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1.1. RESUMEN  
 

 

Introducción: 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA), es la enfermedad degenerativa de las neuronas 

motoras más común, 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 gestión sanitaria se lleva 

a cabo tanto en atención primaria (AP), generalmente en programas de atención a la 

cronicidad, así como en el ámbito 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 características clínicas, la utilización de los servicios de salud y los motivos de 

consulta urgente hospitalarios más frecuentes y potencialmente evitables y, finalmente, 

las necesidades psicosociales y espirituales (NPE) de los pacientes atendidos en un área 

de gestión de AP.  Un aspecto destacable de este trabajo ha sido la evaluación de las 

NPE de los pacientes de ELA, para ello se ha utilizado la herramienta Escala de Evaluación 

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 identificación de estos pacientes 

por el programa de atención a la cronicidad, en segundo lugar, se ha detectado como el 

primer motivo de consulta urgente hospitalaria las caídas, que representan una causa 

potencialmente evitable. Por último, 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 información valiosa sobre la ELA, incluyendo la incidencia, 

prevalencia, características clínicas 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 atención a la cronicidad. 

Se proponen estrategias para mejorar la atención a estos pacientes: 

1. Desarrollo de una Ruta Asistencial Específica para ELA: Establecer un enfoque 

asistencial especializado para mejorar la detección temprana y el seguimiento 

continuo, facilitando su integración en programas de cronicidad. 

2. Aumento de la Participación de Profesionales en Medicina Física y 

Rehabilitación: Fomentar la intervención de estos profesionales en la atención 

domiciliaria, proporcionando cuidados personalizados para mantener la 

autonomía y funcionalidad del paciente. 

3. Evaluación Regular de Necesidades Psicosociales y Espirituales (NPS): 

Implementar la escala ENP-E (ver pág. 152, Anexo 2), como estándar en la atención a 

pacientes con ELA. 

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

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

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

en historias clínicas, abordando las barreras para su implementación. 

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 AMIOTRÓFICA (ELA) A LA REGIÓ SANITÀRIA COSTA 

DE PONENT: Atenció primària de salut, cronicitat i complexitat. 

 

Introducció: 

L'Esclerosi Lateral Amiotròfica (ELA), és la malaltia degenerativa de les neurones 

motores més comuna, d'origen multifactorial, involucrant factors genètics, ambientals i 

d'estil de vida. Actualment, davant la manca d'un tractament curatiu per a l'ELA, es torna 

imprescindible un enfocament multidisciplinari centrat en maximitzar el benestar i la 

qualitat de vida dels pacients. La gestió sanitària es duu a terme tant en atenció primària 

(AP), generalment en programes d'atenció a la cronicitat, com en l'àmbit hospitalari, a 

través d'unitats multidisciplinàries i serveis d'urgències. 

Objectius: 

L'objectiu d'aquesta tesi doctoral ha estat conèixer la incidència i prevalença de l'ELA, 

algunes característiques clíniques, la utilització dels serveis de salut i els motius de 

consulta urgent hospitalària més freqüents i potencialment evitables i, finalment, les 

necessitats psicosocials i espirituals (NPE) dels pacients atesos en una àrea de gestió 

d'AP. Un aspecte destacable d'aquest treball ha estat l'avaluació de les NPE dels pacients 

d'ELA, per a això s'ha utilitzat l'eina Escala d'Avaluació 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 incidència i prevalença d'aquesta 

malaltia en la nostra zona, i també les dades de la identificació d'aquests pacients pel 

programa d'atenció a la cronicitat. En segon lloc, s'ha detectat com el primer motiu de 

consulta urgent hospitalària 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 informació valuosa sobre l'ELA, incloent la incidència, prevalença, 

característiques clíniques i ús 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'atenció a la cronicitat. 

Es proposen estratègies per millorar l'atenció a aquests pacients: 

1. Desenvolupament d'una Ruta Assistencial Específica per ELA: Establir un 

enfocament assistencial especialitzat per millorar la detecció primerenca i el 

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

2. Augment de la Participació de Professionals en Medicina Física i Rehabilitació: 

Fomentar la intervenció d'aquests professionals en l'atenció domiciliària, 

proporcionant cures personalitzats per mantenir l'autonomia i funcionalitat del 

pacient. 

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

l'escala ENP-E (Anexe 2, pág. 152) com a estàndard en l'atenció a pacients amb ELA. 

4. Millora en la Identificació i Seguiment en Programes de Cronicitat: Reforçar la 

identificació i seguiment en programes com PCC/MACA. 

5. Planificació de Decisions Anticipades (PDA): Promoure la inclusió de la PDA en 

el registre de les històries clíniques, abordant les barreres per a la seva 

implementació. 

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

optimitzar l'eficiència 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. INTRODUCCIÓN 
 

2.1. Esclerosis Lateral Amiotrófica  

 

2.1.1. Introducción 
 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (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 degeneración progresiva de las 

neuronas motoras de la corteza cerebral, tronco del encéfalo y médula (1,2). Es la tercera 

enfermedad degenerativa en incidencia tras la demencia y enfermedad de Párkinson, 

junto con sus variantes (esclerosis lateral primaria, atrofia muscular progresiva y 

parálisis bulbar progresiva), siendo la enfermedad de neurona motora más frecuente en 

el adulto (1,2).  

 

La etiología de la ELA es multifactorial, y actualmente, la comunidad científica no tiene 

una comprensión completa de los mecanismos que causan la enfermedad. Se cree que 

factores genéticos y ambientales desempeñan un papel en el desarrollo de la ELA (1,2). 

Entre un 5 y un 10 % de todos los casos de la ELA son familiares (ELAf), el resto de los 

casos son esporádicos (ELAe) (1,2). Los pacientes con ELA pueden sufrir desde deterioro 

cognitivo ejecutivo hasta demencia frontotemporal (DFT)(3,4). 

 

Los primeros casos de este síndrome fueron descritos por los neurólogos Aran (1848) 

que lo denominó Atrofia Muscular Progresiva y posteriormente Duchenne, ambos 

atribuyeron la etiopatogenia a alteración muscular. En el año 1860, Cruveilhier especuló 

con su origen neurológico, aunque no fue hasta 1869 que Charcot definió formalmente 

la entidad de forma específica como la reconocemos ahora (5,6). 
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Esta enfermedad tiene una gran capacidad invalidante con consecuencia de necesidades 

de cuidados permanentes. La repercusión en las familias de las personas enfermas es 

muy importante tanto en el aspecto personal, social o económico (1,2).  

 

A diferencia de otras enfermedades crónicas también invalidantes, la ELA es una 

enfermedad neurodegenerativa rara (1) y es muy probable que un equipo de atención 

primaria vea solamente un caso o dos en su trayectoria profesional, aportando mayor 

dificultad para su diagnóstico temprano y el control de los síntomas cambiantes y 

progresivos.  

 

2.1.2. Epidemiología  
 

La incidencia de la ELA aumenta con la edad, alcanzando su punto máximo entre los 60 

y 79 años (7,8). Sin embargo, puede haber variaciones según el origen ancestral (9). 

Algunos estudios muestran una incidencia estable en las últimas dos o tres décadas (10). 

mientras que otros reportan un posible aumento (11,12). Las modificaciones en la 

incidencia percibida pueden surgir debido a un mejor diagnóstico o cambios en los 

estándares de reporte con el tiempo, lo que aboga por la construcción de registros 

poblacionales bien curados. No está claro si la incidencia de la ELA ha cambiado en las 

últimas décadas, aunque se espera que crezca con una población envejecida (13). 

 

También se prevé un aumento en la prevalencia de la ELA debido a una población 

envejeciente y a una mejor gestión que respalda una mayor esperanza de (13,14). Aun así, 

la ELA sigue siendo una enfermedad relativamente rara.  

 

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

100,000 años-persona de seguimiento, pero varía por región (15). En poblaciones de 



22 

 

 

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 más alta en estudios basados en población (16). Las poblaciones 

asiáticas tienen incidencias más bajas, que varían de 0.73 por 100,000 en el sur de Asia 

a 0.94 por 100,000 en el oeste de Asia, mientras que Oceanía tiene consistentemente 

unas de las tasas de incidencia más 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/año (12,15). La incidencia de la ELA también varía según 

el sexo con una relación estandarizada de hombre a mujer de 1.35, que se ve afectada 

por la edad de inicio (17). La genética también desempeña un papel: la heredabilidad es 

mayor en pares madre-hija (10), mientras que el gen de riesgo más conocido para la ELA, 

C9orf72, reduce la edad de inicio en hombres en comparación con mujeres (18). Por lo 

tanto, la ELA surge de interrelaciones complejas entre edad, sexo y genética (19). lo que 

tiene implicaciones para la investigación preclínica y clínica, así como para los ensayos 

clínicos. 

 

En los estudios previos realizados en Cataluña, el primero de ellos mostró 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 años (20). Otro estudio reciente publicado, realizado en 

Cataluña y Valencia con el objetivo de estimar la prevalencia y la incidencia de ELA en el 

período 2011–2019 mostró una incidencia de 1,7-2,1/100.000 habitantes/año (1,6 

varones y 1,2 mujeres), y una prevalencia de 3,2-5,1/100.000 habitantes (21). 

 

2.1.3. Formas clínicas. Fenotipos 
 

La ELA se presenta como una combinación de disfunción de la neurona motora superior 

y la neurona motora inferior que afecta a los segmentos bulbar, cervical, torácico 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 específico 
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(Figura 1), todos estos convergen eventualmente en discapacidades significativas (23).   

Este proceso conlleva una debilidad progresiva de los músculos esqueléticos 

voluntarios, afectando aspectos fundamentales como el movimiento de las 

extremidades, la deglución (produciendo disfagia), el habla (generando disartria) y la 

función respiratoria. A pesar de las distintas presentaciones clínicas al inicio, la 

enfermedad tiende a unificarse en su impacto debilitante conforme progresa. 

Clásicamente, se preservan los músculos del esfínter y extraoculares, aunque se 

reconoce cada vez más la disfunción autonómica en la ELA, por ejemplo, urgencia 

urinaria e incontinencia (24). La debilidad clínica se propaga contralateralmente y en 

dirección rostral y caudal, generalmente de manera anatómicamente contigua. Una 

encuesta reciente encontró que el 85% de los pacientes con ELA tenían un inicio focal 

en un segmento corporal, que progresaba hacia el lado contralateral y luego a 

segmentos anatómicos adyacentes (25). La propagación de la enfermedad a segmentos 

no contiguos fue menos común. 

Figura 1. Variabilidad fenotípica de la Esclerosis Lateral Amiotrófica ELA.

 

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 más comunes, 

constituyendo cada una entre un 65% y un 33% de los casos. Menos frecuentes son las 

manifestaciones de brazo y pierna flácidos, esclerosis lateral primaria, atrofia muscular 

progresiva, inicio respiratorio y presentaciones hemipléjicas (23). La esclerosis lateral 

primaria y la atrofia muscular progresiva están en el espectro de fenotipos de ELA, 

aunque también pueden considerarse como entidades clínicas separadas (1,2).   

 

Edad, sexo y genética contribuyen a los fenotipos de ELA. Las pacientes femeninas 

mayores pueden desarrollar más comúnmente ELA de inicio bulbar, los hombres 

jóvenes ELA clásica, hombres y mujeres jóvenes enfermedades de motoneurona 

superior puras, los hombres también pueden presentar la variante de brazo flácido, los 

hombres de mayor edad la variante de pierna flácida e inicio respiratorio (23). Mutaciones 

genéticas específicas favorecen ciertos fenotipos. Un estudio reciente sugiere que los 

fenotipos pueden variar globalmente (26). 

 

En su evolución, estas formas de presentación inicial confluyen en discapacidades que 

llevan al paciente a un grado de dependencia total (1-2). 

 

Otra característica frecuente de esta enfermedad es que tiende a producirse un retraso 

entre el inicio de los síntomas y la confirmación del diagnóstico cercano a los 12 meses 

(27,28).  El estudio realizado en nuestro país establece que las formas de inicio en 

miembros inferiores constituyen el mayor reto diagnóstico por el amplio abanico de 

diagnósticos diferenciales. Además, identifica que los errores diagnósticos del 

neurólogo son frecuentes y en parte atribuibles a una mala orientación o interpretación 

del estudio electrofisiológico. En vista de estos hallazgos, este estudio sugiere que una 

formación especializada del neurólogo y neurofisiólogo general, así como una derivación 

precoz a los centros de referencia, son 2 medidas que podrían ayudar a reducir la 

demora (28).    
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2.1.4. Cambios cognitivos y conductuales 
 

Clásicamente, la ELA era considerada principalmente como una enfermedad de 

disfunción motora, como la disartria, disfagia y debilidad de los músculos 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 

(24,25), se presentan en el 35 al 50% de los pacientes con ELA (29,30). 

 

Las personas con ELA experimentan pérdida de lenguaje normal y función ejecutiva, es 

decir, mala memoria de trabajo, inhibición y fluidez. Típicamente, la memoria a largo 

plazo y los dominios espaciales permanecen intactos (30). Otros cambios conductuales 

incluyen apatía, irritabilidad, desatención a la higiene y cambios en los hábitos 

alimenticios. Aproximadamente el 15% de los casos de ELA cumplen con los criterios de 

diagnóstico para la demencia frontotemporal DFT (31,32). Además, en la ELA ocurren la 

depresión, ansiedad y alteraciones del sueño, junto con el afecto pseudobulbar, que 

causa labilidad emocional (25). 

 

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 

características del paciente, como el estado C9orf72 (32,33), y el inicio bulbar (34), son 

determinantes fuertes del deterioro cognitivo y pueden ayudar al médico y al paciente 

a anticipar esta complicación.  

 

En conjunto, esta nueva comprensión de la ELA como un trastorno multisistémico 

subraya la importancia de gestionar el declive cognitivo y los problemas 

neuropsicológicos, como la depresión, el sueño disfuncional, la apatía y la irritabilidad 

(31). Es importante que, cuando emergen síntomas cognitivos, los equipos de atención 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 desempeñe 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 relación con la enfermedad. La forma esporádica (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 esporádicos sigue siendo desconocida. 

 

La genética de la ELA es intrincada. Más de 40 genes asociados a la ELA han sido 

identificados (33,34), siendo las mutaciones más comunes C9orf72, TARDBP, SOD1 y FUS 

(33). La investigación genética ha revelado rutas patológicas cruciales para nuevos 

tratamientos. Los avances recientes incluyen siete genes adicionales que abren la 

posibilidad de terapias más personalizadas. Estos hallazgos son fundamentales para 

futuras aplicaciones clínicas, aunque requieren investigación adicional para su completa 

implementación en el manejo de la enfermedad (33). 

 

Existen modelos de herencia oligogénica y poligénica que sugieren múltiples variantes 

genéticas como contribuyentes al riesgo o progresión de la enfermedad (35-38). La ELA se 

caracteriza por una heredabilidad incompleta, con estimaciones que indican que la 

genética no explica completamente la enfermedad (10). Se consideran también factores 

adicionales, como alteraciones genómicas, variantes estructurales y factores 

ambientales (39). 
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Con la emergencia de terapias genéticas para la ELA, las pruebas genéticas podrían 

convertirse en estándar, resaltando la importancia de una evaluación genética adecuada 

y la colaboración con consejeros genéticos (40). 

 

2.1.6. Exposición ambiental  
 

La hipótesis gen-edad-ambiente sugiere que la combinación de factores genéticos, daño 

celular por edad y exposiciones ambientales provocan la ELA (41). Aunque las variantes 

genéticas no explican totalmente la enfermedad (42), se reconoce que la ELA se desarrolla 

a través de un proceso multi-paso (43). 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 orgánicos 

persistentes (41), metales en sangre (45,46), y ciertos estilos de vida, como el tabaquismo y 

el bajo índice de masa corporal (47). La actividad física intensa y el servicio militar también 

se han asociado con un mayor riesgo de ELA (47-50). Aún quedan preguntas sobre cómo 

estas exposiciones afectan el riesgo y la progresión de la ELA y si es posible adoptar 

enfoques preventivos basados en estas exposiciones (39). 

 

2.1.7. Pronóstico  
 

El pronóstico de la ELA está vinculado a la progresión de la enfermedad. Los clínicos 

habitualmente emplean el ALS functional rating score-revised (ALSFRS-R) para 

monitorizar la progresión (51). 
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Se han desarrollado nuevos sistemas de etapas, como el King’s (52) y el ALS Milano-Torino 

Staging (ALS-MiToS) (53). para proporcionar información pronóstica. Estos sistemas de 

etapas aún no se utilizan ampliamente en la práctica clínica. 

 

A pesar de que la supervivencia media en la ELA es de 2 a 4 años, la supervivencia 

individual varía ampliamente. Esta variabilidad se debe a factores como características 

clínicas y demográficas, arquitectura genética y exposiciones ambientales. Se creó el 

modelo European Network for the Cure of ALS (ENCALS) para predecir la supervivencia 

personalizada basada en ocho parámetros (54), aunque aún no se utiliza rutinariamente. 

