetivo del presente estudio es analizar los aspectos
demograficos e identificar las caracteristicas asistenciales
de los casos de ELA como: formas de inicio, aspectos clini-
cos, tiempo transcurrido sintomatico previo al diagnéstico,
la necesidad de dispositivos de ayuda para la alimentacion y
ventilacion, la utilizacion de recursos de AP y hospitalarios
de estos pacientes, asi como la incidencia y prevalencia de
esta enfermedad en un area geografica especifica.

Material y métodos

Estudio descriptivo transversal que incluye a pacientes vivos
diagnosticados de ELA y residentes en el ambito de estudio
hasta el 1 de marzo 2017. El &mbito corresponde al terri-
torio de la Direccion de AP (DAP) Costa de Ponent que se
encuentra sectorizada en tres Servicios de AP (SAP) con mas
de 1,3 millones de habitantes, 68 municipios y una extension
de 1.400 km.

Las fuentes de informacion a fecha 1 de marzo 2017 han
sido: la historia clinica informatizada de Atencion Prima-
ria (ECAP) del territorio analizado y el registro de historias
clinicas de la Unidad Funcional de Enfermedad de Moto-
neurona del Hospital de Bellvitge, Hospitalet de Llobregat,
Barcelona.

Los criterios de inclusion fueron tener diagnostico regis-
trado de ELA (G12.2) en la ECAP. Se excluyeron los pacientes
con diagndstico no confirmado, los pacientes no residentes
y los ingresados en centros geriatricos.

Las variables recogidas fueron: edad, sexo, poblacion
de residencia, forma de inicio de la enfermedad, intervalo
entre inicio de sintomas y diagndstico, portadores de PEG,
VNI o ventilacion invasiva, identificacion PCC o PCA/MACA
en ECAP, identificacion o seguimiento por gestor/a de casos,
inclusion en los programas de atencion domiciliaria (PAD):
ATDOM y/o PADES y atencion por la unidad multidisciplinar
hospitalaria.

Para el estudio de incidencia de los afios 2012 al 2017 se
revisaron los registros de la ECAP de los casos nuevos durante
anos completos.

Todos los pacientes estudiados vivos a fecha 01/03/2017,
firmaron el consentimiento informado mayoritariamente en
laUnidad Funcional de Enfermedad de Motoneurona del Hos-
pital de Bellvitge, Hospitalet de Llobregat, Barcelona. El
estudio fue aprobado por el Comité de Etica en investiga-
cion clinica del Institut d’Investigacié en Atencié Primaria
Jordi Gol de Barcelona (P17/005). Se siguieron las normas
de buena practica de investigacion de la declaracion de Hel-
sinki y su actualizacion de la Asamblea de Fortaleza (Brasil)
en 2013. Los datos de la informacion fueron anonimizados
y tratados de forma confidencial conforme a la Ley Orga-
nica 3/2018, de 5 de diciembre, de Proteccion de Datos
Personales y garantia de derechos digitales.

Analisis estadistico

Los resultados de variables cualitativas se expresan
mediante frecuencias absolutas y porcentajes, y los resulta-
dos de las variables cuantitativas se presentan utilizando
estadisticos de tendencia central y de dispersion como
medias (desviacion estandar [DE]) y medianas (1.e" y 3.
cuartil). La significacion estadistica de las diferencias entre
proporciones se realiza mediante el test de la x* de Pearson.
Las medias de grupos independientes se comparan con la
prueba de t de Student. Para estudiar la diferencia de media-
nas se utiliza la U de Mann-Whitney. El test exacto de Fischer
se ha utilizado para estudiar la asociacion entre variables
cualitativas. Se consideraron estadisticamente significativas
las diferencias con valores de p <0,05.

Para el calculo de la prevalencia puntual a fecha 1 de
marzo 2017, se contabiliza el nimero de casos registrados
respecto a la totalidad de la poblacién y respecto a los mayo-
res de 18 anos segun el Instituto Nacional de Estadistica.
El calculo de la incidencia se realiza mediante el recuento
de los nuevos casos registrados para los anos 2012-2017 en
relacion con la poblacion segun el Instituto Nacional de Esta-
distica.

En el analisis estadistico se utiliza la version 21 del pro-
grama el Statistics SSPSS de IBM para Windows.

Resultados

De acuerdo con los criterios de exclusion se rechazaron
del estudio 14 pacientes con codigo G12.2 en la ECAP que
no corresponden al diagnéstico de ELA. Por otro lado, se
agregan 3 pacientes con diagnostico de ELA del registro hos-
pitalario sin codificar en ECAP.

Se incluyen en el analisis los 81 casos registrados como
pacientes ELA vivos a fecha 1 de marzo 2017 (tabla 1) y se
detallan sus caracteristicas clinicas como media de edad,
sexo, forma de inicio de la enfermedad, periodo de tiempo
entre inicio de sintomas y confirmacion del diagnéstico de
ELA.

En estos 81 pacientes se observa que la edad de inicio de
la enfermedad se situa en los 65 anos sin diferencias entre
sexos. Respecto a la forma clinica de inicio, la mas frecuente
es la forma espinal y en mujeres hay una mayor frecuencia
de la presentacion bulbar sin diferencias significativas.

El tiempo transcurrido entre el inicio de los sintomas
hasta la confirmacion diagnéstica se situa en torno a los 12
meses sin diferencias entre sexos.
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Nuevos casos por afios 2012-2017. Registro pacientes ELA
registrados en Historia clinica ECAP.
DAP Costa de Ponent
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ELA
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1 paciente: Residencia gentrica
2 pacientes: Diagnéstico ELA posible, no

3 pacientes: Desplazados a otras areas geograficas

81
ELA incluides

Caculo pi ia en el afio 2017

Esquema general del estudio.

Tabla1 Caracteristicas clinico-asistenciales de los pacientes afectos de ELA

Media edad en anos(+DE) Hombres (n=40) Mujeres (n=41) P Valor
66,4 (DE=12,1) 64,8 (DE=11,3) 0,131

Forma de inicio. Hombres (n=40) Mujeres (n=41) Valor P

Espinal 31 (77,5%) 25 (61,0%) 0,064"

Bulbar 6 (15,0%) 15 (36,6%)

Otras 3 (7,5%) 1 (2,4%)

Tiempo entre inicio sintomas y confirmacion de Hombres n =34 Mujeres n=30 P Valor

diagnostico (meses)

<1 ano 15 (44,1%) 12 (40,0%) 0,936°

1 afio 1 (32,4%) 10 (33,3%)

>1 ano 8 (23,5%) 8 (26,7%)

DE: desviacion estandar; n: nimero de casos con este registro en historia clinica.

2 Test t Student.
b Test Chi cuadrado.
© Test exacto de Fischer.

La proporcion de pacientes con ELA incluidos en PAD es
35,8% (29 pacientes) y su identificacion en el programa de

cronicidad del 13,6% (11 pacientes).

El 14,8% (12 pacientes) utilizan PEG, de estos son iden-
tificados como PCC/MACA el 41,7% (p=0,009) y en el 75%

estan incluidos en PAD (p=0,002).

El 29,6% (24 pacientes) son portadores de VNI, de estos
estan incluidos en PAD el 58,6% (p=0,006) y un 16,7% estan
identificados como PCC/MACA (p=0,599).

Ningln paciente ha precisado ventilacion invasiva.

En relacion con el modelo atencion hospitalaria, el
97,5% (79 pacientes) son atendidos por Unidad Funcional de
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Figura 1  Representacion grafica de laincidencia de ELA afos
2012-2017. DAP Costa de Ponent.
DAP: Direccion de Atencion Primaria; h.: habitantes.

Enfermedad de Motoneurona del Hospital de Bellvitge, Hos-
pitalet de Llobregat, Barcelona y solo el 2,5% (2 pacientes)
son atendidos por el Servicio de Neurologia en Hospital
Comarcal.

En la tabla 2 se presentan todos los casos distribuidos
por territorios analizados a fecha 1 de marzo 2017 para
el analisis de la prevalencia, por poblacion global y en
> 18 anos.

Sobre la incidencia de los afnos 2012 al 2017 se detecta-
ron 231 pacientes en los registros de la ECAP identificados
con el codigo G12.2. Se excluyeron 26 casos con error en
el diagnostico resultando un total de 205 pacientes confir-
mados con ELA (113 hombres y 92 mujeres) (1,2 hombres/
1 mujer) (tabla 3).

La tasa de incidencia anual promedio de los 6 anos fue
de 2,5/100.000 habitantes/afno en todas las edades y de
3,3/100.000 habitantes/afo en > 18 anos (fig. 1).

Discusion

El presente estudio presenta algunas limitaciones que son
propias de las caracteristicas de este tipo de analisis des-
criptivo y que estarian asociadas a la calidad y cantidad de
los registros sanitarios? . En este caso, los datos proceden de
varias fuentes y puede existir ausencia de informacion regis-
trada o de inexactitudes iniciales. No obstante, esta es una
limitacion imputable a la mayoria de los estudios publicados
en este ambito.

En el presente estudio se muestran algunas caracteristi-
cas propias de los pacientes afectos de ELA, las necesidades
habituales de cuidados que precisan y que son de interés
para los médicos de familia. También destacan nuevos resul-
tados sobre la prevalencia e incidencia de estos pacientes
en el area geografica de estudio.

Las caracteristicas demogréficas como edad, distribucion
por sexos o formas clinicas de inicio no presentan diferencias
respecto a otros estudios en paises desarrollados'2®”.

