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1. RESUMEN

Introduccién y Objetivo: La esclerosis lateral amiotréfica, es una enfermedad
neurodegenerativa que puede provocar la muerte entre los 3 y 5 afios desde el inicio de los
sintomas.. El objetico de esta revision es Analizar el grado de evidencia de las distintas
técnicas, métodos y/o modalidades terapéuticas utilizadas desde la fisioterapia en el

abordaje del paciente con Esclerosis Lateral Amiotrofica.

Material y método: Se ha realizado una revision sistemética en la cual se han utilizado las
bases de datos Pubmed, PEDro, Scopus, Cochrane, Sport-Discus y Web of Science. Para
realizar las busquedas, se han utilizado las palabras clave “fisioterapia” y “esclerosis lateral
amiotrofica” y los criterios de inclusién han sido estudios publicados en los Ultimos 5 afios,
realizados en humanos, cuyo idioma sea inglés o castellano y cuyos tipos de estudio sean

estudios experimentales o revisiones.

Resultados: Se han obtenido un total de 17 articulos: cuatro ensayos clinicos, nueve
revisiones sistematicas y otras cuatro revisiones. Se han estudiado diferentes técnicas de
fisioterapia respiratoria y de ventilacibn mecénica, la técnica respiratoria de Yoga varios
tipos de ejercicio terapéutico, la estimulacion magnética transcraneal, el entrenamiento de
fuerza isométrica lingual, los estiramientos, masoterapia, crioterapia, hidroterapia,
ultrasonidos, electrdlisis percutanea y la acupuntura. Las técnicas de fisioterapia respiratoria
la ventilacion mecanica y el ejercicio terapéutico han mostrado beneficios en la calidad de
vida, supervivencia y funcionalidad. Otras técnicas como el entrenamiento lingual, la
estimulacion magnética transcraneal y los estiramiento también mostraron efectos positivos

pero menos significativos. El resto de técnicas muestra resultados poco concluyentes

Conclusiones: Varios tipos de tratamiento han mostrado efectos positivos (especialmente
la fisioterapia respiratoria, la ventilacion mecnanica y el ejercicio) en variables como la
funcionalidad la calidad de vida y la supervivencia. Sin embargo es necesario seguir
investigando para poder obtener un mayor grado de evidencia ya que varias modalidades

fisioterapicas no se pueden aceptar ni refutar.

Palabras clave: Esclerosis Lateral Amiotréfica ; Fisioterapia.

Pagina 3
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1. ABSTRACT

Background: Amyotrophic lateral sclerosis is a neurodegenerative disease that can cause
death between 3 and 5 years from the onset of symptoms. The purpose of this review is to
analyze the degree of evidence of the different techniques, methods and therapeutic
modalities used from the physiotherapy in the treatment of the patient with amyotrophic

lateral sclerosis.

Methods: A systematic review was carried out in which Pubmed, PEDro, Scopus, Cochrane,
Sport-Discus and Web of Science databases were used. To carry out the search, the
keywords “physiotherapy” and “amyotrophic lateral sclerosis” have been used. We have
included studies published in the last 5 years in humans, which languages coud be English

or Spanish an which types of study are experimental studies and reviews.

Outcomes: A total of 17 articles were finally included: four clinical trials, nine systematic
reviews and other four reviews. These treatment modalities were studied: different
techniques of respiratory physiotherapy and mechanical ventilation, the Yoga breathing
technique, various types of therapeutic exercise, transcranial magnetic stimulation, isometric
tongue strength training, stretching, masotherapy, cryotherapy, hydrotherapy, therapeutic
ultrasound, percutaneous electrolysis and Acupuncture. Respiratory physiotherapy,
mechanical ventilation and therapeutic exercise have shown benefits in quality of life, the
survival time and functionality. Other techniques such as tongue training, transcranial
magnetic stimulation and stretching also showed positive but less significant effects. The

remaining techniques show inconclusive results

Conclusions: Several types of treatment have shown positive effects (especially respiratory
physiotherapy, mechanical ventilation and therapeutic exercise) in quality of life and the
survival time. However, it is necessary to continue investigating in order to obtain a greater
degree of evidence since several physiotherapeutic modalities can not be accepted or

refuted.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis; Physiotherapy.
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2. GENERALIDADES DEL TRABAJO

2.1 TIPO DE TRABAJO

En el presente trabajo consiste en una revision sistematica de la bibliografia cientifica
existente desde el afio 2012 hasta la actualidad.