 

En resumen, la predicción precisa del curso clínico de la ELA todavía está en sus primeras 

etapas. Aunque hay modelos de pronóstico, estos aún retienen la incertidumbre. Es 

esencial que los equipos clínicos 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 guías basadas en evidencia para gestionar la ELA. La atención 

multidisciplinaria de apoyo mejora la supervivencia y calidad de vida de los pacientes 

(55). La atención multidisciplinar, cuya piedra angular consiste en el apoyo nutricional y 

respiratorio, y en el control de síntomas. Precisando en algunos casos la implantación 

de gastrostomías y sistemas de ventilación, material ortopédico de apoyo, así como un 

programa de rehabilitación individualizado (56).  
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Los dos medicamentos aprobados en algunos países para ralentizar la ELA son Riluzole 

y Edaravone. Riluzole, un agente anti-glutamato, ha mostrado mejorar la supervivencia 

de los pacientes, la mayoría 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 varían de 

6 a 19 meses (56-58). Se cree que el Edaravone funciona como un captador de radicales 

libres, y se hipotetiza que protege a las neuronas motoras del daño causado por los 

radicales libres y el estrés oxidativo, mostró eficacia en análisis post hoc de ensayos, 

pero su diseño de ensayo puede carecer de generalización a toda la población con ELA 

y hay cuestionamientos sobre sus beneficios (59-61), por lo que su uso sigue siendo 

polémico. Se ha aprobado una combinación de dextrometorfano y quinidina en EE.UU. 

para manejar síntomas del afecto pseudobulbar (62). 

 

La ventilación no invasiva VNI mejora la supervivencia y calidad de vida en la ELA (63). Es 

esencial monitorizar regularmente a los pacientes para síntomas respiratorios y realizar 

evaluaciones adecuadas. La gastrostomía también es eficaz para apoyar la nutrición y 

puede ser más beneficiosa si se establece temprano en la enfermedad (64,65). Se ha 

investigado la nutrición de alto valor calórico como tratamiento (66). 

 

 

2.1.9. Atención Urgente   
 

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) es una enfermedad progresiva y compleja que 

afecta múltiples sistemas del cuerpo humano. Su manejo clínico requiere un 

conocimiento profundo del desarrollo de la enfermedad, su pronóstico y las 

intervenciones terapéuticas disponibles (67). Sin embargo, hay poca investigación sobre 

las visitas de estos pacientes a las urgencias hospitalarias (68). 
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Las principales razones de consulta en urgencias están asociadas a la disnea, disfagia y 

manejo de la PEG (69). Otro aspecto menos estudiado son las caídas accidentales y sus 

consecuencias. Estas caídas, en muchos casos, son potencialmente evitables, y se 

podrían realizar intervenciones para disminuir su incidencia (69). De hecho, la 

Organización Mundial de la Salud define las caídas como episodios involuntarios que 

resultan en la pérdida del equilibrio (70). En este contexto, se ha asociado que el 85% de 

las fracturas óseas ocurren debido a una caída (71). 

En los pacientes con ELA, los déficits neurológicos frecuentemente conducen a caídas 

repetidas. Se ha identificado que la debilidad en las extremidades inferiores está 

estrechamente relacionada con estas incidencias; por lo tanto, es crucial determinar los 

factores contribuyentes a estas caídas para mejorar la seguridad y los resultados en 

estos pacientes, siendo la prevención de la debilidad muscular por desuso y la educación 

sobre la necesidad de soportes externos estrategias clave para reducir el número de 

caídas en individuos con ELA (72,73). 

 

Dada la naturaleza debilitante de la ELA y la amplia variedad de síntomas 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. Progresión y Pronóstico:  

Dado que la ELA puede progresar de manera impredecible y variar en severidad, 

los pacientes pueden experimentar exacerbaciones agudas de síntomas que 

requieran atención urgente. Estas exacerbaciones pueden estar relacionadas 

con disfunciones respiratorias, complicaciones de la deglución que llevan a la 

aspiración, o fallas en el equipo médico, como las máquinas de ventilación no 

invasiva (74). 
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2. Medicación y Tratamientos:  

Aunque medicamentos como Riluzole y Edaravone pueden desacelerar la 

progresión de la enfermedad en algunos pacientes, también pueden tener 

efectos secundarios (59,75,76). Los problemas relacionados con la medicación, 

como reacciones adversas o interacciones medicamentosas, pueden precipitar 

una visita a urgencias. 

 

3. Complicaciones Asociadas a Procedimientos Médicos:  

La necesidad de intervenciones como la gastrostomía para apoyar la nutrición 

puede conllevar complicaciones post-procedimiento que requieran atención de 

urgencia (77). Además, 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 exacerbación de los 

síntomas de la ELA o en la aparición de complicaciones adicionales que requieran 

atención médica urgente (78). Estas exposiciones incluyen una variedad de 

factores, como la dieta, la calidad del aire, las toxinas ambientales, las sustancias 

químicas, los medicamentos, las infecciones y muchos otros. 

 

5. Complicaciones Cognitivas y Conductuales:  

Las alteraciones cognitivas y conductuales, como la depresión, ansiedad o 

síntomas de demencia frontotemporal, pueden complicar el manejo de la ELA y 

aumentar el riesgo de crisis que requieran una visita a urgencias (79-81). 

 

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

complejidades para poder proporcionar una atención adecuada y oportuna en un 
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entorno de urgencias (82). Además, la educación y apoyo continuo a los pacientes y 

cuidadores puede ayudar a anticipar y, posiblemente, prevenir algunas visitas a 

urgencias al abordar proactivamente los síntomas y complicaciones potenciales. 

 

 

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

El estudio realizado en Cataluña entre los años 2007 y 2014, buscó evaluar la situación 

actual de la ELA en Cataluña, cómo se maneja la enfermedad y cuáles 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 atención primaria, hospitales, unidades de cuidados 

prolongados y centros de salud mental en Cataluña. 

 

La edad promedio al momento del diagnóstico fue de 66.11 años, y el 52.79% de los 

pacientes eran hombres. En promedio, los pacientes vivieron 14.91 meses desde el 

diagnóstico hasta su muerte, con una edad media de fallecimiento de 72.64 años.  

 

Aunque la mayoría de las consultas (86.50%) se realizaron en centros de atención 

primaria, los gastos más significativos estuvieron vinculados con la atención hospitalaria, 

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

 

Además, se encontró que el 83.24% de los pacientes tenía afectaciones en más de cuatro 

sistemas orgánicos debido a condiciones crónicas.  
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En conclusión, mientras que la atención primaria juega un papel crucial en el manejo de 

la ELA en Cataluña, las hospitalizaciones representan la mayor parte de los costos 

médicos directos. Estos hallazgos subrayan la importancia de adaptar y mejorar las guías 

y sistemas de salud para atender adecuadamente las necesidades de los pacientes con 

ELA.  

 

2.2. Modelo de atención a las personas con necesidades de 
atención paliativa en Atención Primaria (AP).  

 

En las últimas décadas, la emergencia epidemiológica ha resaltado la importancia de 

diseñar estrategias que permitan a los sistemas de salud y sociales anticipar y responder 

a las crecientes demandas asociadas al envejecimiento de la población, a la 

vulnerabilidad y a la prevalencia de enfermedades crónicas avanzadas. Estas 

necesidades se hacen especialmente evidentes en las etapas finales de la vida. Dichas 

estrategias, que han adoptado un enfoque basado en la atención integrada, enfatizan la 

detección temprana de individuos en riesgo, y los abordajes globales para atender sus 

necesidades y evaluar resultados en salud desde la vivencia del paciente (8,85). Esta 

amalgama de factores ha propiciado cambios significativos a nivel político 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 definición 

problemática (86). La complejidad, es la situación de una persona que presenta un perfil 

de necesidades complejas y que necesitan una atención compartida (87) y tiene una base 

multifactorial (87,88). Depende de variables relacionadas con el paciente (como biológicas, 

culturales o socioeconómicas), con los profesionales (en cuanto a su formación o 

experiencia), con los procesos de atención (toma de decisiones, tiempo disponible o 
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tecnología), con el equipo (en relación con roles y/o liderazgos), así como con elementos 

contextuales (físicos y sociales) y organizativos (estructuras, políticas y procedimientos) 

(89). 

Las consecuencias más tangibles de la complejidad en la práctica clínica suelen 

manifestarse como incertidumbre y dificultad en la toma de decisiones, así como en el 

enfrentamiento de dilemas (90), lo que afecta directamente tanto la calidad asistencial 

como los resultados de salud. Esto se observa tanto a nivel individual (riesgo de 

infravaloración, iatrogenia o polifarmacia, por ejemplo) como organizativo (en relación 

con el uso de recursos y los gastos asociados con el proceso asistencial) (91). 

 

En nuestro entorno, la complejidad se conceptualiza, según un consenso de expertos 

dirigido por TERMCAT (92), como aquella situación que refleja la dificultad de gestión de 

un paciente que necesita planes específicos individuales debido a la presencia o 

concurrencia de enfermedades, su forma de utilizar los servicios o su entorno. Así, se 

percibe que la complejidad no es solo una realidad limitada e inherente al individuo, 

sino también un fenómeno situacional y hasta cierto punto perceptivo (93): 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 situación de final de la vida, un periodo que puede variar desde unos 

pocos días hasta varios años, este se caracteriza por su alta complejidad y singularidad 

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

1. Factores personales:  como la coexistencia de múltiples enfermedades y 

condiciones crónicas y su dinamismo. 

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

 

3. Factores asistenciales: como la organización 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 desafío, 

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

(94-101). 

 

Abordar la complejidad al final de la vida es esencial, dado que la mayoría de las 

personas muere como resultado de enfermedades crónicas progresivas, lo que requiere 

una atención frecuente y decisiones clínicas y éticas significativas. La atención en el final 

de la vida es un paradigma en el manejo de la complejidad, caracterizado por la 

concurrencia de enfermedades y condiciones crónicas, una realidad dinámica, la 

necesidad de toma continua de decisiones difíciles, un sistema al límite del colapso, la 

importancia crucial de los elementos contextuales, la intervención de múltiples 

profesionales y la acumulación de costos, especialmente en los últimos meses de vida 

(102-109). 

Esta complejidad se manifiesta en varias áreas: 

1. Necesidades Clínicas y Físicas: Incluyen el manejo de múltiples enfermedades, 

la severidad y progresión de las condiciones crónicas, y la necesidad de controlar 

síntomas intensos como el dolor, la dificultad para respirar y la confusión mental. 

2. Área Psicoemocional: Los factores de complejidad aquí involucran 

enfermedades psiquiátricas o trastornos de personalidad, así como dolor 

emocional significativo. El sufrimiento, caracterizado por la sensación de 

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

3. Área Sociofamiliar: La complejidad puede derivar de la sobrecarga del cuidador, 

la falta de cobertura adecuada de las necesidades del paciente y problemas 

socioeconómicos o familiares, como la marginalidad o la desintegración familiar. 

4. Área Espiritual: El dolor espiritual y los desafíos en el sistema de creencias 

personales representan una fuente significativa de complejidad, relacionada con 

necesidades insatisfechas de amor, esperanza, identidad y acompañamiento. 
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5. Situaciones de Últimos Días y Dilemas Éticos: La complejidad surge debido a la 

dificultad en el control de síntomas, la adaptación de la familia, y la presencia de 

dilemas éticos. La incertidumbre en la información y las decisiones sobre 

tratamientos intensivos aumenta la complejidad. 

 

Los determinantes de la complejidad al final de la vida son múltiples, y Ferris et al. 

proponen dividirlos en diversas áreas: clínica y necesidades físicas, psicoemocional, 

sociofamiliar y espiritual (110). Dentro de estas áreas, factores como la multimorbilidad, 

la severidad y progresión de enfermedades, la urgencia y los síntomas intensos, la 

presencia de enfermedad psiquiátrica 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). 

 

Además, los últimos días y los dilemas éticos presentan su propia complejidad. El control 

de síntomas, la adaptación familiar y los dilemas éticos, como el conflicto y sufrimiento 

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

(105). 

 

La identificación temprana de pacientes al final de la vida ofrece múltiples beneficios, 

como una mejor calidad de vida, control de síntomas, reducción de angustia, atención 

menos agresiva, reducción de costos y posiblemente una mayor supervivencia (113,114). 

Sin embargo, cuanto más temprano se intenta hacer esta identificación, mayor es la 

incertidumbre y las dificultades para encontrar indicadores pronósticos fiables. 

Finalmente, la incertidumbre es una característica inherente de las situaciones de final 

de vida, impactando tanto la experiencia de los pacientes como la percepción de 

complejidad clínica por parte de los profesionales. Esta incertidumbre puede ser 

especialmente desafiante para los pacientes con condiciones crónicas avanzadas y sus 

cuidadores, afectando su bienestar emocional y los resultados de salud (114,115). 



37 

 

 

 

 

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 identificación precoz 

y una evaluación rigurosa de problemas físicos, psicológicos 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 último año de vida. Resaltar que, una proporción significativa 

de estos individuos vive en naciones con limitado desarrollo económico, con una 

predominancia de adultos mayores y una minoría de niños. Tradicionalmente, los CP se 

han proporcionado primordialmente a pacientes oncológicos en entornos de atención 

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 crónicas 

en etapa avanzada. Por lo tanto, la detección precoz de los pacientes que podrían 

beneficiarse de los CP es fundamental. A pesar de los avances en el desarrollo de 

recursos paliativos, aún persisten desigualdades significativas en el acceso y la calidad 

de dicha atención globalmente (118-120). 

 

Con una mirada contemporánea, se argumenta que la atención paliativa no debería 

restringirse únicamente a los momentos finales de la enfermedad. Dada su eficacia 

probada, es recomendable su integración en etapas anteriores, ofreciendo así un 
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abordaje más temprano y comprensivo (121,122). Se han identificado diversas 

enfermedades, como el cáncer, afecciones crónicas de órganos, condiciones 

neurodegenerativas y el HIV, como aptas para una intervención paliativa anticipada (85). 

 

En países altamente desarrollados, la mortalidad suele estar dominada por una o 

múltiples 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 

desafío crucial para la adaptación de los objetivos del tratamiento, especialmente en 

enfermedades crónicas que avanzan de manera lenta o irregular (122). Estas transiciones 

críticas, conocidas como la primera y segunda transiciones, son fundamentales para la 

integración de cuidados paliativos en el plan de tratamiento, y su identificación es 

posible. 

 

La primera transición hacia la Atención Paliativa (AP) puede ser más difícil de discernir 

que la segunda, que se relaciona con los Cuidados Paliativos (CP) en los momentos más 

avanzados, incluyendo los últimos días de vida. La segunda se enfoca en el manejo de 

enfermedades crónicas avanzadas y progresivas, las cuales tienen un pronóstico 

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

 

Xavier Gómez-Batiste, Carles Blay, M.ª Dulce Fontanals, Jordi Roca. Manual de atención integral de personas con 

enfermedades crónicas avanzadas: aspectos generales, 2015, ISBN 978-84-9022-499-1, págs. 80. 

 

En el contexto de España, y más específicamente en Cataluña, se han adoptado 

conceptos novedosos, como las mencionadas transiciones, para diferenciar entre las 

etapas avanzadas de enfermedades crónicas y los períodos que se aproximan al final de 

la vida (85, 123,124). En este escenario, la Atención Primaria (AP) emerge como un campo 

fundamental para la aplicación 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 Atención Paliativa en la Atención Primaria, se está 

empleando el instrumento NECPAL CCOMS-ICO© en España (ver pág. 150, Anexo 1), una 

adaptación al español y al catalán del Prognostic Indicator Guidance (PIG) del Gold 

Standards Framework (GDS) del Reino Unido y del Supportive & Palliative Care 

Indicators Tool (SPICT) de Escocia (125). Este instrumento ha sido adaptado cultural y 

clínicamente, e incluye la identificación de criterios de gravedad y progresión, estudio 

de validez de contenido y pruebas preliminares. 