El tiempo transcurrido entre el inicio de los sintomas y
el diagnostico de ELA supera los 12 meses. Este tiempo de
retraso es similar a lo publicado por otros autores en paises
desarrollados. Este retraso se ha atribuido a factores propios
de la enfermedad en sus inicios, sin asociarse a peculiari-
dades de los sistemas sanitarios analizados®’. No obstante,

se trata de uno de los elementos que genera mayor preo-
cupacion entre los sanitarios y entre los afectados y sus
familiares. Por otro lado, genera controversias al tratarse
de un aspecto que aparece frecuentemente en los medios
de comunicacion general. Para reducir este retraso es de
vital importancia la implicacion del médico de familia en
la deteccion precoz de la ELA. De aqui la importancia de
llamar su atencion para que tenga en cuenta esta enferme-
dad dentro del diagnéstico diferencial cuando se encuentre
ante pacientes con sintomas neuromusculares inespecifi-
cos.
Sobre el analisis de la integracion de estos pacientes
en los programas de cronicidad en AP, el presente estu-
dio muestra una baja proporcion de pacientes identificados
como PCC/MACA y una ligera mayor integracion en los PAD
(ATDOM-PADES). Este aspecto pone de manifiesto la necesi-
dad de mejorar la coordinacion entre AP y hospital. También
se observa que la necesidad de dispositivos de ayuda para
la alimentacion y ventilacion, como es el caso de PEG y
en menor proporcion la VNI, se han mostrado como fac-
tores relevantes para la identificacion e inclusion de estos
pacientes en los programas de cronicidad.

A diferencia de lo esperado, la variable del tiempo de
evolucion de la enfermedad no se ha mostrado como un
factor relevante para la inclusién en los programas de AD
ni en su identificacion como PCC-MACA. Esto podria expli-
carse porque en la actualidad, a partir de la confirmacion
del diagnostico y en los estadios iniciales, el seguimiento
de estos pacientes se realiza por las unidades multidis-
ciplinares hospitalarias cuando estas existen, como es el
caso del entorno sanitario donde se ha realizado el estu-
dio.

El modelo de atencion hospitalaria de estos pacientes en
esta area de gestion es mayoritariamente el modelo de aten-
cion en una unidad multidisciplinar hospitalaria, siguiendo
las recomendaciones de las guias internacionales'®~"7.

Por todo ello, opinamos que debe considerarse la rea-
lizacion de rutas asistenciales o vias clinicas de forma
coordinada entre AP y los servicios hospitalarios. Estas rutas
pueden ayudar a la identificacion precoz de los pacien-
tes y a su inclusion en los programas de cronicidad y
que permita mejorar la atencion de forma integrada y
continuada. Estos equipos de AP estan formados por pro-
fesionales de los servicios sanitarios y de los servicios
sociales que garantizan la continuidad en los cuidados
con la maxima participacion del paciente y de su entorno
familiar'®-'¢,

La prevalencia encontrada es mayor que en el estu-
dio previo en la misma area geografica® y esta resulta
ser un 44,4% superior (7,8 versus 5,4/100.000 habitantes
= 18 anos). Este aumento parece asociarse al crecimiento de
las tasas de supervivencia que han podido aportar la creacion
de las unidades multidisciplinares especificas y, probable-
mente, también a la incorporacion de la VNI de una forma
precoz'> !4,

Respecto a la incidencia, destaca una distribucion por
sexos con una tasa mayor en el sexo femenino de la
esperada“. Laincidencia global es 2,5 veces mas elevada que
en la publicacion utilizada como referencia en el entorno
del presente estudio®. Aumenta de 1,4 a 3,3/100.000
habitantes/afo en personas >18 afos. Esta mayor inci-
dencia podria deberse a que en el estudio de referencia
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Tabla 2 Prevalencia de casos por areas territoriales de gestion

SAP n Habitantes Prevalencia de Habitantes Prevalencia de
casos/100.000 h. > 18 anos casos/100.000 h.
=18 afios
Delta de Llobregat 30
510.599 5,9 415.112 7.2
Baix Llobregat centre 25 375.857 6,6
269.007 9,3
Alt Penedes, Garraf, Baix 26
Llobregat Nord 442.752 5,9 347.853 7,5
81
Global DAP 1.329.208 6,1 1.031.972 7,8
DAP: Direccion de Atencion Primaria; h.: habitantes; n: nimero de casos; SAP: Servicio de Atencion Primaria.
Tabla 3 Distribucion por sexo, edad media de inicio y afos segun el registro en la ECAP
Casos registrados por ano n Edad media al DE Incidencia x
diagnostico Incidencia x 100.000 h. y
100.000 h. y ano ano (= 18 anos)
Hombres 13 62,2 12,83
Mujeres 4 59,8 16,08
Total ano 2012 17 61,6 13,7 1,2 1,6
Hombres 21 69,2 11,93
Mujeres 14 70,3 5,93
Total ano 2013 35 69,7 9,99 2,6 3,4
Hombres 16 71,7 10,6
Mujeres 15 64 13,03
Total ano 2014 31 68 12,45 2,3 3
Hombres 23 63,7 11,97
Mujeres 17 66,4 12,02
Total ano 2015 40 64,9 12,07 3,5 4,6
Hombres 20 67,7 9,27
Mujeres 28 68,1 11,12
Total afo 2016 48 68 10,4 255 33
Hombres 20 69 11,07
Mujeres 14 71,8 10,68
Total ano 2017 34 70,1 10,99 2,9 3,9

DE: desviacion estandar; h: habitantes; n: nimero de casos.

analizaron el periodo 1999-2001 y en el presente estudio
el periodo analizado (2012-2017) es 11 afios mas tarde.

Entre los factores que pueden justificar el aumento de la
incidencia respecto a estudios previos estan, ademas de un
mayor nimero de casos, también pueden influir otros fac-
tores como el incremento de la sospecha diagnéstica y la
mejora en los sistemas de registro e identificacion de los
pacientes en las historias electronicas (ECAP). También hay
que destacar la posibilidad de que exista un mejor regis-
tro de casos en el periodo 2012-2017 dado que el analisis
de la incidencia se calcula con los datos recogidos de la
ECAP?Z,

La relevancia del presente estudio se puede centrar en
que ha permitido actualizar datos de prevalencia e inciden-
cia que han estado poco analizados en esta area y que los
resultados muestran cifras superiores a las previas en el area

de estudio. También ha permitido obtener datos asociados
a la identificacion en el programa de cronicidad. A partir
de ellos se pueden promover recomendaciones para la prac-
tica clinica y politicas de salud para las personas afectas de
ELA.

Como conclusion, el presente estudio actualiza los datos
de caracteristicas clinicas observando que utilizar PEG en
la ELA favorece la identificacion como PCC/MACA e inclu-
sion en PAD y que utilizar VNI favorece la inclusion en PAD,
asi como datos de incidencia y prevalencia de la ELA que
son superiores a los descritos previamente en la misma
area. Ademas, muestra caracteristicas sobre su integracion
e identificacion en los actuales programas de cronicidad ges-
tionados por AP que evidencia necesidades de mejora que
pueden repercutir en los pacientes diagnosticados de ELAy
de sus familiares.
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Son necesarios nuevos estudios mas amplios y complejos

que amplien areas geograficas y contrasten los resultados
del presente estudio.

Lo conocido sobre el tema

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA), sigue siendo
una enfermedad sin tratamiento curativo en la
actualidad y con un alto grado de incapacidad y
dependencia.

Conocer las caracteristicas de estos pacientes tiene
interés en la practica clinica diaria de Atencion Pri-
maria, asi como la identificacion en los programas
de cronicidad e inclusion en programas de atencion
domiciliaria.

La atencion centrada en una unidad multidisciplinar
hospitalaria de estos pacientes mejora la calidad de
vida y la supervivencia.

Qué aporta este estudio

Existe una mayor incidencia y prevalencia a la espe-
rada de personas afectas de ELA en el area de
estudio.

Evidencias sobre el retraso entre el inicio de sin-
tomas y el diagnostico que son semejantes a las
descritas en la literatura.

Nuevas evidencias sobre las caracteristicas de estos
pacientes que estan poco registrados en los progra-
mas de cronicidad y que orienta a la necesidad de
una mayor coordinacion asistencial entre Atencion
Primaria y Atencion Hospitalaria.
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CARTA AL EDITOR

La gastrostomia percutanea )
como procedimiento para mejorar la
supervivencia de los pacientes con
esclerosis lateral amiotrofica

Percutaneous gastrostomy as a procedure
to improve the survival of patients
with amyotrophic lateral sclerosis

Sr. Editor:

En primer lugar, queremos agradecer a J. Greoles su interés
por nuestro articulo' y sus comentarios sobre las complica-
ciones de la gastrostomia endoscopica percutanea (PEG) y
su asociacion con la supervivencia y el estado nutricional de
los pacientes con esclerosis lateral amiotrofica (ELA). Tam-
bién queremos resaltar el apoyo que su trabajo brinda para
el conocimiento de esta enfermedad entre los médicos de
familia.

Tras leer con detenimiento el texto, queremos realizar
algunas puntualizaciones. La primera seria que hay eviden-
cia de una mayor presencia de alteraciones cognitivas en
la ELA de las que describe y que pueden llegar al 40%?, y
que se ha demostrado la presencia de un tipo de demencia
frontotemporal en asociacion con la ELA en el 14% de los
pacientes’.

Por otro lado, estamos totalmente de acuerdo con el
autor en que, en la actualidad, los tratamientos farmaco-
logicos en el curso de la ELA no son curativos, y que es
necesario la realizacion de tratamientos de soporte ventila-
torio como la traqueostomia y soporte para la alimentacion
como la PEG’. Quisiéramos destacar el papel relevante para
la supervivencia de estos pacientes que supone el soporte
ventilatorio con la ventilaciéon no invasiva, dado que es
la técnica de soporte respiratorio mas utilizada en estos
pacientes, y en menor medida la utilizacion de la ventilacion
invasiva o traqueostomia®.