2.2 MOTIVACION PERSONAL

En la actualidad la prevalencia de la Esclerosis lateral amiotrofica (ELA) esta
aumentando y por lo tanto cada vez la enfermedad es mas conocida y presente en la
sociedad moderna. Su repercusion no sélo afecta al &mbito personal del paciente, sino
también a la familia y al entorno social del individuo debido a la gran discapacidad y
dependencia que provoca. Ademas, en estos ultimos afios, la ELA consigui6 llegar a toda la
poblacion espafiola de una forma llamativa con la campana “Modjate por la ELA”, la cual
buscaba dar apoyo a las personas que la sufren y concienciar a la poblacion de lo que
supone la enfermedad. Parece pues, que existe un mayor conocimiento de la situacion que
sufren las personas que padecen la ELA, es éste uno de los motivos por los cuales puede
ser interesante revisar la bibliografia para conocer cuales son los mejores tratamiento y si
existe la necesidad de investigar mas en este campo.

Por otro lado, a lo largo de la formacion del grado de fisioterapia, la ELA es una
patologia que se aborda en varias materias, al igual que otras muchas patologias. Sin
embargo, no se llega a profundizar en la forma especifica que a mi me hubiera gustado.
Debido también a la gran incertidumbre cientifica que supone (ya no soélo a su etiologia, sino
a cudl puede es el mejor abordaje fisioterapico) considero que es importante investigar en
esta linea y contribuir a la obtencion de algin progreso significativo.

Pero sin duda, la principal causa para la realizacién de este trabajo ha sido mi paso
por varios centros de neurologia durante la formacién del grado, donde me he encontrado
con algunos pacientes con ELA que me han marcado personal y profesionalmente. Creando

de esta manera la necesidad de conocer la mejor forma posible de tratamiento.
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3. INTRODUCCION

3.1 DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA DE LA ESCLEROSIS LATERAL

AMIOTROFICA

La ELA, llamada también enfermedad de las neuronas motoras o enfermedad de Lou
Gehrig, es una enfermedad neurodegenerativa que puede provocar la muerte entre los 3y 5
afos desde el inicio de los sintomas(1). Esta enfermedad produce una rapida degeneracion
de las neuronas motoras en la corteza cerebral, el tronco encefélico, la médula espinal y los
tractos corticobulbares. La edad tipica de inicio de los sintomas es de 55 afios, y es mas

frecuente en hombres (relacion hombre/mujer 2:1) (2,10).

En relacion a su epidemiologia, la tasa de incidencia mundial oscila entre 1,5 a 2,5
casos por cada 100.000 habitantes por afio(3), mientras que en Espafia la tasa de incidencia
se encuentra en 1 caso por cada 50.000 habitantes y la prevalencia es de 1 caso cada 100
mil habitantes(4). Actualmente, la incidencia de esta patologia esta aumentando y esto no
parece poder explicarse por el envejecimiento de la poblacion o por los avances que
permiten realizar un mejor diagnostico de la enfermedad, sino que se cree que tiene relacion
con el estilo de vida actual y los factores ambientales (aunque no se ha podido identificar a
ninguno como factor causal definitivo)(1). En relacibn a esto, no se han observado
diferencias significativas de la incidencia en las diferentes regiones mundiales, a excepciéon
de un aumento de la misma en la peninsula de Kii, en Jap6n, y en la isla de Guam, situada

en el Océano Pacifico(5).

Existen 2 tipos de ELA: la esporadica y la familiar. En ambos casos la etiologia de la
enfermedad es incierta. Se sabe que en el 15-20% de pacientes con ELA familiar la
enfermedad se produce por mas de 130 mutaciones en el gen superdxido dismutasa(l). Sin
embargo, se desconoce la etiologia del porcentaje restante de pacientes con este tipo de
ELA. Lo mismo ocurre con la ELA esporadica, aunque se cree que tiene relacion con
procesos patogénicos como las alteraciones del metabolismo del ARN, estrés oxidativo,
disfuncion mitocondrial, excitotoxicidad del glutamato y alteracion del transporte axonal. Asi
pues aun no se ha descubierto una causa concreta relacionada con el desarrollo de la
ELA(1,10). Sin embargo, si se han encontrado varios factores de riesgo que se han
relacionado con el desarrollo de la ELA. Estos son el tabaquismo, la obesidad, la proximidad

a grandes industrias quimicas y la participacion en la Guerra del Golfo(5).
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3.2 SINTOMATOLOGIA