 

El Proyecto NECPAL CCOMS-ICO©, una iniciativa del Observatorio QUALY / CCOMS-ICO 

en Cataluña, tiene como objetivo principal mejorar la Atención Paliativa en todos los 

niveles de los servicios de salud, especialmente en la Atención Primaria, mediante la 

detección precoz de pacientes con necesidades de AP. El instrumento NECPAL CCOMS-

ICO© (ver pág. 150, Anexo 1) se utiliza para una evaluación cuali-cuantitativa y multifactorial, 

https://dialnet.unirioja.es/servlet/autor?codigo=592606
https://dialnet.unirioja.es/servlet/autor?codigo=3184645
https://dialnet.unirioja.es/servlet/autor?codigo=4099093
https://dialnet.unirioja.es/servlet/autor?codigo=4099094
https://dialnet.unirioja.es/servlet/libro?codigo=663467
https://dialnet.unirioja.es/servlet/libro?codigo=663467
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realizada por el médico y el enfermero a cargo, combinando una pregunta reflexiva (por 

ejemplo, "¿Le sorprendería que este paciente falleciera en el próximo año?") con 

indicadores objetivos de gravedad y progresión de la enfermedad. Esto permite una 

clasificación eficiente de los pacientes en aquellos con necesidades de AP (NECPAL +) y 

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

 

Por lo tanto, en la Atención Primaria, el uso de estas herramientas y enfoques puede 

facilitar una atención más proactiva y centrada en el paciente, permitiendo la 

identificación temprana y el manejo adecuado de aquellos en etapas avanzadas de 

enfermedades crónicas, mejorando así su calidad de vida y la de sus familias. 

 

 

2.2.3. Programa de atención a la cronicidad 
 

 

En el ámbito de la atención primaria AP, actualmente, los pacientes con condiciones 

crónicas complejas o avanzadas, son comúnmente incorporados al Programa de 

Atención a la Cronicidad. Esta integración se debe a la adecuación de estos programas 

para atender las necesidades de las personas con problemas de salud crónicos. Este 

proceso requiere un abordaje individualizado que engloba los aspectos de identificación 

de esta situación, el diagnóstico situacional con valoración multidimensional y la 

evaluación de las necesidades. También implica la realización de un plan de actuación 

individualizado. Finalmente, es crucial compartir la información entre todos los 

profesionales y organizaciones que participan en la atención de cada persona (126).
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Figura 3. Bases conceptuales y modelo de atención para las personas frágiles con 
cronicidad compleja (PCC) o avanzada (MACA). Resumen Visual.  

 

Bases conceptuales y modelo de atención para las personas frágiles con cronicidad compleja (PCC) o avanzada (MACA), Generalitat 

de Catalunya. Departament de Salut 2021. 

 

Este enfoque identifica de forma específica a los pacientes que presentan una o más de 

una enfermedad de larga evolución y cuya gestión clínica es percibida como difícil por 

los profesionales (127).  El Paciente Crónico Complejo (PCC) es aquel individuo cuya 

gestión clínica se percibe como particularmente desafiante, basado en el juicio 

profesional (128). 

 

Existen ciertas características, respaldadas por consensos de expertos y estudios 

epidemiológicos, que aumentan la probabilidad de que un paciente sea considerado 

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

 

Relacionadas con el paciente:  

● Multimorbilidad. 

● Patología crónica grave o progresiva. 

● Alta probabilidad de descompensaciones. 

● Síntomas persistentes e intensos. 

● Necesidad de monitorización constante. 

● Alta utilización de servicios. 

● Polimedicación. 

● Síndromes geriátricos. 

● Enfermedades poco comunes. 

 Relacionados con los Profesionales: 

● Necesidad de un enfoque multidisciplinario. 

● Divergencias en la gestión clínica entre profesionales. 

● Acceso a variados recursos. 

● Entorno incierto. 

Relacionados con aspectos Sociales: 

● Situaciones sociales adversas o de riesgo. 

 

Es raro que un paciente presente necesidades de salud complejas sin ninguna de estas 

características. Sin embargo, no existe una regla fija sobre cuántos criterios debe cumplir 

un paciente para ser considerado PCC. El criterio principal radica en que la gestión del 

caso se perciba como particularmente desafiante (93,131). 
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2.2.2.2. Características del paciente MACA  
 

Las personas designadas como Personas con Cronicidad Avanzada o Necesidades 

Paliativas (MACA) tienen enfermedades o condiciones de salud crónicas avanzadas. 

Estas enfermedades crónicas tienen trayectorias menos predecibles que por ejemplo los 

pacientes oncológicos (132). La identificación temprana y la planificación para el final de 

vida son vitales, en especial en atención primaria (133,134). Los criterios que definen a 

paciente MACA incluyen (135-136): 

● Complejidad clínica. 

● Enfermedades progresivas. 

● Pronóstico de vida limitado. 

● Repercusiones significativas en cuidadores. 

 

Para identificar a estas personas en Cataluña, se ha diseñado el instrumento NECPAL-

CCOMS® (ver pág. 150, Anexo 1) basado en el Gold Standard Framework (GSF), el cual ha sido 

validado (120). En este modelo de atención para la cronicidad, se enfatiza el enfoque 

individualizado y se centra en las situaciones específicas, como la fragilidad, PCC y 

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 

diagnóstico se basa en: 

● Valoración Multidimensional: Considera dimensiones de salud como aspectos 

clínicos, funcionales, emocionales, cognitivos y sociales. 

● Valoración Geriátrica Integral: Sirve como referencia para la valoración 

multidimensional en la atención primaria. 

● Identificación de Necesidades: Se enfoca en aspectos humanos fundamentales, 

como espiritualidad, dignidad, y relaciones personales. 
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En este modelo de atención a la cronicidad, participan las Unidades de atención a la 

complejidad clínica en los equipos de salud, donde se aplica el modelo de gestión de 

casos de AP. En este modelo, la figura del gestor/a de casos (GdC) desempeña un papel 

clave, realizando el abordaje integral de las situaciones de complejidad, dependencia y 

fragilidad, y además actúa como función de comunicación 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 atención 

domiciliaria (ATDOM). La atención domiciliaria tiene como meta ofrecer un conjunto de 

intervenciones sociosanitarias y comunitarias realizadas en el hogar del paciente, con el 

propósito de identificar, evaluar, y proporcionar apoyo y seguimiento a los problemas 

de salud del individuo y su entorno familiar, fomentando así su autonomía y mejorando 

su calidad de vida (138). 

 

En algunos territorios de Cataluña, se cuenta con la asistencia de programas 

especializados en atención paliativa, como es el caso de los equipos PADES "Programa 

d’atenció domiciliària i equips de suport", pertenecientes a la red de salud pública de 

Cataluña. Estos equipos están constituidos por expertos en cuidados paliativos y en el 

manejo de enfermedades crónicas avanzadas, y están conformados por un grupo 

multidisciplinario que incluye médicos, enfermeras, trabajadores sociales y psicólogos. 

Desempeñan su labor a domicilio, proporcionando una atención integral a pacientes en 

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

Así pues, este modelo de atención a la cronicidad se fundamenta en la atención centrada 

en la persona, donde el paciente presenta apoderamiento para tomar las decisiones 

relativas a su salud. En este sentido, el profesional acompaña, colidera y contribuye (si 

es necesario, de manera supeditada) a este marco de decisiones. Este planteamiento 

favorece la transición desde el modelo paternalista tradicional hacia un nuevo enfoque 

relacional que apuesta por la deliberación (93).  

 

El Modelo catalán sobre la Planificación de Decisiones Anticipadas (PDA) (140) establece 

que este proceso es una metodología reflexiva y organizada en la que un individuo 

expone sus valores, anhelos y preferencias. Esto se hace en alineación con tales 

principios y en cooperación con su círculo cercano y su equipo médico de referencia, 

desarrollando y estructurando cómo desea ser atendido en situaciones de complejidad 

clínica, enfermedades graves probables en un futuro cercano, o al final de su vida, 

particularmente cuando no pueda tomar decisiones por sí mismo. 

Según 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 elección de realizar o no ciertas pruebas o tratamientos 

diagnósticos y terapéuticos. 

3. Nombramiento de un representante para decisiones de salud. 

 

El objetivo es mejorar la comprensión y la participación de los pacientes en las 

decisiones que les afectan, prevenir intervenciones innecesarias y situaciones de 

abandono, y por ende, optimizar la atención médica según las preferencias del paciente 

y las posibilidades clínicas. 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 condición no es crónica o avanzada. 

3. Adultos competentes con un pronóstico de supervivencia favorable, pero con 

riesgo de deterioro cognitivo temprano que podría dificultar la toma de 

decisiones. 

4. Adultos parcialmente competentes que aún 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 años 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 específicas en un Documento 

de Voluntades Anticipadas (DVA), incluyendo la designación 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 sí mismo. También participan profesionales que conocen al 

paciente y facilitan la comprensión de sus principios fundamentales. 

Es crucial que estos profesionales establezcan una relación 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 

aplicación correcta de la PDA. 

 

La PDA busca explorar: 
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• Experiencias previas frente a situaciones de alto impacto. 

• Relaciones familiares y el entorno de soporte social. 

• Información y entendimiento de la condición médica. 

• Significado y valoración de la enfermedad. 

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

paciente. 

• Preocupaciones acerca del proceso de enfermedad y posibles escenarios de 

salud. 

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

organización. 

• Nombramiento de un representante. 

 

La PDA es un proceso adaptable, modificable y revocable. Dado que la comprensión de 

los valores, deseos y preferencias del paciente es fundamental y puede cambiar con el 

tiempo, así como las opciones diagnósticas y terapéuticas, es necesario revisar 

periódicamente la PDA y evaluar su contenido mientras el paciente mantenga una 

relación asistencial con los profesionales clínicos o agentes sociales implicados en el 

proceso de planificación (140). 

Dentro de la evolución de los Cuidados Paliativos (CP), la Planificación de Decisiones 

Anticipadas (PDA) o Advance Care Planning en inglés, se establece como un elemento 

crucial, alineando las decisiones anticipadas con las necesidades específicas del paciente 

y su entorno. Sin embargo, existen diversas barreras que pueden dificultar su 

implementación (141).  

• Entre ellas, relacionadas con el paciente, se encuentran la falta de información 

sobre su enfermedad, el rechazo a hablar de su morbilidad, limitaciones clínicas 

en la exploración de valores y preferencias, y el temor a transferir la carga de las 
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decisiones a los familiares. Además, puede existir una falta de consciencia sobre 

sus derechos de elección y un miedo a dañar la relación de confianza con su 

profesional de salud en contextos donde el diálogo es limitado.  

• Por parte de los profesionales, se observan desafíos como la falta de preparación 

para los escenarios que promueve la PDA, percepción insuficiente de sus 

beneficios, un enfoque paternalista, y preocupaciones sobre los marcos ético y 

legal.  

• A nivel organizacional, se enfrentan obstáculos como sistemas de registro clínico 

inadecuados, cargas de trabajo y entornos que no favorecen la PDA, y falta de 

espacios para su práctica.  

 

A pesar de estos desafíos, 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 relación con el paciente y su entorno cuidador, y ofreciendo 

mayor seguridad jurídica. La pregunta relevante no es si la PDA es factible, ya que 

debería serlo en condiciones reales de asistencia, sino cómo superar estas barreras para 

su efectiva implementación (141).     

 

La efectividad de la PDA radica en el conocimiento y la percepción que tiene el paciente 

sobre su estado de enfermedad, así como en los valores personales, experiencias vividas 

y en la toma de decisiones concretas y bien fundamentadas (142).    

 

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 atención de salud. La PDA, por tanto, no es un simple 

documento o un conjunto de directrices, sino un proceso dinámico y continuo que 

refleja los cambios en las circunstancias y preferencias del paciente a lo largo del tiempo. 

Su implementación efectiva requiere una comunicación abierta y continua entre el 

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

etapas de su enfermedad (140). 

 

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

En las últimas décadas, el enfoque multidisciplinario se ha consolidado como el modelo 

de atención preferido para estos pacientes, partiendo de la suposición de que la suma 

de intervenciones asociadas con este modelo resulta en un efecto positivo sobre la 

supervivencia (143-147). Existe evidencia de que la atención en estas unidades tiende a 

mejorar la calidad de vida y la supervivencia de estos pacientes (148,149). 

 

En estas unidades multidisciplinares se incluyen habitualmente a profesionales que 

provienen de neurología, neumología, enfermería especializada, fisioterapia y terapia 

ocupacional, nutrición y dietética, logopedia y trabajo social, en referencia al enfoque 

estándar recomendado por las directrices de Europa y Estados Unidos (150-151).  Este 

enfoque ha demostrado que mejora la supervivencia en estudios realizados en Irlanda 

(152), Italia (153) e Inglaterra (143).   

 

En estas unidades se facilitan la continuidad de cuidados mediante la coordinación entre 

Atención Hospitalaria y Atención Primaria, así como Asociaciones de pacientes y 

Servicios Comunitarios (150).   

 

El funcionamiento de estos equipos se basa en protocolos asistenciales unificados y 

coordinados, así como protocolos de investigación. La dinámica de funcionamiento 

consiste en la valoración y descripción de problemas y necesidades en un plano físico 

(control de síntomas), emocional (nivel de comunicación e información, adaptación a la 
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enfermedad, autoimagen), social (cuidado principal, familiares, amigos), terapia 

ocupacional (adaptación al medio donde vive, actividades físicas de la vida diaria) y 

fisioterapia (mejora de la calidad de vida) (150).   

 

Las actividades se concentran en: atención directa de enfermos y familiares tanto en el 

hospital, actividades regulares de trabajo interdisciplinario, formación interna y externa, 

evaluación de resultados, soporte y conexión de otros recursos e investigación clínica y 

básica (151-153).   

 

El estudio reciente realizado en nuestro ámbito, tuvo como objetivo principal evaluar 

cómo este enfoque de cuidado multidisciplinario podría impactar en la supervivencia de 

los pacientes con ELA. Para ello, se realizó una revisión retrospectiva de datos 

recolectados prospectivamente en un centro de referencia terciario en España, centrado 

en pacientes con ELA definida o probable que fueron manejados dentro de un programa 

de cuidado multidisciplinario. 

 

Se hizo una comparación entre datos demográficos y de supervivencia de pacientes 

tratados en un centro de referencia antes y después de la implementación de este 

programa multidisciplinario. Además, se realizó un análisis multivariante de 

supervivencia dependiente del tiempo, particularmente centrado en el uso de la 

ventilación no invasiva VNI y la gastrostomía percutánea PEG. 

 

De un total de 398 pacientes evaluados, 54 fueron tratados por un neurólogo general, 

mientras que 344 fueron atendidos en la clínica de cuidado multidisciplinario. Se 

encontró que aquellos pacientes bajo el modelo multidisciplinario, en promedio, eran 

de mayor edad y presentaban mayor tendencia a tener inicio de enfermedad bulbar. 

Además, eran más propensos a recibir tratamientos como Riluzol, VNI y nutrición vía 
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PEG. Sorprendentemente, el análisis de Kaplan-Meier mostró 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 gastrostomía resultó ser esencial para este beneficio, 

reafirmando la importancia de un enfoque integral y multidisciplinario en el tratamiento 

de esta devastadora enfermedad (149).   

 

2.4. Atención psicosocial y espiritual de personas con 
enfermedades avanzadas y pronóstico de vida limitado.  
 

Las personas diagnosticadas con enfermedades en etapas avanzadas, ya sean estas 

enfermedades crónicas, degenerativas o de cualquier otro tipo, así 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 áreas físicas, 

psicológicas, 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 atención integral (154,155). 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 comprensión 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 biológicos, sino que 

están profundamente interrelacionados e influenciados por componentes psicológicos, 

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 

combinación de factores, que van desde síntomas físicos y efectos farmacológicos hasta 

aspectos más intangibles como la aceptación de la enfermedad, el apoyo social 

percibido y la trascendencia espiritual (159). 

 

Los fines de la medicina en el siglo XXI, según Callaghan (160), consisten en: prevención 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 desafíos que amenazan la 

integridad de la persona como una entidad social y psicológica compleja. El sufrimiento 

puede incluir dolor físico, pero de ninguna manera está limitado a él. El alivio del 

sufrimiento y la cura de la enfermedad deben considerarse como obligaciones dobles 

de una profesión médica que está 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, 

psicológicos y de comportamiento interactúan con las realidades físicas de la 

enfermedad (162). 

 

La atención a la salud orientada bajo conceptualización biopsicosocial no sólo atiende a 

las necesidades físicas de los pacientes, sino que promueve la atención 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 promoción de la conceptualización 

de la atención biopsicosocial y espiritual en un sentido más amplio para enfermedades 

graves que amenazan la vida (163). 

 

En esta línea, la Academia Americana de Neurología subraya la importancia de un 

enfoque multidisciplinario para los pacientes con ELA. Este enfoque no solo aborda las 

complejidades físicas de la enfermedad, sino que también se centra en satisfacer las 

necesidades psicosociales, asegurando un cuidado integral (55). 

 

2.5. Escala de evaluación 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 

Evaluación de Necesidades Psicosociales y Espirituales del paciente al final de la vida 

(ENP-E) (164). (ver pág. 155, Anexo 2). Su objetivo es desarrollar un instrumento efectivo, 

confiable y específico que pueda identificar y evaluar sistemáticamente las necesidades 

psicosociales y espirituales de los pacientes en situación terminal, proporcionando una 

atención más holística e individualizada. 

 

La metodología seguida para su desarrollo fue: 

● Revisión de literatura y establecimiento de un panel de expertos. 