En relacion con los aspectos de la supervivencia y su
relacion con la implantacion de la PEG, este no ha sido
un aspecto que hayamos desarrollado en nuestro estudio,

https://doi.org/10.1016/j.aprim.2022.102322

aunque diversos trabajos apuntan tanto a la mejora de la
supervivencia y como de los aspectos nutricionales con su
utilizacién*®. Queremos resaltar en este punto la importan-
cia de la valoracion nutricional y de la funcion respiratoria
de estos pacientes en la indicacion de la insercion de la PEG,
dado que su insercion puede provocar mayor morbimortali-
dad en caso de existir desnutricién y cuando la insuficiencia
respiratoria es mayor®.

Por Gltimo, en nuestro trabajo' destacamos como rele-
vante laimportancia de la identificacion e inclusion de todos
los pacientes con ELA en el area de la cronicidad como
paciente cronico complejo o con necesidades paliativas,
dada la complejidad de la enfermedad, y el hecho que la
PEG sea actualmente un parametro que permite identificar
a los pacientes que necesitan mas cuidados.

Queremos agradecer de nuevo todas las aportaciones,
asi como el dinamismo de la seccion Cartas al Editor de
esta revista que permite la discusion y el enriquecimiento
continuo entre los profesionales.
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ORIGINAL

Analisis de las caidas accidentales y la integracion
en los programas de cronicidad de los pacientes
con esclerosis lateral amiotrofica

Emilia Castro-Rodriguez, Rafael Azagra-Ledesma, Xavier Gomez-Batiste Alertén, Amada Aguyé-Batista,
Marta Zwart-Salmerdn, Rosa Cabanas-Valdés, Fernanda M. Caballero-Gémez, Carlos Clemente-Azagra

Introduccién. La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es la enfermedad degenerativa de las motoneuronas mas frecuente.
No dispone de tratamiento curativo y estos pacientes requieren un soporte multidisciplinar para favorecer su confort y
calidad de vida.

Pacientes y métodos. Estudio descriptivo longitudinal en pacientes registrados en atencién primaria, Costa de Ponent-
Barcelona, Institut Catala de la Salut, para analizar las visitas urgentes hospitalarias, la utilizacion de dispositivos de so-
porte y su integracion en el programa de atencién a la cronicidad. Las variables fueron sexo, edad y tiempo de evolucion,
visitas urgentes, portadores de gastrostomia percuténea (PEG), ventilacion no invasiva o invasiva (VNI/VI) e integracion
en el programa de atencion a la cronicidad.

Resultados. Se incluyd a 81 pacientes, un 49,4% varones, con una edad media de 65,6 afios (+11,7), y un tiempo de evo-
lucién menor de 2 afos o igual o mayor de 2 afios (42 y 58%, respectivamente). De ellos, 47 (58,5%) realizaron 107 con-
sultas. Los motivos de consulta mas frecuentes fueron: caidas (26,8%), dificultades respiratorias (23,3%), comorbilidad
(16,7%), problemas en la alimentacion (11%) y dolor (10,2%), sin diferencias por edad o sexo. Se observé una mayor fre-
cuentacion (p < 0,001) en pacientes con menos de dos afios de evolucién e incrementos significativos en la utilizacion de
laVNIy la PEG hasta el 51,9 y el 35,8%, respectivamente, asi como integracion en el programa de atencion a la cronicidad
del 61,7%.

Conclusiones. El motivo mas frecuente de consulta a urgencias hospitalarias de pacientes con ELA y potencialmente evita-
ble fueron las caidas accidentales, especialmente en los primeros dos anos de enfermedad. Se detectan incrementos
significativos en la utilizacién de dispositivos de soporte y en la integracién en el programa de atencién a la cronicidad. Es
necesario incrementar los recursos domiciliarios, especialmente en fisioterapia y terapia ocupacional.

Palabras clave. Caidas accidentales. Esclerosis lateral amiotrdfica. Fisioterapia. Sindrome poscaida. Terapia ocupacional.
Visitas urgentes.

(1,6 varones y 1,2 mujeres), y una prevalencia de
3,2-5,1/100.000 habitantes [5]. Otro estudio con
seis anos de seguimiento mostré una incidencia

Introduccion

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es la enfer-

medad degenerativa de las motoneuronas mas fre-
cuente [1]. Actualmente se considera de origen
multifactorial, y combina factores genéticos, am-
bientales y de estilo de vida [2]. La edad de inicio
més frecuente es entre los 60 y los 70 anos [3]. En el
10% de los pacientes, los antecedentes familiares
sugieren un patrén de herencia autosémico domi-
nante que se conoce como ELA familiar, y el resto
se clasifica como ELA esporédica [3].

La ELA tiene una incidencia en poblaciones de
origen europeo de 1,5-2,5/100.000 habitantes/ano y
una prevalencia de 5-6/100.000 habitantes [4]. Un
estudio realizado en Cataluna y Valencia mostré
una incidencia de 1,7-2,1/100.000 habitantes/ano
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anual de 2,5/100.000 habitantes/ano en todas las
edades y de 3,3/100.000 habitantes/afo en 218 afos
con una prevalencia de 6,1/100.000 habitantes [6].
Por tanto, y hasta ahora, existen pocos estudios epi-
demioldgicos que muestren valores situados en los
rangos de frecuencia conocidos [4-6].

La mayoria de los pacientes presenta inicialmen-
te una afectacién motora a nivel espinal, con debili-
dad muscular de alguna extremidad, y una tercera
parte, afectacién a nivel bulbar, aunque también
existen otras presentaciones iniciales menos fre-
cuentes [2]. En su evolucién, estas formas de pre-
sentacion inicial confluyen en discapacidades que
llevan al paciente a un grado de dependencia total
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[1]. La muerte suele ocurrir hacia los tres anos del
inicio de los sintomas, habitualmente por insufi-
ciencia respiratoria [2].

Actualmente no se dispone de tratamiento cura-
tivo para la ELA, y estos pacientes requieren un so-
porte multidisciplinar, y necesitan frecuentemente
sistemas de ventilacién mecénica invasiva (VI) o no
invasiva (VNI), la implantacién de gastrostomia en-
doscopica percutanea (PEG), material ortopédico
de apoyo, asi como un programa de rehabilitacién
individualizado [7].

El objetivo prioritario en su atencién sociosani-
taria es mejorar los cuidados de salud y la calidad
de vida de estos pacientes; por tanto, la gestion sa-
nitaria deberia realizarse en el ambito hospitalario
y en el de la atencién primaria.

En el dmbito hospitalario existen las unidades
multidisciplinares, con el soporte de profesionales
especializados en neurologia, neumologia, enferme-
ria, psicologia, trabajo social, rehabilitacién, logo-
pedia, fisioterapia, terapia ocupacional y nutricién
[8-14]. En el ambito de la atencién primaria, es acon-
sejable que los pacientes se integren en el programa
de atencién a la cronicidad. En este programa se
identifica a los pacientes que presentan una o mas
enfermedades de larga evolucién y cuya gestién cli-
nica es percibida como compleja por los propios
profesionales [15]. En algunos modelos de atencién
ala cronicidad se les identifica como pacientes cré-
nicos complejos o en el modelo de atencién a la
cronicidad avanzada cuando tienen una supervi-
vencia esperada menor de 12 meses [16].

Existen pocos estudios focalizados en la aten-
ci6n desde las urgencias hospitalarias [17]. Los mo-
tivos de consulta que se han identificado son los
asociados a la disnea, la disfagia y el manejo de la
PEG [18]. Menos frecuentes son los asociados a las
caidas accidentales y sus consecuencias. Estos po-
drian considerarse como problemas potencialmen-
te evitables sobre los que se podria intervenir para
disminuir su incidencia [19].

Las caidas han sido definidas por la Organiza-
ci6n Mundial de la Salud como los acontecimientos
involuntarios que hacen perder el equilibrio y dar
con el cuerpo en tierra u otra superficie firme que
lo detenga [20]. Las fracturas 6seas se han asociado
en un 85% a una caida accidental como aconteci-
miento causal precipitante [21-23].

El objetivo principal de este estudio es conocer
los motivos de consulta urgente hospitalaria mas
frecuentes de los pacientes con ELA, entre ellos los
asociados a accidentes de tipo caidas que serian po-
tencialmente evitables, asi como la evolucién en la
utilizacion de dispositivos de soporte, como la PEG,

la VNI y la VI, y su integracién en los programas de
atencion a la cronicidad.

Pacientes y métodos

Es un estudio descriptivo longitudinal realizado en
un drea mediterrdnea del noreste de Espana. Eldm-
bito corresponde al territorio de la direccién de
atencién primaria Costa de Ponent, situada geogra-
ficamente al sur de Barcelona, con mas de 1,3 millo-
nes de habitantes. El periodo de estudio fue desde
el 1 de marzo de 2017 hasta el 28 de febrero de 2019.

La fuente de informacién ha sido la historia cli-
nica informatizada o estacién clinica de atencién
primaria y/o el registro de la historia clinica del
hospital de referencia.

Criterios de inclusion

Los criterios de inclusion fueron: pacientes vivos
en el inicio del periodo de estudio con diagnéstico
de ELA registrados en la estacion clinica de aten-
cién primaria y/o en el registro de la historia clini-
ca del hospital de referencia, residentes en el drea
de estudio.

Criterios de exclusion

Los criterios de exclusién fueron: pacientes con
diagnéstico no confirmado de ELA, no residentes
en el drea de estudio o ingresados en centros socio-
sanitarios.