En la ELA puede existir afectacion tanto a nivel de las motoneuronas superiores como
inferiores. Cuando se produce muerte de neuronas motoras superiores las caracteristicas
clinicas predominantes son rigidez muscular o espasticidad, lentitud de movimiento,
hipertonia, hiperreflexia, signos pseudobulbares (como la labilidad emocional y reaccién
vigorosa del reflejo nauseoso) y los reflejos patoldgicos. Mientras que la degeneracion de las
neuronas motoras inferiores, en el tronco cerebral o la médula espinal cursa con atrofia,
debilidad muscular, hipotonia, fasciculaciones y reflejos disminuidos(2). Debido a que la
afectacion se produce a nivel de las neuronas motoras, los sistemas sensitivos, de
coordinacion y esfinterianos suelen encontrarse intactos a lo largo de la enfermedad(3,5,7).

En la tabla 1 se muestran algunas de los caracteristicas clinicas mas comunes.

Tabla I. Caracteristicas clinicas segln la afectacion de las motoneuronas.

NEURONA MOTORA SUPERIOR NEURONA MOTORA INFERIOR
Clonus Ausencia de clonus
Signos de Babinski y Hoffmann Ausencia de Babinski y Hoffmann
Espasticidad Atonia o flaccidez
Ausencia de calambres Presencia de calambres
Ausencia de fasciculaciones Presencia de fasciculaciones
Hiperreflexia profunda Reflejos osteotendinosos disminuidos
Paresia/plejia Paresia/plejia

Por otro lado, a diferencia de lo que se pensaba antiguamente, el aspecto cognitivo en
estos pacientes también se ve alterado. En algunos casos, se han hallado alteraciones
cognitivas y conductuales que pueden ser compatibles con una degeneracion
frontotemporal. Dichas alteraciones se pueden ver representadas como cambios de
personalidad, crisis de llanto o risa y dificultad en el planeamiento y la abstraccién(5). Del 2
al 3% de estos pacientes presenta una demencia frontotemporal asociada, lo que conllevara

un peor prondstico de la enfermedad(5).

Los sintomas iniciales de ELA suelen ser asimétricos con debilidad de extremidades o
la afectaciéon de los musculos bulbares (aquellos encargados del habla, deglucion y
masticacion), aunque estos Ultimos son menos frecuentes. Cuando la sintomatologia clinica
comienza con una disfuncion de la neurona motora inferior, el paciente suele referir

calambres musculares que se intensifican por las mafianas o sacudidas musculares
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derivadas de las fasciculaciones. La forma mas habitual es que los sintomas se inicien en
las extremidades inferiores con la aparicién de la caida del pie, dificultades en la marcha y
tropiezos habituales. Si, por el contrario, la sintomatologia comienza por la mano, el paciente
suele perder destrezas de motricidad fina, se le caen objetos pequefios de la mano entre
otros(3). Es poco frecuente que los sintomas aparezcan por el compromiso de las neuronas
motoras inferiores del bulbo raquideo. En estos casos los pacientes comienzan con cambios
de voz, mayor nasalidad, dificultad en la articulacion de la palabra, y finalmente con la
progresion de la enfermedad presentaran mayor dificultad para la deglucién, masticacion,
regurgitacion nasal y reflejos palatinos y nauseosos abolidos(3,5,7).

A medida que la enfermedad avanza, también lo hacen dichos sintomas, siendo la
principal causa de muerte la debilidad de la musculatura inspiratoria y deglutoria,
provocando aspiraciones que desembocan en neumonia. Por este motivo, la fuerza
muscular inspiratoria es un indicador prondéstico para la supervivencia(10,13). La escala
Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS) clasifica el estadio de la
enfermedad segun la afectacion del estado funcional del paciente. Para ello, tiene en cuenta
los siguientes cuatro dominios que son la respiracién, las destrezas manuales, la funcién
motora gruesa Yy las tareas de autocuidado. Cada pregunta dentro de la escala podria
obtener una puntuaciéon de 0 (no lo puede hacer) a 4 (lo realiza con normalidad). Se
obtienen de esta forma 5 estadios. estadio 1: compromiso funcional pero con independencia
en todos los dominios. Estadio 2: dependencia en un dominio. Estadio 3: dependencia en
dos dominios, estadio 4 dependencia en tres dominios y estadio 5 dependencia en los 4

dominios.
3.3 DIAGNOSTICO

El diagnéstico de la ELA es fundamentalmente clinico, acompafiado de las pruebas
diagndsticas necesarias. Para establecer dicho diagndstico se necesita el cumplimiento de 3
factores, éstos son(3):

- Signos y sintomas de compromiso de la motoneurona superior.
- Signos y sintomas de compromiso de la motoneurona inferior.
- Diseminacién o progresion de los mismos dentro de una region corporal o hacia otras

regiones.