● Discusión y acuerdo sobre las dimensiones más relevantes del cuidado 

psicosocial. 

● Descripción de indicadores clave y creación de preguntas para evaluar dichas 

dimensiones. 

● Evaluación de la ENP-E por profesionales de cuidados paliativos y pacientes. 

● Análisis 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. 

● Adecuada consistencia interna y estabilidad temporal. 

● Cuatro factores (bienestar emocional, apoyo social, espiritualidad e información) 

explicaron el 58.4% de la varianza. 

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

 

Con la creación de la nueva escala ENP-E (ver pág. 152, Anexo 2) se logra una herramienta para 

el análisis 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 fácil comprensión y administración, 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 incorporación en la gestión facilita la monitorización y mejora 

la implementación de intervenciones individualizadas con elevada sensibilidad y 

especificidad. 

 

El diseño y estudio de validación confirmó que la ENP-E es una herramienta válida para 

evaluar de manera integral estas necesidades. Además, permite a los clínicos identificar 

a aquellos pacientes que se pueden beneficiar de intervenciones específicas y 

seleccionar la estrategia terapéutica más adecuada. 

 

Además de sus buenas propiedades psicométricas, la ENP-E aborda aspectos relevantes 

para los pacientes, y la simple evaluación de estos factores puede tener una función 

terapéutica en sí misma (165). 
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3. HIPÓTESIS DE TRABAJO  
 

Hipótesis de trabajo 
 

3.1. En un área geográfica específica, se identificará inicialmente la variabilidad en los 

aspectos clínicos de los pacientes diagnosticados con ELA. También se examinará la 

integración de los pacientes en el Programa asistencial de la cronicidad de Atención 

Primaria y la atención por el modelo multidisciplinar hospitalario. Se evaluará la 

necesidad de dispositivos de ayuda para la alimentación y ventilación. Además, se 

llevará a cabo un estudio para determinar la incidencia y prevalencia de la ELA en dicha 

región. 

 

3.2. A lo largo del periodo estudiado, una proporción significativa de las consultas 

urgentes hospitalarias de los pacientes con ELA estará relacionada con accidentes 

potencialmente evitables, como caídas. La utilización de dispositivos de ayuda para 

alimentación y respiración habrá mostrado una evolución notable. 

 

3.3. En el área del Mediterráneo Occidental, los pacientes con ELA presentarán 

características clínicas específicas, y habrá una tendencia creciente en su integración en 

programas de cronicidad asistencial de Atención Primaria. El estudio de las necesidades 

Psicosociales y Espirituales (NPE) de estos pacientes serán un aspecto central en su 

atención y manejo clínico. 

 

 

 

 



56 

 

 

4. OBJETIVOS    
 

 

4.1 Objetivo General: 
 

Evaluar los aspectos clínicos, la utilización de recursos en Atención Primaria, la 

utilización de los dispositivos de soporte para alimentación y respiración, así como la 

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

ELA en un área específica. 

 

Objetivos Específicos: 
 

1. Analizar los aspectos demográficos e identificar las características asistenciales 

de los pacientes con ELA, así como la incidencia y prevalencia en un área 

geográfica (ver pág. 163, Artículo 1). 

• Estudiar la distribución 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 aparición de los 

primeros síntomas hasta el diagnóstico definitivo. 

• Examinar la integración en el programa de cronicidad y el modelo de 

atención especializada por parte de estos pacientes. 

• Evaluar de la necesidad de dispositivos que asistan en la alimentación y 

la respiración al inicio del estudio, como la gastrostomía endoscópica 

percutánea (PEG) o la ventilación no invasiva (VNI).  

• Determinar la incidencia y prevalencia de esta enfermedad en un área 

geográfica específica. 
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2. Análisis de los motivos de consulta urgente hospitalaria y la evolución de la 

utilización de los dispositivos de soporte para alimentación y respiración de los 

pacientes con ELA (ver pág. 175, Artículo 3). 

• Identificar los motivos de consulta urgente hospitalaria más frecuentes, 

entre ellos los eventos como las caídas, que son potencialmente 

evitables.  

• Detallar cómo evoluciona la necesidad en el uso de dispositivos de ayuda 

para la alimentación y ventilación, en el periodo estudiado. 

 

3. Estudiar la evolución de la integración en el programa de la cronicidad, y analizar 

la complejidad de las Necesidades psicosociales y espirituales utilizando la escala 

ENP-E (ver pág. 152, Anexo 2) de los pacientes con ELA (ver pág. 180, Artículo 4). 

• Describir la evolución de la integración en el programa de atención a la 

cronicidad, en el periodo estudiado.  

• Analizar la complejidad en las necesidades psicológicas, sociales y 

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

 

 

 

5. METODOLOGIA  
 

5.1 Fase Teórica: 
 

Antes de llevar a cabo la recopilación y el análisis empírico de datos, se realizó una 

revisión exhaustiva de la literatura y de las bases teóricas relevantes para el estudio. 
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Esta fase permitió establecer un marco conceptual sólido, identificar posibles variables 

a considerar, y diseñar de forma óptima la metodología de la investigación. 

 

5.2 Fase Empírica: 
 

En esta fase, se ejecutó el diseño de investigación propiamente dicho, basado en el 

análisis de datos reales. 

 

El ámbito geográfico del estudio, en los tres trabajos, corresponde al territorio de la 

Dirección de AP (DAP) Costa de Ponent. Esta área está sectorizada en tres Servicios de 

AP (SAP) (Figura 4) y abarca más de 1,3 millones de habitantes distribuidos en 68 

municipios, con una extensión territorial de 1.400 km2. 

 

Figura 4. Dirección de Atención Primaria (DAP) Costa de Ponent. 

 

Institut Català de la Salut. Direcció d’atenció Primària (DAP) Delta de Llobregat 
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Para la recolección de datos, en todo el trabajo de investigación, la principal fuente de 

información provino de la historia clínica 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 inclusión, se consideraron aquellos pacientes de ambos sexos, 

mayores de 18 años que tenían un diagnóstico registrado de ELA, desde el 1 de marzo 

de 2017. La duración de este estudio fue de un periodo exacto de dos años, finalizando 

el 28 de febrero de 2019, durante el cual se mantuvo una observación y seguimiento 

meticulosos de los individuos participantes 

 

El diseño metodológico también incluyó un riguroso protocolo para la recopilación, el 

análisis y la interpretación de datos, garantizando así 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 recopilación 

y el análisis de la información. 

 

 

 

Primer Artículo (Original) (ver pág. 160, Artículo 1): 
 

Diseño del estudio  

  
Se llevó a cabo un estudio descriptivo transversal en el que se incluyeron 

pacientes vivos con diagnóstico de ELA, que residían en el ámbito de estudio 

hasta la fecha del 1 de marzo de 2017 (ver pág. 74, figura 5). 
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Variables 
 

Variables Recopiladas: 

Se recogieron las siguientes variables de los pacientes: 

Edad en el reclutamiento. 

Sexo. 

Población de residencia. 

Diagnóstico de ELA según la historia clínica informatizada (ECAP). 

Forma de inicio de la enfermedad. 

Intervalo entre el inicio de síntomas y el diagnóstico. 

Portadores de PEG, VNI o VI. 

Identificación como PCC o PCA/MACA en la historia clínica ECAP. 

Identificación o seguimiento por un gestor/a de casos GdC. 

Inclusión en programas de atención domiciliaria: ATDOM y/o PADES. 

Atención por la unidad multidisciplinar hospitalaria.  

 

Análisis estadístico  

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

estadísticas: 

1. Las variables cualitativas se describieron mediante frecuencias 

absolutas y porcentajes. 

2. Las variables cuantitativas se presentaron utilizando estadísticos de 

tendencia central y dispersión, tales como medias (con su desviación 

estándar, DE) y medianas (acompañadas del 1er 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 recurrió a la 

prueba de T Student. 

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

6. El test exacto de Fischer se empleó para examinar la asociación entre 

variables cualitativas. 

 

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

significativas. 

 

Cálculo de Prevalencia e Incidencia: 

Para determinar la prevalencia puntual a fecha 1 de marzo de 2017, se 

realizó la medición de los casos presentes en el territorio respecto a la 

totalidad de la población y respecto también a la población mayor de 18 

años según datos del Instituto Nacional de Estadística (INE). 

Por su parte, la incidencia anual se estimó contabilizando los casos 

anonimizado registrados entre 2012 y 2017 en la historia clínica 

informatizada E CAP, en relación con la población proporcionada por el 

INE. 

 

Software Utilizado: 

Para el análisis de los datos recogidos se empleó la versión 21 del software 

Statistics SPSS de IBM para Windows.  
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Segundo Artículo (Carta al director) (ver pág. 169, Artículo 2) 
  
Es una carta al editor en respuesta a comentarios y aportaciones hechos por un lector 

(J. Greoles) sobre el primer artículo previamente publicado. 

1. Introducción y Agradecimiento: 

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

contribución para un entendimiento más amplio sobre el tema. 

2. Respuesta a los Comentarios: 

2.1. Aclaraciones y Ampliación:  

Tras la revisión del comentario, se puntualizan ciertas observaciones basadas en 

la literatura existente, como la presencia de alteraciones cognitivas y la demencia 

frontotemporal en relación 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 farmacológicos para la ELA. 

2.3. Aclaración de aspectos no abordados:  

Aunque el artículo original no abordó específicamente algunos temas, se hace 

referencia a literatura adicional que sí lo hace. 

3. Énfasis en Puntos Relevantes: 

Destacan la importancia de ciertos aspectos, como la identificación e inclusión de 

pacientes con ELA en áreas específicas de atención, y el papel de la PEG como indicador. 

4. Conclusión y Agradecimiento Final: 

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

al Editor como un medio para la discusión y enriquecimiento profesional. 
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Tercer Artículo (Original) (ver pág. 172, Artículo 3) 
 

Diseño 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 clínicos fueron: 

1. Edad en el reclutamiento: 

▪ Menos de 60 años. 

▪ 60 años o más. 

2. Sexo. 

3. Formas de inicio de la enfermedad: 

● Espinal. 

● Bulbar. 

● Otras. 

4. Pacientes portadores: 

● PEG (Gastrostomía Endoscópica Percutánea.) 

● VNI (Ventilación No Invasiva). 

● VI (Ventilación Invasiva). 

5. Tiempo de evolución de la enfermedad: 

● Menos de 2 años. 

● 2 años o más. 

6. Identificación en la ECAP: 

● Como PCC. 

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

▪ Frecuencia:  Número total de visitas o consultas realizadas por el 

paciente. 

▪ Motivo de consulta: Razón o causas específicas que motivaron 

cada consulta a urgencias hospitalarias en el periodo de estudio. 

 

Análisis estadístico: 
 

Para el análisis descriptivo de las variables se utilizó:  

 

Análisis descriptivo: 

Variables cuantitativas: 

Medidas de tendencia central: Media. 

Medidas de dispersión: Desviación estándar. 

Variables cualitativas: 

Frecuencias absolutas. 

Porcentajes. 

 

 Asociación entre variables categóricas: 

Se realizaron tablas de contingencia. 

Se empleó la prueba del chi cuadrado de Pearson. 

 

Comparación de medias de variables cuantitativas: 

Se utilizó la prueba de t-Student. 

 

Estudio de cambios en la utilización de recursos: 

Se estudiaron los posibles cambios entre el inicio y el final del estudio en 

cuanto a la utilización de recursos en dispositivos sanitarios. Se empleó la 

prueba de McNemar. 
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Software estadístico: 

Se llevó a cabo el tratamiento estadístico de los datos con el programa SPSS para 

Windows, versión 11.5. 

 

Significancia estadística: 

Las diferencias se consideraron estadísticamente significativas con valores de p < 0,05. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



66 

 

 

 

Cuarto Artículo (Original) (ver pág. 180, Artículo 4) 
 

Diseño del estudio y pacientes 

 

Diseño del Estudio:  

El enfoque adoptado fue descriptivo y longitudinal, lo que permite 

observar y describir los eventos tal como ocurren a lo largo del tiempo sin 

intervención del investigador. 

 

Duración:  

El estudio tuvo una duración de dos años, desde el 1 de marzo de 2017 

hasta el 28 de febrero de 2019. 

 

Herramienta de Evaluación:  

 

Se empleó la herramienta ENP-E, que ha sido previamente validada en la 

región. Esta herramienta es esencial para identificar las NPS de los 

pacientes, así como los signos externos de angustia emocional. Además, 

permite la planificación de intervenciones personalizadas para abordar 

estas necesidades con alta precisión. 

 

Selección de Pacientes: 

 

Inclusión:  

Solo se incluyeron pacientes vivos que residían en el área y que ya tenían 

un diagnóstico confirmado y registrado de ELA en el ámbito mencionado 

al comienzo del estudio. 
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Exclusión:  

Se excluyeron aquellos pacientes con diagnósticos no confirmados, que 

no vivían en el área 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 único 

investigador, garantizando la consistencia en la aplicación. Este 

investigador recibió una formación específica, centrada tanto en cómo 

administrar adecuadamente la encuesta como en cómo interpretar las 

respuestas proporcionadas por los pacientes.  

 

Es esencial mencionar que se informó detalladamente a cada paciente y 

a sus familias sobre los objetivos del estudio. Se garantizó que 

comprendieran su propósito y, tras asegurar su completa comprensión, 

todos firmaron un documento de consentimiento informado, 

manifestando así su pleno consentimiento y apoyo para participar en la 

investigación. 

 

 

 

Variables 
 
 
Las variables recogidas en la historia clínica fueron:  
 

1. Sexo:  

 

2. Edad en el reclutamiento agrupada en: 

• Menor de 60 años. 

• Entre 60 y 69 años. 

• 70 años o más. 
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3. Forma Inicial de la Enfermedad: 

 

• Espinal. 

• Bulbar. 

• Otra. 

 

4. Tratamientos y Soportes: 

 

• Uso de PEG (Gastrostomía Endoscópica Percutánea). 

• Uso de VNI (Ventilación No Invasiva). 

• Uso de VI (Ventilación Invasiva). 

 

5. Tiempo de Evolución de la Enfermedad desde la confirmación diagnóstica: 

 

• Menos de 2 años. 

• Entre 2 y 4 años. 

• 5 años o más. 

 

6. Variables Asociadas con la Integración en Programas de Atención a la Cronicidad: 

 

• Identificación del paciente como PCC o inclusión en MACA según 

registros eCAP. 

• Pacientes registrados en ATDOM. 

• Pacientes registrados en PADES. 

• Pacientes incluidos en programas de Gestión de casos GdC.  

• Pacientes con registro PDA. 

• Variables Asociadas con Necesidades Psicosociales y Espirituales 

(NPS). 

 

 

Puntuación Escala ENP-E [ver pág. 152, Anexo 2] 
 

La Escala ENP-E es una herramienta diseñada para evaluar las necesidades 

psicosociales y espirituales NPS de los pacientes. Esta escala se divide en tres 

secciones distintas, cada una centrada en aspectos específicos de las NPS.  

Sección A: Complejidad 
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Objetivo:  

Evaluar la complejidad de las Necesidades Psicosociales y espirituales NPS 

del paciente. 

Estructura:  

13 preguntas. 

Puntuación:  

Cada pregunta se puntúa de 0 a 5 puntos. 

 

Criterios de Intervención: 

● Puntuación global ≥28 puntos: Indica complejidad moderada a severa, se 

recomienda intervención especializada. 

● Existen cinco Preguntas Clave. Una puntuación de ≥4 puntos en cualquier 

de ellas señala necesidad psicosocial y se sugiere intervención 

especializada. 

 

Sección B: Preocupaciones 

 

Objetivo: 

  Identificar las preocupaciones del paciente en áreas específicas. 

 

Áreas de Enfoque:  

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

 

Puntuación:  

Cada pregunta se puntúa de 0 (no explorado) hasta 5 puntos 

(Mucho). 

 

 

Criterios de Intervención: 
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• Una puntuación de ≥4 puntos en cualquier área financiero, 

familiar, emocional, espiritual, físico y otros: Se considera una 

respuesta afirmativa, y se aconseja evaluar la necesidad de una 

intervención y seguimiento específicos. 

 

Sección C: Signos Externos de Angustia Emocional 

 

Objetivo:  

Detectar la presencia de signos evidentes de angustia emocional. 

Estructura:  

Respuesta dicotómica (SÍ/NO). 

 

Criterios de Intervención:  

• Si la respuesta es "SÍ", se recomienda intervención especializada. 

 

Uso Práctico de la Escala ENP-E (ver pág. 152, Anexo 2) en el 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 pág. 88, 

figura 8). 