Las variables recogidas fueron: edad (<60 anosy
>60 anos), sexo, formas de inicio de la enfermedad
(espinal, bulbar y otras), pacientes portadores de
PEG, VNI o VI, tiempo de evolucién de la enferme-
dad (<2 afos o 22 afos) y pacientes con identifica-
cién como pacientes crénicos complejos o modelo
de atencién a la cronicidad avanzada en la estacién
clinica de atenci6n primaria. Se registraron la fre-
cuencia en nimero y el motivo de la consulta a ur-
gencias hospitalarias en el periodo de estudio.

Analisis estadistico

Para el andlisis descriptivo de las variables cuantita-
tivas se calcularon las medidas de tendencia central
(media) y de dispersion (desviacién estindar), y
para las variables cualitativas, las frecuencias abso-
lutas y los porcentajes.

La potencial asociaciéon entre las variables cate-
goricas se realizé mediante tablas de contingencia
utilizando la prueba de %2 de Pearson. Para la com-
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Figura. Numero de visitas a urgencias hospitalarias agrupadas de los
81 pacientes con esclerosis lateral amiofréfica.

Tabla 1. Utilizacion de los servicios de urgencias hospitalarios, estratificado por grupos de edad, sexo y

tiempo de evolucién de la enfermedad.

1%

= 0 visitas: 34 p(42%)
= 3 visitas: 7 p(8,7%)

= 1 visita: 14 p(17,3%)
= 4 visitas: 4 p(4,9%)

= 6 visitas: 1p(1,2%) = 2 visitas: 19 p(25,3%)
w5 visitas: 2 p(2,5%)

ELA: esclerosis lateral amiotrdfica; p: pacientes.

paraci6n de las medias de las variables cuantitativas
se realizo la prueba de la ¢ de Student.

Para el estudio de posibles cambios entre el ini-
cio y el final del estudio en la utilizacién de recursos
en los dispositivos sanitarios, se realizé la prueba
de McNemar.

El tratamiento estadistico de los datos se realizé
con el programa SPSS para Windows, en versién
11.5. Se consideraron estadisticamente significati-
vas las diferencias con valores de p < 0,05.

Aspectos éticos

Todos los pacientes firmaron el consentimiento in-
formado. El estudio fue aprobado por el Comité de
Etica de la IDIAP Jordi Gol (referencia P17/005). Se
siguieron las normas de buena practica de investi-
gacion de la Declaracion de Helsinki y su actualiza-
cién de Fortaleza (Brasil) de 2013.

Se asegurd la confidencialidad de todos los datos
personales y de investigacion, de acuerdo con la le-
gislacion europea vigente (Reglamento Europeo
2016/679, de 27 de abril, relativo a la proteccién de
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No utilizan servidios
de urgencias

n=34 %

de urgencias
n=47

81 pacientes de ELA

Sf utilizan servicios

Totalde
pacientes

Valor de p

<60 afios 2 66,7% 6 33,3%

Edad

18

260 afios 22 34,9% a 65,1%

63

p=0,055

Hombre 7 42,5% 23 57,5%

40

Sexo

Mujer 7 M5% 24 58,5%

il

p=0,055

Tiempo de <2 afios 7 20,6% 27 79,4%

34

evolucion de

laenfermedad > afios 27 57,4% 20 42,6%

47

p < 0,001

ELA: esdlerosis lateral amiotrdfica. *Test de 2.

las personas fisicas en lo que respecta al tratamien-
to de los datos personales y a la libre circulacién de
estos datos), asi como con la espanola (Ley Organi-
ca 3/2018, de 5 de diciembre, de proteccién de da-
tos personales y garantia de los derechos digitales).

Resultados

Se incluyeron los 81 casos registrados como pa-
cientes con ELA vivos a 1 de marzo de 2017. En el
periodo de seguimiento, 37 (45,7%) pacientes falle-
cieron.

En este grupo de pacientes analizado, la edad
media de inicio de la enfermedad fue de 65 anos
(£11,7), sin diferencias significativas entre sexos.

Las formas iniciales de presentacién fueron: es-
pinal (69%), bulbar (21%) y otras (4%). En las muje-
res se observé una mayor frecuencia de la presenta-
ci6n bulbar, pero sin diferencias significativas entre
sexos (p = 0,064).

En la tabla I se muestra la frecuentacién a los
servicios de urgencias hospitalarios estratificada
por grupos de edad, sexo y tiempo de evolucién de
la enfermedad. El mayor porcentaje de visitas se
realizé en los pacientes 260 afos y en mujeres, sin
diferencias significativas.

Respecto a la frecuentacion segin el tiempo de
evolucién de la enfermedad, se observan diferen-
cias signiﬁcativas, con mayor numero de visitas
(79,4%) en los de <2 anos de evolucion.

En la figura se detalla el nimero de visitas a ur-
gencias, que se situ6 en un rango entre 0 y 6 visitas/
paciente. De forma agrupada, el 42% de los pacien-
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Tabla Il. Motivos de consulta a urgencias hospitalarias de los pacientes con ELA.

47 pacientes de ELA utilizan los servicios de urgencias

Ntmero de consultas

urgentes %

Caldas 29 26,8

Calda accidental (TCE y/o contusiones) n.°: 21(19,4%)

Calda accidental (fractura) n.: 8 (7,4%)
Problemas respiratorios 25 233

Disnea n.°:16 (14,9%)

Infeccién respiratoria n.2: 6 (5,6%)

Broncoaspiracion n.2:3(2,8%)
Asociados a otra comorbilidad n.°:18 (16,7%) 18 6,7
Problemas de alimentacion y/o del dispositivo de alimentacion 12 1,0

Incidencias con la PEG n.°:10 (9,2%)

Disfagia n.°:2(1,8%)
Dolor n.2:11(10,2%) n 10,2
Mal estado general 5 47
Estrefiimiento 4 37
Alteracién de la movilidad 2 18
Fiebre 2 18
;otal 108 100

ELA: esdlerosis lateral amiotrdfica; n.2: nimero de consultas a urgencias por este motivo; PEG: gastrostomia
endoscdpica percutanea; TCE: traumatismo craneoencefalico.
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tes no realizé visitas; el 40%, entre 1y 2; y el 18%,
entre 3 y 6 visitas.

La tabla II muestra los motivos de consulta ur-
gente ordenados de mayor a menor frecuencia. Co-
mo primer motivo aparecen las caidas accidentales
(26,8%); de ellas, el 19,4% con diagnéstico de trau-
matismos craneoencefélicos y/o contusiones, y el
7,4% con resultado de fractura ésea. Los siguientes
motivos frecuentes fueron los asociados a proble-
mas respiratorios (23,3%), comorbilidad (16,7%),
problemas con la alimentacién, y/o el dispositivo
de alimentacién y dolor (10,2%).

Referente a la evolucién en la utilizacién de dis-
positivos de soporte, el 14,8% tenia implantada
PEG, y el 29,7%, sistemas de VNI en el inicio del

estudio. Al final del periodo, su utilizacién pasé a
ser del 35,8 y del 51,9%, respectivamente, con dife-
rencias significativas (p < 0,001) respecto al inicio
(Tabla III). Ningtin paciente fue portador de VI en
este periodo.

Respecto al porcentaje de pacientes que fueron
atendidos por el modelo de atencién en la unidad
multidisciplinar hospitalaria, el 97,5% de los pa-
cientes fue atendido desde el inicio del estudio. En
cuanto a la integracion en el programa de atencién
a la cronicidad, el 13,6% estaba identificado como
paciente crénico complejo/modelo de atencién a la
cronicidad avanzada en el inicio del estudio, por-
centaje que se incrementé a un 61,7% al final del
periodo de seguimiento (Tabla III).

Discusion

Los resultados del este estudio muestran que el gru-
po de pacientes con ELA estudiado presenta unas
caracteristicas demogrificas semejantes a las des-
critas en otros estudios publicados en paises desa-
rrollados [1-3].

Se ha observado que consultan con més frecuen-
cia los mayores de 60 anos, lo que es consistente
con la edad media de inicio, y se explicaria porque
estdin mds representados en la poblacién de estu-
dio, aunque sin diferencias significativas.

El tiempo de evolucién de la enfermedad <2 anos
se asocia a una mayor frecuentacion. Esta particula-
ridad, que no aparece en otros estudios, podria de-
berse a que en este primer periodo se presentan de
forma més evidente los sintomas progresivos sisté-
micos y motores que tienden a expresarse como dis-
nea, disfagia y falta de fuerza en las piernas, lo que
conlleva un mayor riesgo de caidas [24-26].

Mis de la mitad de los pacientes han necesitado
al menos una visita a urgencias, y destaca que un
18% ha necesitado tres o mas visitas. Este dato es
relevante, porque puede afectar negativamente a la
calidad de vida en el dia a dia en estos pacientes y
sus cuidadores. No obstante, no se han encontrado
otros estudios especificos que permitan contextua-
lizar la dimensi6n de los resultados del presente es-
tudio en otros territorios.

El motivo de consulta mas frecuente son las cai-
das accidentales, y llama la atencién que un nime-
ro importante tiene diagnésticos de traumatismos
craneoencefdlicos y/o fracturas 6seas. Estos diag-
nosticos tienen consecuencias clinicas importan-
tes, como dolor crénico o limitacién del equilibrio
articular, que a menudo precisan programas de re-
habilitacién o producen discapacidades. También
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conlleva otras consecuencias menos visibles, como
el miedo a volver a caer o ‘sindrome poscaida’ [25].
Este sindrome puede comportar una disminucién
de la funcionalidad y la autonomia, y una limita-
cién para mantener una vida activa con la practica
de actividades fisicas, lo que provoca una pérdida
de calidad de vida [27,28]. Por tanto, las caidas se
han identificado como el motivo de consulta a ur-
gencias mds frecuente y entrarian en el concepto de
motivos de consulta evitables y potencialmente
prevenibles.