Su diagnostico suele ser facil cuando el paciente presenta el cuadro clasico de
debilidad progresiva y se aprecia compromiso de las neuronas motoras superior e inferior en
las pruebas complementarias. El problema se encuentra en las fases iniciales, cuando los

pacientes presentan afectacion de un sélo miembro o solamente se encuentra una afeccion
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de la motoneurona superior o inferior(5,7). Debido a esta dificultad, la “World Federation of
Neurology” propuso unos criterios diagndésticos comunes para los estudios de investigaciéon
denominados criterios “El Escorial’, que requieren la presencia de evidencia clinica y
electrofisiolégica de compromiso de una o mas de las regiones craneobulbar, cervical,
toracica y lumbosacra(8,9). Los criterios de El Escorial clasifican la enfermedad en: ELA
definitiva, ELA probable, ELA clinicamente probable respaldada por el laboratorio, ELA
posible y sospecha de ELA(3,10). En la tabla 2 se realiza una sintesis de dichos criterios.

Tabla Il. Criterios revisados de El Escorial para el diagnéstico de ELA.

ELA definitiva Signos de motoneurona superior e inferior en al menos 3 regiones corporales
Signos de motoneurona superior e inferior en al menos 2 regiones corporales con

ELA probable o . ) e
algun signo de motoneurona superior rostral a los signos de motoneurona inferior

ELA clinicamente Signos de motoneurona superior con o sin signos de motoneurona inferior en 1 region

probable respaldada | y signos electrofisiolégicos de motoneurona inferior en al menos 2 regiones y estudios

por el laboratorio de nuroimégen y de laboratorio clinico para excluir otras causas

Motoneurona superior e inferior en 1 regidn o signos de motoneurona superior en al
ELA posible menos 2 regiones, 0 signos de motoneurona superior caudales a los signos de

motoneurona superior

Sospecha de ELA Signos de motoneurona inferior puros

No existe una prueba determinante en el diagnéstico, sino que la enfermedad se
diagnostica por sintomatologia clinica y descartando otras patologias que cursen con
sintomas comunes. Para llegar a este diagnéstico se deben realizar ademas: una
resonancia nuclear magnética, cerebral o espinal, un estudio electromiografico de la funcién

neuromuscular y una bateria de analisis de sangre y de orina especificos.

3.4 TRATAMIENTO

A pesar de que la ELA es una enfermedad mortal, existen diversos recursos y
tratamientos que ayudan al paciente a mejoran su calidad de vida y posiblemente también a
aumentar su supervivencia. En los enfermos de ELA adquiere gran importancia la atencion
multidisciplinar, interdisciplinar y transdisciplinar donde se incluyan profesionales como los
neurélogos, médicos clinicos, neumdlogos, gastroenterélogos, fonoaudidlogos, dietistas,
terapeutas ocupacionales vy fisioterapeutas. De esta forma una atencion holistica generara
una mejoria 0 mantenimiento de las deficiencias y disfunciones y facilitara el tener una mejor
calidad de vida(3,5,7,10).
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Actualmente no se conoce ningun tratamiento farmacoldgico especifico para la
enfermedad, sin embargo, se ha descubierto que la administracion de 100g/dia de Riluzol
aumenta de manera muy modesta, aunque significativa, la supervivencia de estos
pacientes(3,5,7). Este medicamento produce una disminucion de la liberacion de glutamato,
reduciendo asi la excitotoxicidad(3).

Desde un punto de vista nutricional, la pérdida de peso es un importante predictor de
supervivencia. Presenta una gran relacion con la disfagia, puesto que la presencia de la
misma puede provocar aspiraciones y pérdida de peso. En casos muy avanzados, se
recurre a la gastrostomia endoscopica percutdnea (PEG), para garantizar un buen estado
nutricional del paciente(7,10).