 

De estos 46 pacientes, 24 fueron evaluados evolutivamente usando la escala 

ENP-E, típicamente cada 3 meses, aunque en algunos casos se extendió a 6 

meses. Estas evaluaciones coincidieron con las visitas regulares a la unidad 

hospitalaria durante el período del estudio (ver pág. 88, figura 8). 
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Análisis estadístico 
 
Para el análisis descriptivo de las variables se utilizó: 

 
1. Análisis descriptivo:  

 

Variables Cuantitativas: 

Medidas de Tendencia Central: 

Media. 

Mediana. 

Medidas de Dispersión: 

Desviación estándar. 

Percentiles. 

Variables Cualitativas: 

Representadas como frecuencias absolutas y porcentajes. 

 

2. Relación entre Variables Categóricas: 

 

Tablas de Contingencia:  

Para analizar la relación entre variables. 

Prueba de Chi Cuadrado de Pearson:  

Para determinar la asociación entre categorías. 

Prueba Exacta de Fisher:  

Usada en lugar del Chi Cuadrado cuando las frecuencias 

esperadas son bajas. 

 

3. Comparación 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 más grupos y verificar la 

normalidad de los datos. 

 

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

 

Prueba de McNemar:   

Utilizada para analizar cambios en dos variables 

categóricas pareadas. 

 

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

 

a. Se realizaron entre 1 y 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 Análisis: 

Se llevó a cabo el tratamiento estadístico de los datos con el programa SPSS para 

Windows, versión 11.5. 

 

7. Nivel de Significancia: 

Se consideró un valor p <0.05 como estadísticamente significativo. 
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Aspectos éticos: 
 

En cada uno de los trabajos que conforman esta tesis doctoral, se siguieron 

rigurosos estándares éticos. Todos los pacientes del estudio firmaron un 

consentimiento informado. El estudio fue aprobado por el Comité de Ética de 

Investigación Clínica del Instituto de Investigación en Atención Primaria (IDIAP, 

por sus siglas en español) Jordi Gol de Barcelona (número de referencia 

P17/005) (ver pág. 160, Anexo 3). Se observaron las buenas prácticas de investigación 

de la Declaración de Helsinki, así como la enmienda de Fortaleza (Brasil) de 

2013. 

 

Se garantizó la confidencialidad de todos los datos personales y de 

investigación de acuerdo con la legislación europea aplicable (Reglamento 

europeo 2016/679 del 27 de abril) sobre la protección de personas físicas en 

relación con el tratamiento de datos personales y la libre circulación de estos 

datos, y con la Ley Orgánica española 3/2018, del 5 de diciembre, sobre la 

protección de datos personales y garantía de los derechos digitales. 
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6. RESULTADOS 
 

 

Primer Artículo (Original) (ver pág. 160, Artículo 1): 
 

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

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

Según los criterios de exclusión, se descartaron 14 pacientes etiquetados con el código 

G12.2 en la ECAP, ya que no correspondían al diagnóstico de ELA. Adicionalmente, se 

añadieron 3 pacientes con diagnóstico de ELA del registro hospitalario que no estaban 

codificados en la ECAP. 

 

Figura 5. Pacientes con ELA identificados al inicio del estudio.  

 

Castro-Rodríguez E, Azagra R, Gómez-Batiste X et al. (2021) La esclerosis lateral amiotrófica (ELA) desde la Atención Primaria. 
Epidemiología y características clínico-asistenciales. Atención Primaria 53(10): 102158. 
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Se especifican características clínicas tales como la media de edad, sexo, forma en que 

se manifestó inicialmente la enfermedad y el intervalo de tiempo entre la aparición de 

los síntomas y la confirmación del diagnóstico de ELA. 

 

Entre los 81 pacientes analizados, se constató que la enfermedad generalmente 

comienza alrededor de los 65 años, y este patrón no mostró diferencias notables entre 

hombres y mujeres. 

 

Al analizar la manifestación inicial de la enfermedad, la forma espinal se presentó como 

la más común entre los pacientes. Sin embargo, es importante destacar que, en el caso 

de las mujeres, se observó una mayor prevalencia de la forma bulbar, aunque estas 

diferencias no resultaron ser estadísticamente significativas. 

También se observó que el lapso entre la aparición de los primeros síntomas y la 

confirmación del diagnóstico de ELA es, en promedio, de 12 meses. Esta duración no 

mostró variaciones significativas al comparar ambos sexos. 

 

Tabla 1. Características clínico asistenciales de los pacientes con ELA. 

 

Castro-Rodríguez E, Azagra R, Gómez-Batiste X et al. (2021) La esclerosis lateral amiotrófica (ELA) desde la Atención Primaria. 
Epidemiología y características clínico-asistenciales. Atención Primaria 53(10): 102158. 
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Del total de pacientes con ELA estudiados: 

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

Domiciliaria (ATDOM, GdC y PADES). 

 

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

cronicidad como PCC/MACA. 

 

3. Un 14,8% (12 pacientes) hacen uso de la gastrostomía endoscópica percutánea 

(PEG). De este subconjunto: 

 

• El 41,7% están identificados dentro del programa de cronicidad como 

PCC/MACA, lo cual resulta estadísticamente significativo con un valor p = 

0,009. 

• El 75% están incluidos en los programas de atención domiciliaria 

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

 

4. El 29,6% (24 pacientes) utilizan ventilación no invasiva (VNI). De este grupo: 

 

• El 58,6% están integrados en el PAD, mostrando una significación 

estadística con un valor p = 0,006. 

• Solo el 16,7% están identificados como PCC/MACA, y esta relación no 

mostró ser estadísticamente significativa (p = 0,599). 

Es relevante mencionar que ningún paciente requirió de ventilación invasiva durante el 

período de estudio. 

 

En relación al modelo de atención hospitalaria, la gran mayoría de los pacientes, el 

97,5% (79 pacientes), reciben atención 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. Sólo un pequeño porcentaje, el 2,5% (2 pacientes), son atendidos 

directamente por el Servicio de Neurología en el Hospital Comarcal. 

 

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

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

de casos del SAP Delta de Llobregat fue el más 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 análisis de la prevalencia, por población global y en ≥ 18 años.  

 

 

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

 

SAP: Servicio de Atención Primaria; n: número de casos; h.: habitantes; DAP: Dirección de Atención Primaria. 

 

Castro-Rodríguez E, Azagra R, Gómez-Batiste X et al. (2021) La esclerosis lateral amiotrófica (ELA) desde la Atención Primaria. 
Epidemiología y características clínico-asistenciales. Atención Primaria 53(10): 102158. 

 

 

 

 

SAP 

 

n 

 

Habitantes 

 

Prevalencia de 

Casos/100.000 h. 

Prevalencia de 

Casos/100.000 h. 

>18 años 

Delta de Llobregat 

 

30 

 

 510.599 

 

5,9 

 

7,2 

Baix Llobregat centre 25     375.857 6,6 

 

9,3 

Alt Penedes, Garraf, Baix 

Llobregat Nord 

 

26 

 

 442.752 

 

5,9 

 

7,5 

 

GLOBAL DAP 

 

81 

 

1.329.208 

 

6,1 

 

7,8 
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Sobre la incidencia de los años 2012 al 2017 se detectaron 231 pacientes en los registros 

de la ECAP identificados con el código G12.2. Se excluyeron 26 casos con error en el 

diagnóstico resultando un total de 205 pacientes confirmados con ELA (113 hombres y 

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

 

 

Tabla 3. Distribución por sexo, edad media de inicio, según registro en la ECAP. 

 

Castro-Rodríguez E, Azagra R, Gómez-Batiste X et al. (2021) La esclerosis lateral amiotrófica (ELA) desde la Atención Primaria. 
Epidemiología y características clínico-asistenciales. Atención Primaria 53(10): 102158. 
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La tasa de incidencia anual promedio de los 6 años fue de 2,5/100.000 habitantes/año 

en todas las edades y de 3,3/100.000 habitantes/año en ≥ 18 años (Figura 6). 

Figura 6. Tasa de incidencia anual promedio de los años 2012 al 2017. 

 

 

 

Castro-Rodríguez E, Azagra R, Gómez-Batiste X et al. (2021) La esclerosis lateral amiotrófica (ELA) desde la Atención Primaria. 
Epidemiología y características clínico-asistenciales. Atención Primaria 53(10): 102158. 
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Segundo Artículo (Carta al director) (ver pág. 169, Artículo 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 artículo anterior. A 

continuación, presentamos un resumen de nuestra respuesta: 

 

Reconocimiento:  

Agradecemos a J. Greoles por su interés en nuestro artículo y por su análisis en torno a 

las complicaciones de la gastrostomía endoscópica percutánea (PEG) en pacientes con 

esclerosis lateral amiotrófica (ELA). Además, valoramos positivamente su contribución 

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%. Además, se ha detectado demencia 

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

 

Coincidimos con el autor en que los tratamientos farmacológicos actuales para la ELA 

no ofrecen una cura. Subrayamos la importancia de los tratamientos de soporte, en 

especial la ventilación no invasiva, como el método de soporte respiratorio primario 

para estos pacientes. 

 

Aunque no exploramos a profundidad la relación entre la supervivencia y la 

implantación de la PEG, diversos estudios sugieren mejoras tanto en la supervivencia 

como en aspectos nutricionales gracias a su uso. Es fundamental considerar la valoración 
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nutricional y la función respiratoria antes de la inserción de la PEG, ya que puede 

conllevar mayores riesgos en pacientes desnutridos o con insuficiencia respiratoria 

significativa. 

 

Conclusiones:  

En nuestro trabajo inicial, se enfatizó la relevancia de identificar e incluir a todos los 

pacientes con ELA como pacientes crónicos complejos o con necesidades paliativas. Esta 

inclusión es crucial debido a la complejidad de la enfermedad y a que la PEG actúa como 

indicador clave para identificar a pacientes que requieren atención especializada. 

 

Finalmente, reiteramos nuestro agradecimiento por las contribuciones y por el espacio 

brindado en la sección de Cartas al Editor, que promueve un diálogo enriquecedor entre 

profesionales. 
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Tercer Artículo (Original) (ver pág. 172, Artículo 3): 
 

 

 

En este trabajo se analizan los principales motivos de consulta urgente hospitalaria de 

los pacientes con ELA, especialmente aquellos relacionados con accidentes como caídas 

potencialmente evitables. Asimismo, estudiar la evolución en la utilización de 

dispositivos de soporte y su integración en los programas asistenciales. 

Se incluyeron los 81 pacientes que están incluidos en el primer artículo (ver pág. 74, figura 5), 

presentando los mismos datos de edad de inicio, sexo, forma de presentación de la 

enfermedad  

 

En relación a la frecuentación a los servicios de urgencias (tabla 4) con las variables 

estudiadas, destacar que:  

 

1. Frecuentación a Servicios de Urgencias: 

● Se registró una mayor proporción de visitas de pacientes mayores de 60 

años y mujeres, aunque las diferencias no fueron significativas. 

● Hubo diferencias notables en las visitas según el tiempo de evolución de 

la enfermedad. El 79,4% de las visitas fueron realizadas por pacientes con 

menos de 2 años desde el diagnóstico. 
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Tabla 4. Utilización de los servicios de urgencias hospitalarios, estratificado por grupos 

de edad, sexo y tiempo de evolución de la enfermedad. 

 

 
 
 

81 pacientes de 
ELA 

 
 

No utilizan 
servicios de 
urgencias 

 
 n: 34             %  

 
 
 

Si utilizan servicios 
de urgencias 

    
     n: 47           % 

 
 
 

N 
pacientes 

 
 
 
 

Valor P 

Edad 
<60 años 

 
12           66,7% 

 
 6          33,3% 

 
18 

 
 

p= 0,055a  
≥60 años 

 
22          34,9% 

 
41         65,1% 

 
63 

Sexo 
Hombre 

 
17           42,5% 

 
23          57,5% 

 
40 

 
 

p= 0,055a  
Mujer 

 
17           41,5% 

 
24          58,5% 

 
41 

Tiempo evolución 
enfermedad 

<2 años 

 
  7           20,6 % 

 
27          79,4% 

 
34 

 
 
 

p< 0,001a  
≥2 años 

 
   27           57,4% 

 
      20          42,6% 

 
47 

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

 

En la Figura 7 se detalla el número de visitas a urgencias que se situó en un rango entre 

0- 6 visitas/paciente.  

 

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

● En un resumen por grupos: 

● El 42% de los pacientes no visitó urgencias. 

● El 40% hizo entre 1 y 2 visitas. 

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

 

Castro-Rodríguez E, Azagra-Ledesma R, Gómez-Batiste Alertón X, Aguyé-Batista A, Zwart-Salmerón M, Cabanas-Valdés R, Caballero-
Gómez FM, Clemente-Azagra C. Análisis de las caídas accidentales y la integración en los programas de cronicidad de los pacientes 
con esclerosis lateral amiotrófica. 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. Caídas accidentales: Estas encabezaron la lista, representando el 26,8% de las 

visitas. 

● Del total de caídas, el 19,4% resultó en diagnósticos de traumatismos 

craneoencefálicos TCE y/o contusiones. 

● El 7,4% de las caídas con resultado de una fractura ósea. 

2. Problemas respiratorios: Fueron la segunda causa más común, constituyendo el 

23,3% de las consultas urgentes. 

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

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. 

 

Castro-Rodríguez E, Azagra-Ledesma R, Gómez-Batiste Alertón X, Aguyé-Batista A, Zwart-Salmerón M, Cabanas-Valdés R, 
Caballero-Gómez FM, Clemente-Azagra C. Análisis de las caídas accidentales y la integración en los programas de cronicidad de los 
pacientes con esclerosis lateral amiotrófica. Rev. Neurol. 2022 nov 16;75(10):297-303. 
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Respecto a la evolución en la utilización de dispositivos de soporte y utilización de los 

diferentes recursos asistenciales:  

1. Uso de dispositivos de soporte: Al inicio del estudio, el 14,8% de los pacientes 

tenía 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 III) 

2. Uso de Ventilación Invasiva (VI): Durante el período analizado, ningún paciente 

utilizó VI. 

3. Atención hospitalaria: El 97,5% de los pacientes recibió atención desde el inicio 

del estudio en la unidad multidisciplinar hospitalaria. 

4. Programa de atención a la cronicidad: Al comienzo, solo el 13,6% estaba 

identificado como paciente crónico complejo PCC o bajo el modelo de atención 

a la cronicidad avanzada MACA. Este porcentaje creció significativamente, 

alcanzando el 61,7% al final del período de seguimiento. (Ver Tabla 6) 
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Tabla 6. Utilización de dispositivos para alimentación y ventilación (PEG y VNI) de los 
pacientes con ELA. Identificación en el área de atención a la cronicidad de Atención 
Primaria.  

 

Utilización de 

dispositivos 

 

 

Fase inicial 

n             % 

 

Periodo seguimiento 

n                    % 

 

Incremento utilización 
dispositivos: 

Valor P 

 

Portadores de PEG 

 

12         14,8 

 

29                35,8 

 

<0,001a 

 

Portadores de VNI 

 

24         29,7 

 

42                51,9 

 

<0,001a 

 

Pacientes identificados 

en el área de cronicidad 

de AP. 

 

Fase inicial 

n              % 

 

Periodo seguimiento 

n                    % 

 

Incremento utilización 
recurso: 

Valor P 

 

Identificación como 

PCC/MACA 

 

11         13,6 

 

50                61,7 

 

<0,001a 

Fase Inicial: 01/03/2017; Periodo seguimiento; 01/03/2017 a 28/02/2019; PEG: Gastrostomía Endoscópica 

Percutánea; n: número de casos con este registro en historia clínica; %: porcentaje; VNI: Ventilación no invasiva; 

PCC/MACA: Paciente Crónico Complejo/Modelo Atención Cronicidad Avanzada; a: test McNemar; AP: Atención 

Primaria.  
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Cuarto Artículo (Original) (ver pág. 180, Artículo 4): 
 

En este trabajo se examinan las características clínicas de los pacientes con ELA, se 

profundizan aspectos de su integración en programas de cronicidad asistencial de 

Atención Primaria y determinan sus necesidades Psicosociales y Espirituales (NPE) en un 

área del Mediterráneo 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 evolución de la integración en programa 
de atención a la cronicidad de Atención Primaria. Estudio inicial y evolutivos de las 
Necesidades Psicosociales y Espirituales.  
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Respecto a algunas características clínicas e integración en los programas de cronicidad:  

 

1. Uso de dispositivos de soporte: Al inicio del estudio, el 14,8% de los pacientes 

tenía 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 Ventilación Invasiva (VI): Durante el período analizado, ningún paciente 

utilizó VI. 

3. Atención hospitalaria: El 97,5% de los pacientes recibió atención desde el inicio 

del estudio en la unidad multidisciplinar hospitalaria. 

4. Programa de atención a la cronicidad:  

Al inicio del estudio, la integración en programas de cronicidad asistencial mostró 

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.  