Los siguientes motivos son los habitualmente
conocidos, como la disnea, la disfagia, las dificulta-
des con los dispositivos para respiracién y/o ali-
mentacion y el dolor [18], aunque con menor fre-
cuencia de lo esperado. Esto podria explicarse por-
que actualmente estos pacientes reciben una aten-
cién focalizada de estos sintomas tanto en las uni-
dades multidisciplinares hospitalarias [8-14] como
en los equipos de atencién primaria [15,16]. Este
estudio aporta a lo conocido la novedad de las cai-
das como el motivo principal de frecuentaciéon a
urgencias.

Destacan como motivo de consulta frecuente los
problemas asociados a la comorbilidad. Esto es
consistente con otras publicaciones, que describen
la presencia de cuatro o més problemas crénicos de
salud en mas del 80% de los pacientes con ELA y
unas 3,5 veces superior a la poblacion general [29].

Sobre la evolucién en la utilizaciéon de dispositi-
vos para alimentacion y/o ventilacion, se ha observa-
do un incremento importante en su utilizacion res-
pecto al inicio del estudio. Este aumento coincide
con una tendencia a indicarlos de forma mas precoz,
dado que han demostrado mejorar la supervivencia
vy la calidad de vida de estos pacientes [30,31].

Con relacién a la atencién en los modelos de ges-
tién asistencial hospitalaria, mayoritariamente, es
el de la asistencia por las unidades multidisciplina-
res hospitalarias, lo que sigue las recomendaciones
realizadas en las guias internacionales [8-14].

Sobre el modelo de gestion asistencial en aten-
cién primaria, el estudio muestra que dos terceras
partes de los pacientes estdn integrados al final del
estudio en el programa de atencién a la cronicidad,
identificados como pacientes crénicos complejos o
modelo de atencién a la cronicidad avanzada. Las
recomendaciones actuales orientan a que estos pa-
cientes reciban la atencién por parte de estos equi-
pos sociosanitarios que abordan la complejidad en
las necesidades de forma integrada y continuada a
lo largo de la vida de los pacientes [15,16].

El presente estudio tiene algunas fortalezas y limi-
taciones. Como fortalezas se pueden destacar las
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Tabla 1. Utilizacion de dispositivos para alimentacion y ventilacddn (PEG y VNI) de los pacientes con ELA.

Atencion en el area de atencion de la cronicidad de atendion primaria.

Incremento de la

2 g Y Faseinicia®  Perfodo de seguimiento® ilizadi
Utilizacion de dispositivos 9 utlll_zauén_de los
n % n % dispositivos
Valor dep
Portadores de PEG 2 18 29 35,8 <0,001
Portadores de VNI 24 29,7 42 51,9 <0,001°
Pacientes con ELA identificados ~ Fase inidal  Perfodo de seguimiento utillinzcar;?:r:ite(l) :’:E:fm
en el drea de aronicidad de AP n % n % Valor dep
Identificacion como PCC/MACA 11 13,6 50 61,7 <0,001°

AP: atencion primaria; ELA: esclerosis lateral amiotrofica; n: nimero de casos con este registro en historia
dlinica; PCC/MACA: paciente crénico complejo/modelo de atencién a la cronicidad avanzada; PEG: gastrosto-

mia endoscdpica percutanea; VNI: ventilacion no invasiva; 2 Fase inicial: 01.03.2017; ® Periodo de seguimiento;

01.03.2017 a 28.02.2019; “ Prueba de McNemar.

fuentes de informacién, dado que se ha incluido a
todos los pacientes de ELA detectados en una am-
plia drea geogrifica, tanto de la atencién primaria
como del hospital de referencia, incluidas las visitas
a urgencias. Como limitaciones se pueden citar las
inherentes a este tipo de anilisis descriptivo, y que
estarfan potencialmente asociadas a la calidad y la
cantidad de los registros sanitarios, dado que son re-
gistros que se han disefiado para el seguimiento cli-
nico. En este estudio no se han analizado las consul-
tas urgentes en atencién primaria. No obstante, po-
tencialmente se trataria de motivos menos graves,
dado que los mds importantes se derivan a las urgen-
cias hospitalarias, y éstas si que se han registrado.

En conclusion, este estudio evidencia la deteccion
de las caidas como un problema de salud que, aun-
que puede considerarse como inherente a la evolu-
cién de estos pacientes, resalta la importancia tanto
de la frecuencia como las consecuencias de éstas.
Estos resultados deberifan ayudar a la introduccién
de cambios para reforzar el modelo actual de ges-
tién asistencial en los cuidados y en el acompana-
miento de estos pacientes. En este sentido, una pro-
puesta seria aumentar la participacién de los profe-
sionales integrados en la medicina fisica y rehabili-
tacion, especialmente para la atencién domiciliaria,
con el objetivo de proporcionar intervenciones
adaptadas a mantener la autonomia del paciente,
potenciar la funcionalidad, valorar la utilizacién de
productos ortoprotésicos, asi como la formacién y
preparacion tanto del paciente como del cuidador
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principal y su familia [32-34], con especial énfasis
en los dos primeros anos del diagndstico de la en-
fermedad.

En interés de confirmar estos datos, son necesa-

rios nuevos estudios méds amplios y exhaustivos que
amplien dreas geogrificas y contrasten los resulta-
dos del presente estudio.
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Caldas accidentales e integracién en los programas de cronicidad de los pacientes con ELA

Analysis of accidental falls and the integration in the chronicity programs of patients with amyotrophic
lateral sclerosis

Introduction. Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is the most common degenerative motor neuron disease. There is no
curative treatment available, and these patients require multidisciplinary support to promote their comfort and quality
of life.

Patients and methods. Longitudinal descriptive study in patients registered in primary care (PC), Costa de Ponent-
Barcelona Institut Catala de la Salut to analyse emergency hospital visits, use of support devices and their integration into
the primary care chronicity program. Variables were sex, age and evolution time, emergency visits, patients with
percutaneous gastrostomy (PEG), non-invasive or invasive ventilation (NIV/V1), integration in the primary care chronicity
program.

Results. 81 patients, 49.4% male, mean age 65.6 years (+11.7), evolution time less than 2 years or equal to or greater
than 2 years (42 and 58%, respectively). Of them, 47 (58.5%) made 107 consultations. The most frequent reasons for
consultation were falls (26.8%), respiratory difficulties (23.3%), comorbidity (16.7%), eating problems (11%) and pain
(10.2%) without differences by age or sex. Greater frequency (p < 0.001) was observed in patients with less than two years
of evolution and significant increases in the use of NIV and PEG up to 51.9 and 35.8% respectively, as well as integration in
primary care chronicity program of 61.7%.

Conclusions. Accidental falls were the most frequent and potentially avoidable reason for hospital emergency visits in
patients with ALS, especially in the first two years of the disease. Significant increases are detected in the use of support
devices and in primary care chronicity program integration. It is necessary to increase home resources, especially in
physiotherapy and occupational therapy.

Key words. Accidental falls. Amyotrophic lateral sclerosis. Occupational therapy. Physiotherapy. Post-fall syndrome.
Urgent visits.

www.neurologia.com  Rev Neurol 2022; 75 (10): 297-303
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Abstract

Objectives. This study aimed to explore the clinical characteristics of amyotrophic lateral
sclerosis (ALS) patients in Spain’s north-eastern region, their inclusion in chronic care pro-
grammes, and their psychosocial and spiritual needs (PSNs).

Methods. A longitudinal descriptive study in adult patients with ALS. We analyzed clinical
variables and participation in chronicity and PSNs assessment using the tool Psychosocial and
Spiritual Needs Evaluation scale in end-of-life patients (ENP-E scale).

Results. 81 patients (average age 65.6 + 11.7) were studied. At the study’s outset, 29.7%
employed non-invasive ventilation (NIV), increasing to 51.9% by its conclusion. Initial percu-
taneous endoscopic gastrostomy (PEG) utilization was 14.8%, rising to 35.85%. Chronic care
programme participation was as follows: home care (24.7% initially, 50.6% end), palliative care
(16% initially, 40.7% end), case management (13.6% initially, 50.6% end), and advance care
planning registration (6.2% initially, 35.8% end). At study start, 47.8% of patients (n = 46)
showed moderate-to-severe complexity in PSNs assessment using the ENP-E scale, without
showing differences in age, sex, and time of evolution; whereas, on the evolutionary analy-
sis, it was 75% (n = 24). A higher evolutionary complexity was observed in males <60 and
>70 years, with no PEG and evolution of ALS of <2and >5 years,and not included in chronic-
ity programmes. When assessing concerns, physical pain and family aspects stand out in all
measurements. Forty-eight percent of patients at study start and 71% at end of study showed
external signs of emotional distress.

Significance of results. Most ALS patients showed a high degree of complexity and were not
integrated in chronicity programmes. A “care path” is proposed to integrate ALS patients in
these programmes and systematically assess their needs.

Introduction

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disorder that leads to progressive
loss of motor neurons. Although the onset of the disease varies, with some patients experiencing
spinal or limb weakness and others showing bulbar involvement, all forms lead to increasing
physical dependence (Al-Chalabi and Hardiman 2013; Hardiman et al. 2011). Patients usually
succumb to respiratory failure within 3 years of symptom onset (Brown and Al-Chalabi 2016).