En cuanto al tratamiento fisioterapico, la bibliografia existente nos indica un abordaje
exclusivamente sintomatolégico o centrado en el mantenimiento con el fin de tratar de
enlentecer la progresion de la enfermedad. De esta manera, el objetivo principal es brindarle
al paciente la mejor calidad de vida posible acompafiada de la maxima funcionalidad durante
el tiempo que esta sea posible Para ello, las principales deficiencias y disfunciones
abordadas son la espasticidad, los calambres musculares, la atrofia muscular, la dificultad
respiratoria y el dolor (5,7,10,11). Un aspecto importante a tener en cuenta en el tratamiento
fisioterapico, es la baja tolerancia al ejercicio en los pacientes con ELA ya que se fatigan con
facilidad y pueden verse comprometidas sus funciones vitales ademas de empeorar sus

sintomas (10).

Uno de los factores mas importantes a tratar es la funcién respiratoria. En este caso, el
abordaje fisioterapico ird encaminado mayoritariamente a mantener la ventilacién alveolar y
una tos efectiva. En primera instancia, las técnicas empleadas serdn manuales y si el
problema ventilatorio no se resuelve o la expulsién de secreciones no se consigue, se
recurrird al empleo del instrumental necesario como puede ser la ventilacion mecénica no
invasiva (VMNI). Para retrasar el empleo de la VMNI se realizan programas de
entrenamiento de los muasculos inspiratorios (EMI). El problema aparece cuando se produce
una infeccién aguda, lo cual conlleva una sobrecarga de dicha musculatura. Es en estos
casos cuando se necesita el empleo de la VMNI. Finalmente, en fases muy avanzadas, si
éste Ultimo recurso fracasa, se procede a la ventilacién invasiva a través de una

traqueotomia(7).
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Por otro lado, los efectos del entrenamiento de la fuerza muscular en este tipo de
pacientes adn son inciertos. Actualmente, no se sabe si los musculos afectados por la
enfermedad pueden beneficiarse con ejercicios de fortalecimiento. Sin embargo, se
recomienda mantener la fuerza del resto de musculatura(10). Se sabe que el uso excesivo
de ejercicio genera dafio por sobreuso, fatiga y produce una pérdida temporal o permanente
de la fuerza. Por el contrario, la ausencia de ejercicio en estos pacientes genera un
desacondicionamiento cardiovascular que conlleva a una mayor progresion de la
enfermedad. Por ello es tan importante administrar bien las dosis de ejercicio y nunca llegar
a la fatiga(10). En relacion a lo anterior, en las etapas tempranas de la enfermedad, se les
recomienda a los pacientes que realicen ejercicios de resistencia como pueden ser nadar,
caminar y andar en bicicleta estatica, con el fin de evitar el desacondicionamiento

anteriormente mencionado y mantener la capacidad aerobica.

Finalmente, también se recomiendan tratamientos como movilizaciones de las
extremidades y estiramientos para evitar la atrofia, mantener los recorridos articulares,
disminuir la espasticidad, mejorar el dolor y con todo ello la calidad de vida del
paciente(3,5,7,10).
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4. OBJETIVOS

4.1 PREGUNTA DE INVESTIGACION

Mediante la realizacion de la presente revisidn sistematica se pretende responder a la
pregunta de investigacion ¢Cual es el grado de evidencia de las distintas técnicas y/o
métodos fisioterapicos empleados en los pacientes con ELA?. Este interrogante se plantea
atendiendo a la estructura PICO (Paciente, Intervencion, Comparacion y Resultado) descrita
por el doctor Mark Ebell (12).

4.2 OBJETIVOS

Objetivo principal
El objetivo principal del presente trabajo es analizar el grado de evidencia de las
distintas técnicas, métodos y/o modalidades terapéuticas utilizadas desde la fisioterapia en
el abordaje del paciente con ELA.

Objetivos especificos

Por otro lado, los objetivos especificos seran:

- Identificar las deficiencias, disfunciones y limitaciones presentes en pacientes con ELA que
son abordadas desde la fisioterapia en la bibliografia existente.

- Conocer qué técnicas y métodos de fisioterapia son mas utilizados en el abordaje de
pacientes con ELA en la literatura cientifica.

- Determinar si existen diferencias en el tratamiento fisioterapico a medida que la gravedad
de la patologia aumenta.