Además, el registro de la PDA en ECAP mostró un incremento significativo, 

pasando del 6,2% al 35,8% durante el periodo (Tabla 7). 
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Tabla 7: Características clínicas e integración en programas de cronicidad asistencial de 
los pacientes afectos de ELA al inicio y al final del estudio (2 años).   

 

 
Pacientes  

n= 81 

 
Edad en años 

Media 

 
 

DE       

 
 

% 

 
 

Valor P 

 
Hombres  

 
66,4 años 

 
12,1 

 
49,4 

 
 

0,131 a  
Mujeres 

 
64,8 años 

 
11,3 

 
50,6 

 
Formas clínicas de 

presentación inicial  
 

 
Forma espinal 

 
n             % 

 
Forma bulbar 

 
n             % 

 
Otras 

 
 n           % 

 
Valor P 

 
Hombres  

 
31        77,5 

 
 6         15,0 

 
 3         7,5 

 
 

0,064b  
Mujeres 

 
25        61,0 

 
15        36,6 

 
 1         2,4 

 
Utilización de 

dispositivos PEG y 
VNI 

 

 
Fase inicial 

 
n             % 

 
Periodo seguimiento 

 
n                    % 

Incremento 
utilización 

dispositivos: 
Valor P 

 
 Portadores PEG 

 
  12         14,8 

 
29                35,8 

 
<0,001c 

 
Portadores VNI 

 
  24         29,7 

 
42                51,9 

 
<0,001c 

 
Recursos 

asistenciales del 
área de cronicidad 

 
Fase inicial 

 
n              % 

 
Periodo seguimiento 

 
n                    % 

Incremento 
utilización recurso: 

Valor P 

 
PCC/MACA 

 
  11         13,6 

 
             50                61,7 

 
<0,001c 

 
ATDOM 

 
  20         24,7 

 
             41                50,6 

 
<0,001c 

 
PADES 

 
  13         16,0 

 
             33                40,7 

 
<0,001c 

 
GdC 

 
  11         13,6 

 
             41                50,6 

 
<0,001c 

 
Registro de la PDA 

en la ECAP 
 

 
Fase inicial 

 
n              % 

 
Periodo seguimiento 

 
n                    % 

Incremento 
registro PDA: 

Valor P 

 
PDA registrada  

 
   5             6,2 

 
29               35,8 

 
<0,001c 

 

n: número de casos con este registro en historia clínica; DE: Desviación Estándar; Hombres: 40 pacientes; Mujeres 41 pacientes;  %: 

porcentaje; Fase Inicial: 01/03/2017; Periodo seguimiento; 01/03/2017 a 28/02/2019; PEG: Gastrostomía Endoscópica Percutánea; 

VNI: Ventilación no invasiva; PCC/MACA: Paciente Crónico Complejo/Modelo Atención Cronicidad Avanzada; ATDOM: Atención 

domiciliaria; GDC: Gestión de caso; PADES: Programa atención domiciliaria por equipos especializados en Atención Paliativa; PDA: 

Planificación de decisiones anticipadas; a: Test T Student; b: Test Chi cuadrado; c: test McNemar.  
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La evaluación de las necesidades psicosociales y espirituales (NPE) se llevó a cabo 

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

 

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

detallados a continuación. 

1. Apartado A (Complejidad) (Tabla 8): 

● Puntuación media grupal: 28,8 puntos. 

● Pacientes con puntuaciones ≥28 puntos: 22 pacientes (47,8%). 

● Pacientes con puntuación ≥4 puntos en alguna pregunta clave: 16 

pacientes (34,8%). 

No se encontraron diferencias significativas en complejidad en relación con: 

distribución por sexos (p<0,365), edad (p<0,655) ni tiempo de evolución de 

la enfermedad (p<0,360). 

2. Apartado B (Preocupaciones) (Tabla 8): 

● Mayor puntuación asociada a Molestias Físicas y Aspectos Familiares 

(p=0,001). 

3. Apartado C (Signos externos de malestar emocional) (Tabla 8): 

● 22 pacientes (47,8%) mostraron signos externos de malestar emocional. 

4. Estratificación de los 46 pacientes: 

● Por Sexo: Sin diferencias significativas en las puntuaciones de 

complejidad (p<0,365). 

● Por Grupos de Edad: 

● <60 años: 21,7% (10 pacientes). 

● 60-69 años: 41,3% (19 pacientes). 

● ≥70 años: 37% (17 pacientes). 



92 

 

 

Sin diferencias significativas en puntuaciones de complejidad (p<0,655). 

● Por Tiempo de Evolución de la Enfermedad: 

● <2 años: 43,4% (20 pacientes). 

● 2-4 años: 28,3% (13 pacientes). 

● ≥5 años: 28,3% (13 pacientes). 

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

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

 

 
 

Valoración 
Apartado A Rango 
13-65 en la escala 

ENP-E 
 

 
 

Puntuación grupal 
 
 

Media                    DE 

 
 

Pacientes con puntuación ≥28 
puntos 

 
n                       % 

 
Pacientes con resultado en 

las Preguntas Claves ≥4 
puntos en 1 o más preguntas 

 
n                          % 

  
28,83                    7,94 

 

 
22                   47,8 

 
16                    34,8 

 

 
 

Valoración  
Apartado B 

Rango 0-5 en la 
escala ENP-E 

 
Exploración de 
Preocupaciones 

Económicas 
 

Media          DE 

 
Exploración de 
Preocupaciones 

Familiares 
 

Media          DE 

 
Exploración de 
Preocupaciones 

Emocionales 
 

Media          DE 

 
Exploración de 
Preocupaciones 

Espirituales 
 

Media          DE 

 
Exploración de 
Preocupaciones 

Molestias 
Físicas 

 
Media          DE 

 
 
 
 
 

Valor P  

  
2,46             1,2 

 
4,11          1,8 

 
2,98         1,32 

 
1,65         0.67 

 
4,30         1,05 

 
0,001a 

 

 

 
Valoración 
Apartado C 

valor SI/NO en la 
escala ENP-E 

 

 
 

Presencia de signos externos de malestar emocional  
 

          SI              % 

             
 

 
             22            47,8 

 
ENP-E: Escala de evaluación de las necesidades psicosociales y espirituales del enfermo al final de la vida; DE: Desviación Estándar; 

n: número de casos con este registro; %: Proporción; Preocupaciones: Rango 0-5 puntos; a: Test ANOVA. 
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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 pág. 88, 

figura 8). Estos resultados se detallan en la tabla 9: 

 

1. Apartado A (Complejidad): 

● Se notó una tendencia ascendente en la puntuación de complejidad en 

las cuatro mediciones. 

● Hubo un Incremento significativo en la puntuación media de todo 

el grupo (p= 0,001).  

● El porcentaje de los pacientes con puntuaciones ≥28 puntos, 

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

● Se registró un Incremento significativo (p= 0,012) en el porcentaje 

de pacientes que tuvieron 1 o más respuestas ≥4 en alguna de las 

preguntas claves. 

 

2. Apartado B (Preocupaciones): 

● A lo largo de las entrevistas, se mantuvo constante que las mayores 

puntuaciones se asociaron a preocupaciones vinculadas a Molestias 

Físicas y Aspectos Familiares. 

 

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

● Durante el periodo estudiado, se registró 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 evolución de las NPE mediante 4 valoraciones de la escala ENP-E 
(apartado A, B y C) en 24 pacientes de ELA en el periodo de dos años. 

 

 
 
 

Valoración 
Apartado A 
Rango 13-65 
en la escala 

ENP-E 
 

 
 
 

Puntuación 
grupal 

 
 

Mediana 

 
 
 

Puntuación 
grupal 

 
P-25        P-75 

 

 
 
 

 
Valor P  

 
 

Pacientes con 
puntuación 

total  
≥28 puntos 

 

n                % 

 

 
 

 
Valor 

P  

 
Pacientes con 
resultado de 

Preguntas Claves ≥4 
puntos en 1 o más 

preguntas 
 

n                        % 

 
 
 
 

 
Valor P 

  

1ª 26,50 21,50      33,00  
 
0,001a 

11 45,8  
 
0,003

b 

9 37,5  
 

0,012b 
2ª 30,50 23,00      33,00 15 62,5 8 33,3 

3ª 31,00 24,00      36,00 16 66,7 12 50,0 

4ª  30,50 27,25      36,00 18 75,0 14 58,3 

 

 
 
 

Valoración  
Apartado B 

Rango 0-5 en 
la escala ENP-

E  

 
 

Exploración de 
Preocupaciones 

Económicas 
 

Mediana    P25-75         
Valor P 

 
 

Exploración de 
Preocupaciones 

Familiares 
 

Mediana    P25-75         
Valor P 

 
 

Exploración de 
Preocupaciones 

Emocionales 
 

Mediana    P25-75         
Valor P 

 
 

Explotación de 
Preocupaciones 

Espirituales 
 

Mediana    P25-75         
Valor P 

 
 

Explotación de 
Preocupaciones 
Molestias Físicas 

 
Mediana    P25-75       

Valor P 
 

1ª 2,00 2,00
4,00 

 
 
 
0,632c 

4,00 4,00 
5,00 

 
 
 
0,370c 

3,00 2,00 
4,00 

 
 
 
0,707c 

2,00 1,00 
2,00 

 
 
 
0,260c 

5,00 4,00 
5,00 

 
 
 
0,321c 

2ª 2,00 2,00
4,00 

4,00 4,00 
5,00 

2,50 2,00 
4,00 

1,50 1,00 
2,00 

5,00 4,00 
5,00 

3ª 2,00 2,00
4,00 

4,00 4,00 
5,00 

3,00 2,00 
4,00 

2,00 1,00 
2,00 

5,00 4,00 
5,00 

4ª  2,00 1,25
4,00 

4,00 4,00 
4,75 

3,00 2,00 
4,00 

2,00 1,00 
3,00 

4,00 4,00 
5,00 

 

 
Valoración 
Apartado C 
valor SI/NO 
en la escala 

ENP-E 
 

 
 
 

     
       Presencia de signos externos de malestar emocional                                             % 
                                               (SI) 

 

 

 
Valor P 

 

1ª 12 pacientes 50,0  
 

0,012b 
2ª 14 pacientes 58,3 

3ª 16 pacientes 66,6 

4ª  17 pacientes 70,8 

ENP-E: Escala de evaluación 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 evolución de la complejidad, según el Apartado A de la escala 

ENP-E, en relación con diversas variables clínicas: 

● Sexo:  

Se observa una progresión lineal a lo largo de las cuatro evaluaciones. 

Notablemente, se observan diferencias significativas en la puntuación de 

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

● Edad:  

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

lineal a lo largo de las cuatro evaluaciones.  

Las diferencias son especialmente significativas en los grupos de pacientes 

menores de 60 años (p=0,022) y los de 70 o más (p= 0,004). 

● Tiempo de evolución de la ELA:  

Al examinar la evolución temporal de la enfermedad, la puntuación de 

complejidad muestra una tendencia lineal en las valoraciones de los tres grupos 

evaluados.  

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

2 años de evolución (p= 0,006) y aquellos con 5 años o más (p= 0,046). 

● Uso de dispositivos (PEG y VNI):  

La progresión lineal de la puntuación de complejidad se mantiene en los grupos 

evaluados, sobre todo en las tres primeras valoraciones.  

Específicamente, se observan diferencias significativas en aquellos pacientes 

que 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 señalar que no se registran variaciones 

significativas en las puntuaciones de aquellos pacientes que sí son portadores 

de un PEG. 
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Tabla 10. Evaluación de las NPE mediante 4 valoraciones de la escala ENP-E (apartado 

A) en 24 pacientes de ELA en relación sexo, edad, tiempo de evolución enfermedad y 

utilización de dispositivos (PEG y VNI) en el periodo de dos años. 

 

 
 

Distribuido por: 

 
Primera Evaluación 
Mediana      P25-P75 

 
Segunda Evaluación 
Mediana      P25-P75 

 
Tercera Evaluación 
Mediana     P25-P75 

 
Cuarta Evaluación 

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=0.018a 

 

 
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=0.078a 

 

Tres grupos de edad 
<60 años 

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=0.022a 

 

60-69 años  
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=0.411a 

 

≥70 años 
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=0.004a 

 

Tiempo de evolución en 
años 

<2 años   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=0.006a 

 

 
2-4 años 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=0.675a 

 

 
≥5 años 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=0.046a 

 

Basado en el uso de 
dispositivos PEG y VNI 

 
Portadores de PEG 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 

 
 
 

p=0.157a 

 

 
No Portadores de 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 

 
p=0.005a 

 

 
Portadores de VNI n= 6 

(25 %) 

 
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=0.047a 

 

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=0.041a 

 

E ENP-E: Escala de evaluación de las necesidades psicosociales y espirituales del enfermo al final de la vida; P25-P75: Percentil 25- 

Percentil 75; (a): Prueba de Friedman; PEG: Gastrostomía Percutánea; VNI: Ventilación no invasiva. 



97 

 

 

 

 

 

La Tabla 11 se desglosa la evolución de la puntuación en complejidad, conforme al 

Apartado A de la escala, en relación con distintos programas y criterios de atención: 

● Identificación como PCC/MACA:  

Se nota una tendencia lineal en las cuatro valoraciones.  

Sin embargo, es destacable el incremento significativo en la puntuación de 

aquellos pacientes que no están identificados en el área de la cronicidad como 

PCC/MACA (p= 0,006). 

● Atención 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). 

● Atención en el programa PADES:  

Al igual que los anteriores, existe una progresión lineal, con un incremento 

significativo en la puntuación de complejidad en los pacientes que no participan 

en el programa PADES (p= 0,005). 

● Atención 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. Evaluación de las NPE mediante 4 valoraciones de la escala ENP-E (apartado 

A) en 24 pacientes de ELA en relación con la inclusión o valoración por los diferentes 

recursos del área de cronicidad de Atención Primaria. 

 
 

Distribuido por: 

 
Primera Evaluación 
Mediana      P25-P75 

 
Segunda Evaluación 
Mediana      P25-P75 

 
Tercera Evaluación 
Mediana     P25-P75 

 
Cuarta Evaluación 

Mediana     P25-P75 

 
 

Valor P  
 

Identificación como 
PCC/ MACA 

 
Identificado 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=0.082a 

 

 
No Identificado 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 

 
p=0.006a 

 

Atención en programa 
ATDOM  

Integrado 
n= 8 (33.3%) 

 
 

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=0.029a 

 

 
No Integrado 
n= 16 (66.6%) 

 
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=0.004a 

 

Programa PADES  
 

Integrado 
n= 6 (25%) 

 
 

25.50      22.00 -31.25 

 
 

24.50       21.75 – 32.75 

 
 

24.50      22.25 – 33.00 

 
 
28.00      24.00 – 32.00 

 
 

p=0.299a 

 

 
No Integrado 
n= 18 (75%) 

 
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=0.005a 

 

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=0.082a 

 

 
No Integrado 
 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 

 
p=0.006a 

 

ENP-E: Escala de evaluación de las necesidades psicosociales y espirituales del enfermo al final de la vida; P25-P75: Percentil 25- 

Percentil 75; PCC/MACA: Identificación como Paciente Crónico Complejo/Modelo Atención Cronicidad Avanzada; ATDOM: Programa 

de Atención Domiciliaria; PADES: Programa de atención domiciliaria por equipos especializados en Atención Paliativa; GdC: Gestión 

de Caso(a): Prueba de Friedman.  
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7. DISCUSIÓN 
 

 

El manejo clínico y asistencial de los pacientes con ELA requiere una comprensión global 

que abarque desde la incidencia y prevalencia de la enfermedad hasta la integración de 

estos pacientes en programas asistenciales, pasando por la identificación de sus 

necesidades clínicas, dispositivos de soporte para la alimentación y la respiración. De 

igual importancia, es determinar cuáles 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 relación con los objetivos 

propuestos, desarrollados en tres artículos publicados, proporcionando una visión 

panorámica detallada de la situación de los pacientes con ELA en un área geográfica y 

proponiendo algunas aportaciones, que puedan contribuir a que intervenciones futuras 

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

 

Para proporcionar coherencia y claridad óptimas en la presentación de nuestros 

hallazgos y su interpretación, se ha estructurado la discusión subsiguiente de manera 

que refleje el orden de los objetivos específicos que inicialmente establecimos en 

nuestra investigación. 
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7.1 Objetivo específico 1 

 

 

Analizar los aspectos demográficos e identificar las características 

asistenciales de los pacientes con ELA, así como la incidencia y prevalencia 

en un área geográfica 

 
El primer objetivo de este proyecto de investigación era la descripción de los elementos 

esenciales de las características demográficas y asistenciales de los pacientes con ELA.  

También el estudio de aspectos epidemiológicos como incidencia y prevalecía.  

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.  

 

• Estudiar la distribución por edad, género y otras variables demográficas 

relevantes de los pacientes con ELA.  