Currently, there is no healing treatment, so patients need palliative care and management
of their symptoms, which sometimes include the use of percutaneous endoscopic gastrostomy
(PEG) and invasive/non-invasive mechanical ventilation systems (IV/NIV) (Bensimon et al.
1994; Hobson and McDermott 2016; Miller et al. 2012).

The incidence in European populations is between 1.8 and 3.3 cases per 100,000 inhabi-
tants/year over 18 years old, being slightly higher in men than in women (Marin et al. 2017).
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Worldwide prevalence is unknown, but in Catalonia (Spain), it is
between 5.4 and 7.8 patients/100,000 inhabitants over 18 years old
(Castro-Rodriguez et al. 2021; Pradas et al. 2013).

Care management of these patients in the hospital setting is
based on the care model used by multidisciplinary units. Their
goal is to improve patients’ survival and quality of life through the
collaboration of professionals from various fields, such as neuro-
physiology, pneumology, palliative care, specialized nursing, phys-
ical therapy, occupational therapy, nutrition and dietetics, speech
therapy, and social work (Hobson and McDermott 2016).

Their participation in care management, in the primary care
(PC) setting, working in synergy with the same goals, allows ALS
patients to be integrated in the area of chronicity as a care model.
Different professionals participate in this model, such as the refer-
ence team (doctor, nurse and social worker) that facilitates patient
integration in the home care programme (ATDOM, for its Spanish
acronym) (Grupo ATDOM, 2003), the teams from the public
healthcare network’s palliative home care programme (PADES, for
its Spanish acronym) (Busquets 2001), and the case manager (CM),
who addresses all situations of complexity, dependence and frailty
in a holistic manner and also acts as a link between the differ-
ent care levels (Catalonia Health Plan 2016-2020 2023; Garcés and
Rodenas 2015). Patients integrated in the PC area of chronicity
present with one or more diseases of long evolution, which pro-
fessionals perceive as having a complex clinical management. For
this reason, they are identified and registered as complex chronic
patients (CCPs) or included in the advanced chronicity care model
(MACA, for its Spanish acronym) (Amblas-Novellas et al. 2016;
Department of Health, 2021; Gomez-Batiste et al. 2013). The model
emphasizes person-centered care, prompting identified patients to
engage in Advance Care Planning (ACP), which relies on patients’
understanding of their illness, values, experiences, and specific
choices (Lasmarias et al. 2016; Limon et al. 2018).

In recent years, a tool that assesses emotional, social and
spiritual needs in end-of-life situations has been developed and
validated. This tool is the Psychosocial and Spiritual Needs
Evaluation (ENP-E, for its Spanish acronym) scale in end-of-life
patients (Figure 2). This scale detects the complexity of patients’
psychosocial and spiritual needs (PSNs), concerns, and external
signs of emotional distress. Including the ENP-E scale in these
patients’ management facilitates to systematically evaluate their
PSNs and allows us to monitor them over time, improving the
implementation of personalized interventions with high sensitivity
and specificity (Mateo-Ortega et al. 2019).

This study aims to know the clinical characteristics of ALS
patients, their integration in chronicity programmes, and their
PSNs in the north-eastern area of Spain.

Methods
Study design and patients

This was a longitudinal descriptive study carried out in the north-
eastern area of Spain, close to Barcelona, with over 1.3 million
inhabitants. The study period is between March 1, 2017 and
February 28, 2019.

Data were sourced from computerized medical histories (eCAP,
from its Spanish acronym) and the records from the Hospital
Multidisciplinary Unit of Bellvitge, Hospitalet de Llobregat,
Barcelona.

The ENP-E tool was chosen because it has been validated in our
setting to identify the complexity of patients’ PSNs, their concerns

Emilia Castro-Rodriguez et al.

and outward signs of emotional distress and allows the imple-
mentation of personalized interventions with high sensitivity and
specificity (Mateo-Ortega et al. 2019).

Inclusion criteria were patients that were alive and resid-
ing in the area, with an ALS diagnosis recorded in both study
settings at the beginning of the period. Patients with uncon-
firmed diagnosis, not residing in the region under study and/or
hospitalized in health care centers were excluded from the
study.

The ENP-E survey was always administered by the same
research team member, who had received prior training from the
team that designed the survey. This training included detailed
instructions on how to administer the survey and interpret patient
responses. Every patient received an individual briefing about the
survey’s purpose, and their families were similarly informed to
ensure understanding and support.

Variables

Clinical variables were sex, age (<60, 60-69, and >70 years), initial
form of the disease (spinal, bulbar, or other), use of PEG, NIV, or
IV by patients, and time of evolution of the disease from diagnos-
tic confirmation of ALS until study start (<2, 2-4,and =5 years).
These age categories and time of disease progression were chosen
considering that the risk of developing ALS in Europe peaks at
65 years of age. Survival is highly variable, but respiratory failure
usually results in death typically 2—4 years after onset (Brown and
Al-Chalabi 2016).

Variables associated with integration in chronicity care pro-
grammes were patient identification as CCPs or inclusion in
MACA on eCAP, patients registered in ATDOM, PADES and CM
programmes, and patients with an ACP registration.

Variables associated with PSNs were those included in the psy-
chosocial and spiritual needs evaluation (ENP-E) scale in end-of-
life patients (Figure 1).

The ENP-E scale consists of three sections (A, B, and C) with
different measuring methods:

Section A: complexity
It consists of 13 questions with a score of 0-5 points for the answers
to each of them.

A global score of >28 points indicate moderate-to-severe
complexity in PSNs and recommends specialized interven-
tion (Figure 1).

It contains five key questions. A score of >4 points in any
one of them also warns of a psychosocial need and recommends
specialized intervention (Figure 1).

Section B: concerns
It analyses patients’ concerns in the financial, family, emotional,
spiritual, physical, or other aspects.

A score of >4 points in any of them is considered an affirma-
tive answer, and it is reccommended to assess the need for a specific
approach and evolutionary follow-up (Figure 1).

Section C: external signs of emotional distress
The detection of any external sign of emotional distress becomes a
dichotomous variable (YES/NO). If the answer is YES, specialized
intervention is also recommended (Figure 1).

Initial and evolutionary assessments of PSNs have been per-
formed through personalized interviews at the Multidisciplinary
Unit of the hospital of reference using the ENP-E scale. Initial
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account their answers to the key questions, as well as their
concerns and external signs of emotional distress to assess
the need of care by a specialized team.

* This should be carried outby a psychologist or a social workerin the
context of a psychosocial interview with the patient, finding the
most appropriate time to do so, without interfering with the natural,
patient-led communication process and, preferably, gradually

+ Analysis of concerns (Section B). introducing the patient in as many interventions asnecessary.
Even though they are not part of the total score, they must be + To identify these psychosocial and spiritual needs, professionals
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Figure 1. The ENP-E scale.
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assessments of PSNs were performed in 46 of the 81 patients
included (Figure 2).

In 24 of these patients, the evolutionary study of the PSNs using
the ENP-E scale was usually carried out every 3 months (occasion-
ally 6 months in some of them), coinciding with the visits made in
the hospital unit during the study period (Figure 2).

Ethical aspects and confidentiality of data

All study patients signed an informed consent. The study was
approved by the Clinical Research Ethics Committee of the
Primary Care Research Institute (IDIAP, for its Spanish acronym)
Jordi Gol of Barcelona (reference no. P17/005). Research good
practice standards of the Helsinki Declaration were observed, as
well as the Fortaleza (Brazil) amendment of 2013.

Confidentiality of all personal and research data was ensured
in accordance with the applicable European legislation (European
regulation 2016/679 of 27 April) on the protection of physical per-
sons with regard to the processing of personal data and on the
free movement of such data, and with the Spanish Organic Law
3/2018, of 5 December, on the protection of personal data and the
guarantee of digital rights.

Statistical analysis

Quantitative variables were estimated using measures of central
tendency (mean, median) and dispersion (standard deviation,

|
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percentiles), and qualitative variables were described as absolute
frequencies and percentages.

Contingency tables were used to describe the potential relation-
ship between categorical variables using Pearson’s chi-squared test
or Fisher’s exact test, when appropriate. The means of quantitative
variables were compared using Student’s t-test and an ANOVA test
to check the normality of data.

To analyze potential increases in the use of resources from the
different health settings between the beginning and the end of
study, the McNemar test was used.

To know the evolution of PSNs of patients, 1-4 interviews were
carried out using the ENP-E scale. These were analyzed using rel-
evant paired data tests (Friedman Test). Cochran’s test was used to
compare percentages.

The statistical analysis of data was performed using the SPSS
software for Windows, version 11.5. All differences with p < 0.05
were considered statistically significant.

Results

The study included 81 cases registered as live ALS patients on
March 1, 2017 (Figure 2).

Regarding clinical characteristics, a mean age of 65 years
(+11.7) was observed at study start, with no differences between
sexes. The most common initial form of the disease in both
sexes was the spinal form. At study start, 14.8% were PEG users
and 29.7% used NIV. During follow-up, an increase in the use

6
patients
excluded
1 patient: Nursing home
2 patients: unconfirmed ALS diagnosis
3 patients: moved to other geographical areas
n=8_1 - 12 patients were not visited in reference hospital during this period
AI:S patierts (Primary Care).
included - 3 patients died at the start.
35 patients not - 5 patients were visited in other hospitals.
withthe - 10 patients were not assessed due to comorbidity (anarthria: 3;
ENP-E scale: cognitive disorders: 6; psychomotor retardation: 1).
-5 patients refused to perform interview for PSN assessment with
the ENP-E scale.
n=46
ENP-E instrument
atthe start
- 12 patients had no ENP-E assessments of 4 PSNs due to
22 patients with no disease evolution (dysarthria, respiratory insufficiency).
ENP-E assessments of - 10 patients had no ENP-E assessments of 4 PSNs because
4 PSNs: they died during this period.
41 patients n=24
died at the 5 28/02/2019
end of the E'zpf il T Completion of ENP-E
od times at the
2™ year S surveys

Figure 2. Study diagram.
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Table 1. Clinical characteristics and integration in chronicity care programmes of patients with ALS at the beginning and the end of the study (2 years)

Patients Age (years)
n=81 Mean SD % p-value
Male, n = 40 66.4 121 494 0.1312
Female, n = 41 64.8 113 506
Initial clinical forms Spinal form Bulbar form Other
n % n % n % p-value
Male 31 775 6 15.0 3 [E5; 0.064°
Female 25 61.0 15 36.6 1 2.4
Initial phase Follow-up period
Increase in
Use of PEG and NIV device use:
devices n % n % p-value
PEG users 12 14.8 29 358 <0.001¢
NIV users 24 2.7 42 51.9 <0.001¢
Initial phase Follow-up period
Increase in
Care resources from resource use:
the area of chronicity n % n % p-value
CCP/MACA 11 13.6 50 61.7 <0.001¢
ATDOM 20 24.7 41 50.6 <0.001¢
PADES 3 16.0 33 40.7 <0.001¢
CM 11 13.6 41 50.6 <0.001¢
Initial phase Follow-up period
Increase
in ACP
ACP registration on registrations:
eCAP n % n % p-value
Registered ACP 5 6.2 29 35.8 <0.001¢

n, number of cases with this registration in their medical history; SD, standard deviation; males: 40 patients; females: 41 patients; %, percentage; Initial phase: 03/01/2017; Follow-up

period: 03/01/2017 to 02/28/2019.

PEG = percutaneous endoscopic gastrostomy; NIV = non-invasive ventilation; CPP/MACA = complex chronic patient/advanced chronicity care model; ATDOM = home care; CM = case
management; PADES = home care programme by teams specialized in palliative care; ACP = advance care planning.

Student’s t-test.
bChi-squared test.
“McNemar test.

of PEG and NIV of up to 35.8% and 51.9%, respectively, was
observed (Table 1). No patients used IV during this period.

Regarding the integration of patients in chronicity care pro-
grammes at study start, 13.6% were identified as CCPs/included in
the MACA programme, 24.7% were in the ATDOM programme,
16% in the PADES home care programme, and 13.6% in CM.
At the end of the follow-up period, these numbers had signifi-
cantly increased to 61.7%, 50.6%, 40.7%, and 50.6%, respectively.
Regarding ACP registration on eCAP, 6.2% had registered at study
start, reaching 35.8% at the end of the study (Table 1).

One limitation of this study is the sample size at the outset
(81 patients). Baseline psychosocial needs (PSNs) were assessed
using the ENP-E scale in 46 patients at the beginning of the study
(Figure 2). Furthermore, a longitudinal follow-up was carried out
for 24 of these patients, making it possible to evaluate the evolution
of PSNis at four time points in relation to variables such as age, sex,
duration of the disease, usage of NIV, and PEG. Additionally, the
identification in the chronic care programme and the utilization

of resources such as the ATDOM, PADES, and GdC programmes
were assessed (Figure 2).

The initial assessment of PSNs using the ENP-E scale of the 46
patients analyzed has been broken down in three sections (Table 2).

Section A: Complexity. A mean group score of 28.8 points is
observed: 22 (47.8%) patients had a score of >28 points and 16
(34.8%) scored >4 points in any of the key questions. No signifi-
cant differences were observed in complexity results regarding the
following variables: distribution by sex (p < 0.365), age (p < 0.655),
and time of evolution of the disease (p < 0.360) (Table 2).

Section B: Concerns. A higher score in concerns associated with
physical pain and family aspects is observed (p = 0.001) (Table 2).

Section C: External signs of emotional distress. It is observed
that 22 (47.8%) patients show external signs of emotional dis-
tress (Table 2).

All 46 patients were stratified by sex, three age groups (<60,
60-69and >70 years) with 21.7% (10 patients),41.3% (19 patients),
and 37% (17 patients), respectively, and time of evolution of
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Table 2. Baseline assessment of PSNs using the ENP-E scale (Sections A, B, and C) in 46 ALS patients

Group score

Patients with a score >4
points in one or more

Patients with a score >28 points answers to key questions

Assessment
Section A
Range 13-65 in the
ENP-E scale Mean SD n % n %
28.83 7.94 22 47.8 16 348
Analysis of Analysis Analysis of Analysis of Analysis of
concerns of family ional piritual
financial concerns concerns concerns physical pain
Assessment
Section B
Range 0-5 in the ENP-E
scale Mean SD Mean SD Mean SD Mean SD Mean Sb p-value
2.46 12 411 1.8 2.98 1.32 165 0.67 4.30 1.05 0.0012
Presence of external signs of emotional distress
Assessment
Section C
YES/NO value in the
ENP-E scale YES %
22 478

ENP-E = Psychosocial and Spiritual Needs Evaluation scale in end-of-life patients; SD = standard deviation; n = number of cases with this regjstration; % = percentage; concerns range = 0-5

ints.
2ANOVA test.

the disease (<2, 2-4, >5 years) with 43.4% (20 patients), 28.3%
(13 patients) and 28.3% (13 patients), respectively. No significant
differences were observed in complexity score results regarding the
following variables: distribution by sex (p < 0.365), age groups
(p < 0.655), and time of evolution of the sssdisease (p < 0.360).

Results from the evolutionary assessment of PSNs at the four
interviews carried out with the 24 patients analyzed (Figure 1)
during the study period are shown in Table 3.

In Section A (Complexity), a linear progression in the complex-
ity score throughout the four measurements was observed, with a
significant increase in the results of the group score, percentage of
patients with a score =28 points, and percentage of patients with a
score of >4 points in one or more answers to key questions.

In Section B (Concerns), it was observed that results with higher
scores associated with physical pain and family aspects remain the
same.

In Section C (External signs of emotional distress), a signifi-
cant increase in the percentage of patients showing external signs
of emotional distress during this period was observed.

Concerning the score of Section A (Complexity) of the ENP-E
related with sex, a linear progression in all four assessments was
observed, with significant differences in males (Table 4).

For the three age groups (Table 4), results show a linear progres-
sion in all four assessments, with significant differences between
the groups <60 years and >70 years (Table 4).

Regarding score results associated with time of evolution of
ALS, alinear progression in the four assessments of all three groups
was observed, with significant differences between patients with a
time of evolution <2 years and =5 years (Table 4).

As for the use of PEG and NIV devices (YES/NO) (Table 4),
a linear progression of the complexity score in the four assess-
ments of all four groups was observed, with a linear trend in the
first three assessments. In turn, there were significant differences

between the group of patients that did not use PEG, the group
of NIV users and the group of patients that did not use NIV. No
significant differences were observed in the group of PEG users.

When examining the complexity score results of Section A
related with patient identification as CCP/inclusion in the MACA
programme and integration in the ATDOM, PADES, and CM pro-
grammes, a linear progression in the four assessments of all groups
was observed, with significant differences in the score in the group
of patients not identified as CCP/included in MACA in the area
of chronicity and the three groups of patients not integrated in the
ATDOM, PADES, or CM programmes (Table 5).

Discussion

This study analyses relevant aspects about the clinical charac-
teristics, the integration in chronicity care programmes and the
PSNs assessed using the ENP-E scale of ALS patients in the
North-eastern area of Spain, which are little known and have not
been fully analyzed to date.

In the group of patients under study, results show that clinical
characteristics such as age, distribution by sex, and initial clinical
forms of the disease are similar to results published in developed
countries (Al-Chalabi and Hardiman 2013; Hardiman et al. 2011)
regarding a mean age over 65 years old and the prevalence of the
initial spinal form in older patients, with the exception of a slight
non-significant prevalence in women regarding distribution by sex.

The use of PEG feeding tubes and NIV increased significantly
during the study, aligning with current trends emphasizing their
benefits on survival and quality of life (Hobson and McDermott
2016); it also favors integration of ALS patients in chronicity pro-
grammes (Castro-Rodriguez et al. 2021).

At the end of the period analyzed, this study showed that more
than a third of ALS patients were not integrated in chronicity
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Table 4. PSN evaluation using four assessments of the ENP-E scale (Section A) in 24 patients with ALS during a period of 2 years

First assessment Second Third Fourth assessment
Distribution by: Median  P25-P75 Median ~ P25-P75 Median  P25-P75 Median  P25-P75 p-value
Both sexes
Males n = 12 (50%) 26.00 21.00-32.75  30.50 23.25-33.00 31.00 24.00-3375  31.00 28.00-34.75  0.018*
Females n = 12 (50%) 2750 2325-3475  30.00 22.25-34.00  30.50 23.50-4125  29.50 25.50-42.50  0.078*
Three age groups
<60 years n =5 (20.8%) 24.00 21.00-32.00  32.00 22.00-33.00  33.00 25.50-3950  33.00 27.00-40.00  0.022%
60-69 years n = 11 (45.9%) 27.00 20.00-33.00  32.00 20.00-33.00  31.00 20.00-32.00  30.00 24.00-35.00  0.411°
=70 years n = 8 (33.3%) 27.00 2450-34.75 2850 25.00-34.00  31.00 25.25-4275  30.00 28.25-42.75  0.004*
Time of evolution in years
<2 years n =12 (50 %) 2550 21.00-34.75  26.50 21.50-34.00  29.00 23.25-3825  29.00 25.50-41.25  0.006%
2-4 years n = 6 (25 %) 2350 20.25-33.00  27.50 20.75-33.00  27.50 19.75-3150  29.50 23.00-33.25 0.675°
>5years n = 6 (25 %) 30.00 26.75-35.00  32.00 28.75-33.50  34.00 31.25-37.75 3350 29.75-39.50  0.046°
Based on the use of PEG and NIV devices
PEG users n = 9 (37.5 %) 27.00 25.00-38.50  32.00 23.50-34.50  32.00 23.50-36.00  31.00 27.50-37.00  0.157°
Non-users of PEG n = 15 (62.5 %) 25.00 21.00-33.00 28.00 21.00-33.00  30.00 24.00-36.00  29.00 27.00-36.00  0.005*
NIV users n = 6 (25 %) 26.00 2350-32.50  28.00 23.50-32.50  30.00 24.00-34.00  29.00 25.50-35.00  0.0472
Non-users of NIV 30.00 21.00-34.00  32.00 21.00-34.00  32.00 23.00-36.00  33.00 28.00-38.00  0.041°

n =18 (75 %)

ENP-E = Psychosocial and Spiritual Needs Evaluation scale in end-of-life patients; P25-P75 = 25th percentile-75th percentile; PEG = percutaneous endoscopic gastrostomy; NIV = non-

invasive ventilation.
Friedman’s test.