El estudio confirmó que la distribución por edad y sexo de los pacientes con ELA, no 

muestra discrepancias significativas en comparación con estudios anteriores en países 

desarrollados, lo cual está en línea con lo esperado en la literatura científica. Esto 

contribuye a la literatura existente reafirmando la consistencia en los patrones 

demográficos de la ELA a través de diferentes poblaciones y contextos (1,2). 

 

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

En la presentación clínica inicial de los pacientes estudiados, se ha observado un patrón 

común, donde el inicio de la enfermedad es generalmente de tipo espinal, seguido por 

la manifestación bulbar, siendo este último más frecuente en mujeres, aunque las 

diferencias no son significativas, tal como se detalla habitualmente en diversas 

publicaciones científicas. (1,2). 
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• Cuantificar el periodo de tiempo que transcurre desde la aparición de los 

primeros síntomas hasta el diagnóstico definitivo. 

En este estudio, hemos observado que el intervalo entre la aparición de los primeros 

indicios y la confirmación diagnóstica de la ELA es de 12 meses, una duración que 

concuerda con la literatura previamente publicada en contextos de países desarrollados. 

Este periodo, no se atribuye a particularidades de los sistemas de salud evaluados, sino 

más bien a las características intrínsecas de la enfermedad en sus fases tempranas (26-

27). No obstante, este lapso de tiempo, es uno de los elementos que genera mayor 

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

 

Para reducir este retraso es crucial la implicación del médico de familia en la detección 

precoz de la ELA. Por ello, es esencial sensibilizar sobre la relevancia de considerar la ELA 

en el diagnóstico diferencial cuando se enfrentan a pacientes con síntomas 

neuromusculares no concluyentes. 

 

• Examinar la integración en el programa de cronicidad y el modelo de 

atención especializada por parte de estos pacientes. 

En cuanto al análisis de la integración inicial de estos pacientes en programas de 

cronicidad en Atención Primaria (AP), nuestro estudio revela una baja proporción de 

pacientes identificados inicialmente como PCC/MACA, con una integración ligeramente 

superior en los Programas de Atención Domiciliaria (PAD), específicamente en ATDOM 

y PADES (138-139).  Este hallazgo subraya la necesidad urgente de mejorar la coordinación 

entre la AP y los servicios hospitalarios. 

 

Respecto al modelo de atención hospitalaria en esta área de gestión, la mayoría de los 

pacientes son atendidos en una unidad multidisciplinar hospitalaria, siguiendo las 
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pautas establecidas en las guías internacionales (143-149). Contrario a lo esperado, la 

duración de la enfermedad no ha demostrado ser un factor determinante para la 

inclusión en los programas de AD, ni para su identificación como PCC-MACA. Esta 

situación podría deberse a que, tras la confirmación del diagnóstico 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 implementación de rutas 

asistenciales o vías clínicas coordinadas entre la AP y los servicios hospitalarios. Estas 

rutas facilitarían la identificación temprana de los pacientes y su inclusión oportuna en 

los programas de cronicidad, contribuyendo a una mejora significativa en la atención 

integrada y continua. Es importante destacar que los equipos de AP, compuestos por 

profesionales tanto del sector sanitario como del social, desempeñan un papel crucial 

en garantizar la continuidad de los cuidados, involucrando activamente al paciente y a 

su entorno familiar (134-136). 

 

• Evaluar de la necesidad de dispositivos que asistan en la alimentación y 

la respiración al inicio del estudio, como la gastrostomía endoscópica 

percutánea (PEG) o la ventilación no invasiva (VNI).  

En esta investigación, se ha observado que la necesidad de dispositivos de asistencia 

para la alimentación y la ventilación, como la gastrostomía endoscópica percutánea 

(PEG) y, en menor medida, la ventilación no invasiva (VNI), se revelan como factores 

significativos en la identificación e inclusión de estos pacientes en los programas de 

cronicidad. Esta correlación destaca la importancia de estos dispositivos no solo en la 

gestión clínica del paciente, sino también como indicadores clave para su integración en 

los programas de cronicidad. 

• Determinar la incidencia y prevalencia de esta enfermedad en un área 

geográfica específica. 
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La prevalencia encontrada es mayor que en el estudio previo en la misma área 

geográfica (20) y esta resulta ser un 44,4% superior (7,8 versus 5,4/100.000 habitantes ≥ 

18 años).  Este aumento parece asociarse al crecimiento de las tasas de supervivencia 

que han podido aportarla creación de las unidades multidisciplinares específicas y, 

probablemente, también a la incorporación de la VNI de una forma precoz (55). Respecto 

a la incidencia, destaca una distribución por sexos con una tasa mayor en el sexo 

femenino de la esperada (20). 

 

La incidencia global es 2,5 veces más elevada que en la publicación utilizada como 

referencia en el entorno del presente estudio (20). Aumenta de 1,4 a 3,3/100.000 

habitantes/en personas ≥18 años. Esta mayor incidencia podría 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 años posterior. 

  

Entre los factores que pueden justificar el aumento de la incidencia respecto a estudios 

previos están, además de un mayor número de casos, también pueden influir otros 

factores como el incremento de la sospecha diagnóstica y la mejora en los sistemas de 

registro e identificación de los pacientes en las historias electrónicas (ECAP).  

 

También hay que destacar la posibilidad de que exista un mejor registro de casos en el 

periodo 2012-2017 dado que el análisis de la incidencia se calcula con los datos 

recogidos de la ECAP (166).  

 

En nuestro estudio, hemos observado tasas de incidencia y prevalencia 

significativamente más altas en comparación con los datos presentados en 

investigaciones subsiguientes (21). Este dato sugiere que la incidencia y prevalencia en 

nuestra área de estudio podrían ser inusualmente altas, una observación que remarca 
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que los hallazgos o resultados actuales son lo suficientemente significativos o inusuales 

que justifican o requieren un estudio más exhaustivo.  

 

Esta tendencia indica que, en esta región geográfica particular, tanto la incidencia como 

la prevalencia podrían ser más altas de lo que se había anticipado. Esta observación abre 

la puerta a la hipótesis de que podrían existir condiciones o factores locales específicos 

que influyen en estos números elevados, lo que subraya la necesidad de estudios 

adicionales en esta área. Descubrir estos factores podría ser clave para desentrañar las 

razones detrás de las diferencias en los índices de la enfermedad y podría orientar el 

desarrollo de estrategias de prevención y tratamiento más adecuadas para esta zona 

específica. 

 

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 área y que los 

resultados muestran cifras superiores a las previas en el área de estudio. También ha 

permitido obtener datos asociados a la identificación en el programa de cronicidad. A 

partir de ellos se pueden promover recomendaciones para la práctica clínica y políticas 

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

Análisis de los motivos de consulta urgente hospitalaria y la evolución de la utilización 

de los dispositivos de soporte para alimentación y respiración de los pacientes con ELA. 

 

El objetivo de esta investigación 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 atención a los motivos de consulta 

potencialmente evitables, como pueden ser las caídas. También se estudia la evolución 

en la utilización de dispositivos de soporte para la alimentación y la respiración en estos 

pacientes.   

 

• Identificar los motivos de consulta urgente hospitalaria más frecuentes, 

entre ellos los eventos como las caídas, 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 más visitas, este dato puede revelar la 

afectación negativa en la calidad de vida en el día a día en estos pacientes y sus 

cuidadores. No se han podido encontrar estudios que contextualicen estos resultados 

en otros territorios.  

 

El motivo más frecuente de consulta a los servicios de urgencias hospitalarios son las 

caídas accidentales con un número importante de traumatismo craneoencefálicos y/o 

fracturas óseas. Estos diagnósticos tienen como consecuencias clínicas dolor crónico o 

limitación del equilibrio que pueden producir discapacidades que precisan 

frecuentemente programas de rehabilitación. Otras consecuencias pueden ser el 

síndrome poscaída (167). Este síndrome puede acompañarse por pérdida de calidad de 
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vida debido a la disminución de la funcionalidad y autonomía, con limitación de la 

autonomía (169,170). De modo que, las caídas se han identificado como el motivo de 

consulta a urgencias más frecuente y se consideraría potencialmente evitables. 

 

En este trabajo, se ha identificado un hallazgo notable: el motivo principal de consulta 

para los pacientes con ELA ha sido las caídas, un aspecto que diverge de lo comúnmente 

descrito en la literatura, donde los síntomas más habituales son disnea, disfagia, 

dificultades con los dispositivos de asistencia para la respiración y alimentación, y dolor 

(68). Esto podría atribuirse a que la atención focalizada en estos síntomas en estos 

pacientes se recibe desde la unidad multidisciplinar hospitalaria (144-149), y de los equipos 

de atención primaria (104,89,136).  Este estudio aporta la aportación a lo conocido la 

novedad de las caídas como motivo principal de visita a urgencias hospitalarias de los 

pacientes con ELA, ampliando nuestra comprensión de las necesidades clínicas y los 

patrones de consulta en esta población.  

 

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 más problemas crónicos de salud en más del 80% de los pacientes con ELA 

y unas 3,5 veces superior a la población general (82). 

 

En relación a la edad, una de las primeras observaciones relevantes de nuestro estudio 

fue la tendencia de los pacientes mayores de 60 años a solicitar atención 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 representación 

significativa dentro de nuestra muestra, aunque no se encontraron diferencias 

estadísticamente significativas. 
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Identificamos que el periodo inicial de la enfermedad (menos de dos años desde el 

diagnóstico) se asocia a una mayor frecuentación en términos de consultas a urgencias. 

Durante esta etapa, los síntomas progresivos, tanto sistémicos como motores, se 

evidencian con mayor intensidad. Con síntomas como disnea, disfagia y una notable 

falta de fuerza muscular, los pacientes enfrentan un riesgo elevado de caídas (55,167,168). 

 

• Detallar cómo evoluciona la necesidad en el uso de dispositivos de ayuda 

para la alimentación y ventilación, en el periodo estudiado. 

 

Sobre la evolución en la utilización de dispositivos para alimentación y/o ventilación, se 

ha observado un incremento importante en su utilización respecto al inicio del estudio. 

La tendencia a una indicación más temprana puede atribuirse a un mayor 

reconocimiento de los beneficios clínicos y a la evolución de las pautas de práctica clínica 

que enfatizan la intervención temprana (150). Asimismo, este cambio puede reflejar una 

mejor coordinación y comunicación entre los equipos de atención multidisciplinar, lo 

que facilita una valoración y manejo más integrados y oportunos de las necesidades de 

los pacientes (147,149). 

Además, la creciente adopción de estos dispositivos puede estar relacionada con una 

mayor concienciación y educación 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 decisión de implementar estos dispositivos 

debe ser siempre individualizada, basada en las preferencias del paciente y su situación 

clínica particular. 

 

Este segundo estudio tiene algunas fortalezas y limitaciones. Como fortalezas se pueden 

destacar las fuentes de información, dado que se ha incluido a todos los pacientes de 

ELA detectados en una amplia área geográfica, tanto de la atención 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 análisis descriptivo, y que estarían potencialmente asociadas a la calidad y la cantidad 

de los registros sanitarios, dado que son registros que se han diseñado para el 

seguimiento clínico (166). En este estudio no se han analizado las consultas urgentes en 

atención primaria. No obstante, potencialmente se trataría de motivos menos graves, 

dado que los más importantes se derivan a las urgencias hospitalarias, y éstas sí que se 

han registrado.  

 

 

7.3 Objetivo específico 3 
 

Estudiar la evolución de la integración 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 evolución en la integración en el 

programa de cronicidad asistencial de Atención 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 atención integral 

y bienestar. 

 

• Describir la evolución de la integración en el programa de atención a la 

cronicidad, en el periodo estudiado.  

 

Al final del periodo analizado, este estudio muestra que más de un tercio de los 

pacientes con ELA no están integrados en programas de cronicidad. Esto puede significar 

que una parte importante de ellos dejan de tener acceso al modelo de atención integral 
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que aporta una visión multidimensional del paciente con ELA y su familia (120,136). La 

visión multidimensional incluye también la valoración de las necesidades sociosanitarias 

como sería entre otras, el acceso al soporte de profesionales como las trabajadoras 

sociales sanitarias que realizan los planes de intervención eficientes de la organización 

de la atención de los pacientes, de la implicación y cohesión de la familia y en las mejoras 

del entorno, ya sea con mejoras en la adecuación de la vivienda o del entorno social (134). 

 

Una de las herramientas incluidas en los programas de cronicidad y de la Atención 

Primaria (AP) en general es fomentar la realización y registro de la Planificación de las 

Decisiones anticipadas PDA (140-141). Este estudio muestra que sólo un tercio de los 

pacientes con ELA tienen realizada y registrada la PDA en la historia clínica. Son 

necesarias nuevas iniciativas para identificar las barreras que dificultan o no favorecen 

la realización y registro de la PDA, ya sean las relacionadas con el paciente, el profesional 

o la organización (140-141), para así incrementar y mejorar el registro de la PDA en la 

historia clínica de los pacientes de ELA.  

 

 

• Analizar la complejidad en las necesidades psicológicas, sociales y 

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 incrementándose 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 

físicas.   
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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 está en 

consonancia con el impacto de tiene la enfermedad en cuanto a la dependencia y el 

pronóstico infausto (1,2).Puede parecer lógica 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 opinión de los autores, son indicativos inequívocos de 

alerta de necesidad psicosocial, y apoyan la necesidad de realizar la valoración, 

seguimiento evolutivo y el abordaje específico de las NPE mediante la escala ENP-E (164) 

de forma sistemática en el proceso asistencial de todos los pacientes en situación de 

enfermedad avanzada, así 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 evolución de la enfermedad al inicio del 

estudio, no se observan diferencias en cuanto a complejidad. No obstante, en la 

evolución del análisis de las NPE sí 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 jóvenes y los de más edad.  

 

En el estudio de la asociación de las puntuaciones en complejidad de las NPE y el tiempo 

de evolución de la enfermedad, los incrementos se observan en los pacientes con 

tiempo menor de 2 años y en los de igual o mayor a 5 años de evolución.  
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Es difícil encontrar una explicación a estas variaciones con el conocimiento actual de las 

NPE en los pacientes con ELA (164). Entre otros factores se podrían incluir el propio 

número reducido de casos analizados, así como otros factores culturales, económicos y 

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

 

Respecto a la evolución en las puntuaciones en complejidad de las NPE asociada a la 

utilización o no de los dispositivos para alimentación o respiración como PEG y VNI, 

también se observa la progresión en las puntuaciones en los grupos, con la excepción 

de los portadores de PEG en los que las diferencias son no significativas. Las causas se 

pueden atribuir al escaso número de casos incluidos en cada uno de los grupos, aunque 

también podría explicarse en el grupo de los pacientes que utilizan la PEG, opinión 

compartida con otros autores, por la mejoría en los aspectos nutricionales y de calidad 

de vida percibida (170). 

 

En relación con la identificación de pacientes como PCC/MACA en el programa de 

cronicidad, es destacable y estadísticamente significativo que aquellos pacientes no 

identificados en este ámbito presentan una mayor puntuación 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 atención 

domiciliaria como ATDOM y PADES, y que no han recibido seguimiento por parte del 

equipo de Gestión de Caso (GdC). 

 

Este hallazgo sugiere que la falta de identificación e inclusión en programas 

especializados de atención a la cronicidad y la ausencia de seguimiento por equipos 

especializados, puede intensificar la percepción de la complejidad de las necesidades en 

los pacientes.  
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Estas observaciones subrayan la importancia crítica de la integración temprana y el 

seguimiento continuo en programas especializados para pacientes con enfermedades 

crónicas complejas como la ELA. También refuerzan la necesidad de una gestión de 

casos efectiva y de una atención interdisciplinaria para abordar las diversas y 

crecientes necesidades de estos pacientes, tanto médicas como psicosociales y 

espirituales. La identificación temprana como PCC/MACA y la inclusión en programas 

como ATDOM y PADES, junto con la atención del equipo de GdC, podrían desempeñar 

un papel crucial en la moderación de la percepción 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 selección de la escala ENP-E, una 

herramienta validada en nuestro contexto específico, y la inclusión exhaustiva de 

todos los pacientes identificados dentro de un servicio de salud pública que cubre una 

amplia área geográfica. Además, 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 limitación de nuestro estudio radica en el tamaño de muestra relativamente 

pequeño. Esta limitación es una característica común de la mayoría de los estudios 

publicados en este campo (166). 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 permitió evaluar la progresión de los NPS en 

cuatro intervalos de tiempo diferentes, teniendo en cuenta varias variables (Figura 8). 

A pesar de su tamaño limitado, este seguimiento longitudinal proporciona información 

valiosa sobre la evolución 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 clínicos y asistenciales en el manejo 

de pacientes con ELA, destacando tanto la incidencia y prevalencia de la enfermedad 

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

 

Destacar que la identificación de un número considerable de pacientes con ELA que no 

están adecuadamente incorporados en el programa de la cronicidad, así como la 

observación 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 prevención de caídas, optimización de la ruta 

asistencial y la implementación de estrategias que mejoren la atención de las personas 

afectadas por la ELA y sus familias.  