Table 5. Relationship between the evolutions of all four complexity scores taken from Section A of the ENP-E scale in the different resources of the area of

chronicity
First assessment Second assessment Third assessment Fourth assessment

Distribution by: Median  P25-P75 Median  P25-P75 Median  P25-P75 Median  P25-P75 p value
Identification as CCP/inclusion in MACA
Identified n = 12 (50%) 26.50 24.00-32.75 2850 23.00-32.75 28.00 23.25-35.00 29.50 24.25-35.75 0.0827
Not identified n = 12 (50%) 27.00 21.00-33.75 30.50 22.75-33.75 31.50 28.25-38.25 31.00 28.25-42.25 0.006*
ATDOM CARE programme
Integrated 26.50 2350-32.75  28.00 2220-32.75  27.50 21.00-35.00  29-50 24.00-35.50  0.029°
n =8 (33.3%)
Not integrated 27.00 21.00-33.75 30.50 23.50-33.75 31.50 25.75-38.25 31.00 28.00-41.75 0.004?
n = 16 (66.6%)
PADES CARE programme
Integrated 25.50 22.00-31.25 2450 21.75-32.75 24.50 22.25-33.00 28.00 24.00-32.00 0.2992
n =6 (25%)
Not integrated 29.00 21.00-33.25 32.00 22.75-33.25 31.50 26.75-36.75 32.00 28.00-37.75 0.005°
n =18 (75%)
CM CARE programme
Integrated n = 12 (50%) 26.50 24.00-32.75 2850 23.00-32.75 28.00 23.25-35.00 29.50 24.25-35.75 0.0827
Not integrated n = 12 (50%) 27.00 21.00-33.75  30.50 2.75-33.75  31.50 28.25-38.25  31.00 28.25-42.25  0.006°

CCP/MACA, identification as complex chronic patient/inclusion in the Advanced chronicity care model; n, number of patients; P25-P75, 25th percentile-75th percentile; ATDOM, home care

programme; PADES, home care programme by teams specialized in palliative care; CM, case management.

*Friedman’s test.

programmes. This may mean that a significant number of them
stopped having access to the comprehensive care model that pro-
vided a multidimensional vision of ALS patients and their families

(Gomez-Batiste et al. 2010). This multidimensional vision also
entails an assessment of healthcare needs, including access to pro-
fessional support, such as social workers, who implement effective
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intervention plans to organize patients’ care, the involvement and
cohesion of the family, and improve the setting, whether by adapt-
ing the patient’s home or their social surroundings (Department
of Health 2021). In this sense, we propose to create a territo-
rial “care path” for ALS patients to improve their integration in
chronicity programmes. This “care path” must be understood as
an agreement between professionals and organizations from dif-
ferent care settings, operating within the same region and that care
for the same population that has a specific chronic health issue, to
efficiently apply good practice criteria, optimize care circuits, and
plan a response to predictable scenarios (Department of Health
2021).

One of the tools included in chronicity programmes and PC
in general is to promote ACP creation and registration (Limon
et al. 2018). This study shows that only one third of ALS
patients have an ACP registered by the professionals who care
for them in their electronic medical records. During the inter-
views, we found that no such ACP records in any other format.
For this reason, it is important to promote actions to identify
the barriers that make it difficult, or that do not favor ACP cre-
ation and registration, whether they are related with patients,
professionals or organizations (Lasmarias et al. 2016), to then
increase and improve ACP registration in ALS patients’ medical
histories.

One of the tools included in chronicity programmes and PC in
general is to promote the creation and registration of PCAs (Limén
et al. 2018). This study shows that only one third of ALS patients
have an ACP recorded in their electronic medical records to iden-
tify barriers that hinder or do not favor the creation and recording
of ACP, whether related to patients, professionals or organizations
(Lasmarias et al. 2016), in order to then increase and improve the
recording of ACP in the clinical records of ALS patients.

PSNs evaluation using the ENP-E scale is a novel perspec-
tive in the evolutionary analysis of ALS patients, which examines
little-known factors such as the levels of complexity assessed by
clinicians, but also includes aspects that are typical of patients, such
as concerns and potential signs of emotional distress.

Results show that almost half of patients under study
present with moderate-to-severe levels of PSNs complexity at
the beginning of the study, which progressively and signifi-
cantly increase until reaching 75% of patients at the end of the
study.

Regarding concerns detected through Section B of the ENP-E
scale, those particularly associated with family aspects and phys-
ical pain stand out. Regarding the presence of external signs of
emotional distress detected in Section C of the ENP-E scale, it is
worth noting that, at the end of the study period, three out of four
patients showed external signs of emotional distress, which is con-
sistent with the impact of the disease concerning dependence and
the fateful prognosis (Brown and Al-Chalabi 2016).

The presence of these signs may seem logical, but it might help
that professionals and relatives identify them to seek the necessary
support and resources.

The results obtained are unequivocal warning indicators of a
psychosocial need and are consistent with the opinions of the
authors of the ENP-E scale that it is necessary to systematically
performan assessment and an evolutionary follow-up, and address
PSNs using the ENP-E scale (Mateo-Ortega et al. 2019) during the
care process of all patients in an advanced stage of a disease, to
improve the quality of care in ALS patients.

Regarding PSNs complexity scores of the assessments grouped
by sex, age and time of evolution of the disease at the beginning

of the study, no differences in complexity have been observed.
However, in the evolutionary analysis of PSN, there is a significant
increase in overall complexity scores of male patients. Regarding
patients’ age, there is a higher complexity in younger and older
patients.

In terms of disease evolution time, an increase in patients with
a time of less than 2 years and equal to or more than 5 years of
evolution has been observed. It is difficult to find an explanation
for these variations with our current knowledge of PSNs (Mateo-
Ortega et al. 2019). Some factors may include the small number of
cases analyzed, as well as other cultural, financial and social factors
that were not the object of this study. More extensive studies are
needed to compare these results.

Regarding the evolution in PSNs complexity scores associated
with the use or not of feeding and breathing devices, such as PEG
and NIV, a progression in group scores is also observed, with the
exception of PEG users, where differences were not significant.
Causes of this can be attributed to the low number of cases included
in each group, although, in the group of PEG users, this could also
be explained by the improvement in nutritional and life quality
aspects perceived, an opinion shared with other authors (Katzberg
and Benatar 2011).

Patients not integrated into chronic care programmes showed
a greater increase in PSN complexity scores than those integrated
(Boult etal. 2011; Lynn and Adamson 2003). Although sample size
could affect the statistical results, these scores suggest that palliative
measures by these teams could reduce perceived complexity. The
evaluation of the ENP-E scale underscores the need to include all
ALS patients in chronicity programmes and to involve profession-
als such as psychologists and social workers to address the specific
NPS of ALS patients (Amblas-Novellas et al. 2016; Department of
Health 2021).

This study has some strengths and limitations. Among the main
strengths of this study are the selection of the ENP-E scale, a val-
idated tool in our specific context, and the exhaustive inclusion
of all patients identified within a public health service covering a
wide geographical area. In addition, it has provided us with the
opportunity to explore initial and progressive PSNs which, to our
knowledge, have not been previously published in the existing
literature.

A limitation of our study lies in the relatively small sample size.
This limitation is a common feature of most published studies in
this field (Barker and Rose 1992). At the beginning of the study,
we were only able to assess baseline PSNs using the ENP-E scale in
46 patients (Figure 2). However, we did not correlate the results of
these 46 patients with other variables.

On the other hand, it was possible to perform a longitudinal
follow-up in a subset of 24 of these patients. This follow-up allowed
us to assess the progression of PSNs at four different time intervals,
taking into account several variables (Figure 2). Despite its limited
size, this longitudinal follow-up provides valuable information on
the evolution of PSNs in ALS patients.

One conclusion that we have reached is that we were able to
detect a high number of ALS patients that are not integrated in
chronicity programmes or using their care resources; one way to
improve this integration could be to create a specific “care path”
for ALS patients in the region. Another relevant aspect is that ALS
patients under study showed high levels of PSNs complexity, which
can serve as a warning in the care of these patients. These data sup-
port the proposal of exploring PSNs using the ENP-E scale and the
specific approach of PSNs in all patients with ALS (Mateo-Ortega
etal. 2019).
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Results and conclusions of this study must be interpreted as
hypothesis generators, which will have to be compared in more
extensive and complex studies over a longer period of time and a
wider geographical area.
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