 

Este estudio actúa como una llamada a la acción, enfatizando la importancia de abordar 

estas áreas para el bienestar de los pacientes y sus cuidadores. 
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8.1.1. Conclusiones en relación con el objetivo específico 1 
 

Analizar los aspectos demográficos e identificar las características asistenciales de los 

pacientes con ELA, así como la incidencia y prevalencia en un área geográfica 

 

Este estudio aporta una visión actualizada y detallada sobre los aspectos demográficos, 

clínicos y asistenciales de los pacientes con ELA en un área geográfica específica, 

presentando hallazgos significativos en cuanto a incidencia, prevalencia y manejo clínico 

de la enfermedad. Los resultados revelan una prevalencia e incidencia superiores a 

estudios previos en el área, resaltando la necesidad de un análisis más profundo para 

entender los factores subyacentes y las implicaciones clínicas y de política sanitaria. 

 

Además, el estudio resalta la importancia de la detección precoz de la enfermedad por 

parte de los médicos de atención primaria con el objetivo de minimizar el periodo de 

tiempo entre los primeros síntomas y el diagnóstico definitivo. 

 

En este estudio, se destaca que, aunque un número considerable de pacientes con ELA 

recibe atención en unidades multidisciplinares hospitalarias, la integración temprana en 

programas de cronicidad sigue siendo limitada. Esto resalta la necesidad imperante de 

fortalecer la coordinación entre los servicios de atención primaria y hospitalarios. Esta 

observación propone la implementación de rutas asistenciales bien definidas y 

coordinadas entre ambos niveles de atención, con el fin de asegurar una identificación 

temprana y una inclusión efectiva de los pacientes en los programas de cronicidad, 

optimizando así su atención y manejo. 

 

La utilización de los dispositivos para la alimentación y la respiración es un factor crucial 

en la gestión de la ELA, y su uso influye en la inclusión de pacientes en programas de 
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cronicidad. De este primer análisis se desprende que la aplicación de la Gastrostomía 

Endoscópica Percutánea (PEG) en pacientes con ELA promueve su identificación en el 

programa de atención a la cronicidad como PCC/MACA y su inclusión en los Programas 

de Atención Domiciliaria (PAD), y que el uso de la Ventilación No Invasiva (VNI) potencia 

igualmente la inclusión en el PAD.  

 

En resumen, este estudio no solo aporta información valiosa sobre la ELA en un contexto 

geográfico concreto, sino que también plantea importantes consideraciones para la 

práctica clínica y las políticas de salud, apuntando hacia la necesidad de estrategias de 

atención más integradas y personalizadas para las personas afectadas por esta 

enfermedad. 

 

 

8.1.2. Conclusiones en relación con el objetivo específico 2 
 

Análisis de los motivos de consulta urgente hospitalaria y la evolución de la utilización 

de los dispositivos de soporte para alimentación y respiración de los pacientes con ELA. 

 

Los hallazgos de nuestra investigación resaltan que las caídas representan el motivo más 

frecuente por el cual los pacientes con ELA buscan atención en servicios de urgencias 

hospitalarias, a menudo resultando en traumatismos craneoencefálicos y/o fracturas 

óseas. Estos incidentes, potencialmente evitables, tienen un impacto significativo en la 

calidad de vida de los pacientes, a menudo resultando en dolor crónico, disminución de 

la funcionalidad y la autonomía, y la necesidad de programas de rehabilitación. 

 

Aunque problemas respiratorios y de deglución, así como dificultades en el uso de 

dispositivos de asistencia para la alimentación y la respiración, también motivan visitas 

a urgencias, ocurren con menos frecuencia de lo esperado. Esto podría deberse a la 
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gestión efectiva de estos síntomas por parte de unidades multidisciplinares hospitalarias 

y equipos de atención primaria. 

 

La presencia de comorbilidades también es un factor contribuyente significativo a las 

visitas de urgencia, una observación consistente con literatura existente que señala una 

alta prevalencia de múltiples condiciones crónicas en pacientes con ELA (83). 

 

Se observó una tendencia entre los pacientes mayores de 60 años y aquellos en las 

etapas iniciales de la enfermedad (menos de dos años desde el diagnóstico) a requerir 

atención de urgencia más frecuentemente, subrayando la necesidad de estrategias 

preventivas y de apoyo dirigidas a estos subgrupos. 

 

En cuanto a la utilización de dispositivos de soporte para la alimentación y la respiración, 

se nota un incremento en su uso, lo que refleja una tendencia a una implementación 

más temprana de estas intervenciones vitales. Su adopción anticipada está vinculada 

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

 

Las fortalezas de este estudio incluyen el amplio alcance geográfico y la inclusión 

exhaustiva de pacientes de ELA de varios centros de atención. Sin embargo, se 

reconocen limitaciones, principalmente relacionadas con las restricciones de un análisis 

descriptivo y la dependencia de registros sanitarios diseñados para seguimiento clínico, 

no para investigación. Además, el estudio no contempla consultas urgentes en atención 

primaria, aunque se presume que estas incidencias serían de menor gravedad 

comparadas con aquellas que requieren atención hospitalaria urgente. 

 

Este estudio evidencia la detección de las caídas como un problema de salud que, 

aunque puede considerarse como inherente a la evolución de estos pacientes, resalta la 
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importancia tanto de la frecuencia como las consecuencias de éstas. Estos resultados 

deberían ayudar a la introducción de cambios para reforzar el modelo actual de gestión 

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

 

En este sentido, una propuesta sería aumentar la participación de los profesionales 

integrados en la medicina física y rehabilitación, especialmente para la atención 

domiciliaria, con el objetivo de proporcionar intervenciones adaptadas a mantener la 

autonomía del paciente, potenciar la funcionalidad, valorar la utilización de productos 

ortoprotésicos, así como la formación y preparación tanto del paciente como del 

cuidador principal y su familia con especial énfasis en los dos primeros años del 

diagnóstico de la enfermedad (171-173). 

 

8.1.3. Conclusiones en relación con el objetivo específico 3 
 

Estudiar la evolución de la integración 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 relación a la evolución en la integración en el programa de cronicidad asistencial, al 

final del período estudiado, una proporción significativa de pacientes con ELA no está 

integrada en programas de cronicidad, privándoles de un modelo de atención integral 

que considera múltiples dimensiones de su bienestar y el de sus familias. 

 

La Planificación de Decisiones Anticipadas (PDA) está infrarrepresentada en las historias 

clínicas, indicando la necesidad de abordar las barreras para su implementación y 

mejorar la integración de este elemento crucial en la atención al paciente. 
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Una proporción 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 duración de la enfermedad, pero 

sí hay un aumento notable en los pacientes masculinos y en determinados grupos de 

edad y duración de la enfermedad. La interpretación de estas variaciones requiere una 

consideración cuidadosa de múltiples factores, incluidos los demográficos y 

socioeconómicos. 

 

En cuanto al uso o no uso de dispositivos de asistencia como la gastrostomía percutánea 

endoscópica (PEG) y la ventilación no invasiva (VNI), se constata que no existen 

diferencias significativas en las puntuaciones de complejidad entre los pacientes que 

utilizan PEG. Esto podría deberse a las mejoras percibidas en la nutrición y calidad de 

vida asociadas con el uso de este dispositivo. 

 

Respecto a la identificación en programas de cronicidad y gestión de casos, la falta de 

identificación e inclusión en programas de atención a la cronicidad y la ausencia de 

gestión de casos se asocian con un aumento en la percepción de la complejidad de las 

necesidades de los pacientes. 

 

Estos hallazgos enfatizan la importancia de la integración temprana, la gestión de casos, 

y la atención interdisciplinaria en la moderación de la complejidad percibida de las 

necesidades psicosociales y espirituales. 

 

Una fortaleza significativa de este estudio es que, incluso con un tamaño de muestra 

limitado, sobresale por la aplicación de la escala ENP-E, que ha sido validada, y por la 

inclusión exhaustiva de pacientes en un sistema de salud pública. Esto ha permitido 

obtener información 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 habían 

sido registrados en la literatura previa. 

 

8.2. Relevancia para la práctica clínica y la gestión 
 

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

cruciales para la práctica clínica y la gestión sanitaria, con el objetivo de mejorar la 

atención a los pacientes. A continuación, se detallan las propuestas y su relevancia: 

 

8.2.1. Propuestas: 
 

1. Desarrollo de una "Ruta Asistencial" Específica para ELA: Se sugiere la creación 

de una ruta asistencial especializada, enfocada en la detección temprana y 

seguimiento continuo de pacientes con ELA, mejorando su integración en 

programas de atención a la cronicidad y abordando la percepción de alta 

complejidad en sus necesidades. 

2. Aumento de la Participación de Profesionales en Medicina Física y 

Rehabilitación: Se propone incrementar la implicación de profesionales 

especializados en medicina física y rehabilitación, especialmente para la atención 

domiciliaria. Esto incluye proporcionar intervenciones personalizadas para 

mantener la autonomía del paciente, potenciar su funcionalidad, valorar la 

utilización de productos ortoprotésicos, y ofrecer formación y preparación tanto 

al paciente como al cuidador principal y su familia, con un enfoque particular en 

los primeros dos años tras el diagnóstico. 

3. Mejora en la Identificación y Seguimiento en Programas de Cronicidad: Se 

enfatiza la importancia de la identificación precisa y el seguimiento riguroso en 

programas de atención a la cronicidad, como PCC/MACA, para una gestión 

efectiva de la complejidad de las necesidades de los pacientes con ELA. 
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4. Mejora en la Realización y Registro de la Planificación de Decisiones 

Anticipadas (PDA) en la Historia Clínica: Se propone perfeccionar tanto la 

elaboración como el registro de la Planificación de Decisiones Anticipadas en las 

historias clínicas de los pacientes. Esto implica abordar los desafíos para su 

implementación 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. 

5. Evaluación Exhaustiva de Necesidades Psicosociales y Espirituales (NPS): Se 

recomienda la implementación de la escala ENP-E para una evaluación regular 

de las NPS en pacientes con ELA, estableciéndolo como un estándar en su 

atención. 

 

 

8.2.2. Relevancia: 
 

1. Integración en Atención a la Cronicidad: Este trabajo muestra que la integración 

efectiva de los pacientes con ELA en programas de cronicidad es crucial, 

mostrando una relación directa con la disminución en la percepción de la 

complejidad en sus necesidades. 

2. Atención Interdisciplinaria y Gestión de Casos: Los resultados subrayan la 

necesidad de un enfoque interdisciplinario y una sólida gestión de casos para 

mejorar la calidad de vida de estos pacientes, dados los complejos desafíos 

presentados por sus NPS. 

3. Base para Futuras Investigaciones y Mejoras en la Atención: El estudio identifica 

áreas clave para investigaciones futuras y sugiere mejoras concretas en la 

atención al paciente, incluyendo atención personalizada y continua. 
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4. Enfoque Integral en la Atención de ELA: Se respalda un tratamiento más 

holístico de la ELA, que abarque lo físico, las preocupaciones familiares, el 

bienestar emocional y las necesidades espirituales. 

 

En resumen, el estudio destaca la necesidad de una integración más efectiva de 

pacientes con ELA en programas de atención a la cronicidad, una gestión exhaustiva de 

sus necesidades psicosociales y espirituales, y un enfoque interdisciplinario en su 

tratamiento. La inclusión de profesionales en medicina física y rehabilitación para la 

atención domiciliaria enfatiza la importancia de un manejo adaptado y proactivo, 

particularmente en los primeros años tras el diagnóstico. 

Los hallazgos y conclusiones deben ser vistos como puntos de partida para hipótesis 

futuras que requieren ser validadas en investigaciones más amplias, con un alcance 

geográfico más extenso y en un periodo más prolongado. 

 

 

8.3. Relevancia para la investigación 
 

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

investigación se puede enfocar en varios aspectos clave: 

 

1. Identificación de Áreas Críticas para Investigaciones Futuras: El estudio destaca 

importantes áreas para la investigación futura en la atención a la ELA. 

Proporciona una base sólida para explorar más a fondo las interacciones entre la 

atención clínica y los programas de cronicidad, así como el impacto de las 

intervenciones en la calidad de vida de los pacientes. 

2. Impulso para Innovaciones en la Atención de ELA: Los hallazgos del estudio 

pueden incentivar la investigación en nuevas metodologías y estrategias para 

mejorar la atención a la ELA. Esto incluye el desarrollo de enfoques más 
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personalizados e integrados que abarquen las necesidades físicas, psicosociales 

y espirituales. 

3. Validación y Mejora de Herramientas de Evaluación: La utilización 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. Exploración de la Eficacia de las Intervenciones de Rehabilitación: La propuesta 

de incrementar la participación de profesionales en medicina física y 

rehabilitación en la atención domiciliaria abre nuevas líneas de investigación 

sobre la eficacia de tales intervenciones en la preservación de la autonomía y la 

mejora de la funcionalidad de los pacientes. 

5. Análisis Longitudinal y Seguimiento: El seguimiento longitudinal de un 

subconjunto de pacientes ofrece datos valiosos sobre la progresión de las 

Necesidades Psicosociales y Espirituales, además de otros aspectos de la 

enfermedad, lo que es fundamental para entender mejor la evolución de la ELA 

y cómo las intervenciones afectan esta progresión. 

6. Establecimiento de Nuevos Estándares en la Investigación de ELA: Los 

resultados del estudio pueden servir como referencia para futuras 

investigaciones en ELA, estableciendo nuevos estándares en la calidad y enfoque 

de los estudios relacionados con esta condición. 

En resumen, este estudio abre múltiples avenidas para la investigación futura, 

ofreciendo una visión integral de las necesidades de los pacientes con ELA y subrayando 

la importancia de un enfoque multidimensional y adaptativo en su tratamiento y 

cuidado. Las posibles áreas de investigación 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 Amiotrófica (ELA) para la docencia 

es significativa, ofreciendo enfoques para la enseñanza en diversas disciplinas médicas 

y de la salud. Aquí están algunas de las implicaciones para la docencia: 

• Educación Interdisciplinaria: El estudio resalta la importancia de un enfoque 

interdisciplinario en la atención de pacientes con ELA. En la docencia, esto puede 

traducirse en programas de enseñanza que fomenten la colaboración entre 

diversas especialidades médicas, terapia física, trabajo social, psicología, y otros 

campos relevantes. 

• Enseñanza de Modelos de Atención Integrados: Los hallazgos subrayan la 

eficacia de los modelos de atención integrados y la gestión de casos. En la 

educación, esto puede incluir el desarrollo de currículos que enseñen cómo 

coordinar la atención entre atención primaria, especialistas, y servicios de apoyo. 

• Fomento del Aprendizaje Centrado en el Paciente: El estudio pone de relieve la 

importancia de entender y atender las necesidades holísticas de los pacientes, 

incluyendo aspectos físicos, psicosociales y espirituales. Esto puede incorporarse 

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

• Capacitación en Evaluación de Necesidades Complejas: La utilización de 

herramientas como la escala ENP-E ofrece una excelente oportunidad para 

enseñar a los estudiantes cómo evaluar de manera integral las necesidades de 

los pacientes con enfermedades crónicas y complejas. 

• Integración de la Rehabilitación en la Enseñanza Clínica: Dado el énfasis en la 

importancia de la medicina física y la rehabilitación, especialmente en la 

atención domiciliaria, hay una oportunidad para fortalecer este aspecto en los 

programas de formación médica y de salud. 

• Desarrollo de Habilidades de Investigación: Los estudiantes pueden aprender 

sobre la importancia de la investigación en el desarrollo de estrategias de 
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atención y en la mejora continua de las prácticas médicas. El estudio ofrece un 

ejemplo de cómo los hallazgos investigativos pueden informar y mejorar la 

práctica clínica. 

• Preparación para Cambios Demográficos y Desafíos Futuros: El estudio 

proporciona un contexto para enseñar sobre los desafíos que enfrenta la 

atención médica en el manejo de enfermedades crónicas y degenerativas, 

preparando a los estudiantes para los cambios demográficos y los crecientes 

casos de enfermedades como la ELA. 

• Impulso para la Educación Continua: Para los profesionales en ejercicio, el 

estudio enfatiza la necesidad de educación continua para mantenerse al día 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 enseñar y aprender sobre atención interdisciplinaria, integrada, y centrada en el 

paciente, y destacando la importancia de la evaluación y manejo integral de las 

enfermedades crónicas y complejas. Las lecciones extraídas pueden enriquecer 

significativamente los programas de formación médica y de salud, preparando mejor a 

los futuros profesionales para los desafíos del cuidado de pacientes con condiciones 

como la ELA. 
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10. ANEXOS 
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Anexo 2: Escala ENP-E
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