- Determinar la calidad metodoldgica, el grado de evidencia y recomendacién de la literatura
cientifica existente.
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5. METODOLOGIA

5.1 BASES DE DATOS Y FECHA DE BUSQUEDA.

Para dar respuesta a la pregunta de investigacion planteada y asi conocer el grado de

evidencia de las distintas técnicas y/o métodos fisioterapicos empleados en el tratamiento de

los pacientes con ELA se ha realizado una revision sistematica de la literatura existente. Las

busquedas se realizaron durante el mes de marzo de 2017 en A Corufa. Para ello se han

utilizado las siguientes bases de datos:

Pubmed.
PEDro.
Scopus.
Cochrane.
Sport - Discus.

Web of Science.

Derivadas de la pregunta de investigacion anteriormente formulada, se han

seleccionado las siguientes palabras clave para la realizaciéon de las busquedas :

“Esclerosis lateral amiotréfica”. Esta se define segun la Asociacion Espafiola de
Esclerosis Lateral Amiotréfica (ADELA) como una enfermedad del sistema nervioso
central, caracterizada por una degeneracién progresiva de las neuronas motoras en
la corteza cerebral (neuronas motoras superiores), tronco del encéfalo y médula
espinal (neuronas motoras inferiores)(13).

“Fisioterapia”: La cual segun la Asociacion Espafiola de Fisioterapeutas (AEF) se
define como el conjunto de métodos, actuaciones y técnicas que, mediante la
aplicacion de medios fisicos, curan, previenen, recuperan y adaptan a personas
afectadas de disfunciones somaticas o a las que se desea mantener en un nivel
adecuado de salud (14).

5.2 CRITERIOS DE SELECCION

Para la realizacion del presente trabajo se han seleccionado los siguientes criterios de

inclusién y exclusion.

Criterios de inclusion

Se han incluido todos los articulos con las siguientes caracteristicas :
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Aquellos articulos que aborden el tratamiento de la ELA desde la especialidad de
fisioterapia.

En relacion al tipo de pacientes, se incluyen aquellos estudios que aborden
exclusivamente a humanos que padezcan de ELA. Se han aceptado los estudios que
hagan referencia a cualquier estadio (inicial o avanzado) de la ELA y a cualquier
edad de los pacientes.

Los tipos de estudio incluidos en esta revision son los siguientes: ensayos clinicos,
ensayos clinicos controlados, ensayos clinicos aleatorizados, revisiones, revisiones
sistematicas y metanalisis.

En relacion a la cronologia de publicacion, se han incluido los articulos publicados
desde el afio 2012 hasta la actualidad.

Aquellos estudios cuyo idioma sea inglés o castellano.

En relacion al tipo de intervencién, se han seleccionado aquellos articulos que
utilicen la fisioterapia como tratamiento en el abordaje de la ELA, de manera aislada
0 en combinacion con otras terapias (como pueden ser los tratamientos

farmacologicos, quirdrgicos, etc).

Criterios de exclusion

Se han excluido aquellos articulos que cumplan las siguientes caracteristicas:

Articulos que no aborden de forma exclusiva la patologia de la ELA.

Los estudios que hagan referencia al tratamiento de la ELA cuyos pacientes sean
sujetos sanos y/o animales.

Aquellos estudios que aborden exclusivamente el papel del cuidador en la ELA.
Articulos que comparen la efectividad de ciertas técnicas en relacion al agente que
las aplica. Es decir, articulos que comparen si los tratamientos autoadministrados
son mas o menos eficaces que los administrados por el personal sanitario.
Articulos que comparen distintas marcas de dispositivos empleando una misma
técnica.

5.3 ESTRATEGIA DE BUSQUEDA

En primer lugar, se ha realizado una busqueda en la base de datos “Cochrane Library”

para verificar que no exista una revision sistemética publicada en los dltimos 5 afios que

responda a la pregunta de investigacion aqui planteada. En dicha busqueda, se han

encontrado 5 revisiones sistematicas. Todas ellas abordan sintomas concretos o técnicas
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especificas de fisioterapia, como puede ser el ejercicio terapéutico, la ventilacion mecanica,
los tratamientos disponibles para la espasticidad, la eficacia clinica de la estimulacion
magnética transcraneal y el empleo de 6rtesis y farmacos en la ELA. Puesto que ninguna de
estas revisiones recoge el tratamiento fisioterapico en la ELA desde un enfoque global, no

interfiere en el planteamiento de la pregunta de investigacion del presente trabajo.

Tras la definicion de los criterios de inclusion y exclusion y realizar un sondeo de los
resultados en las diferentes bases de datos, se expone en la tabla 1 la ecuacién de
busqueda empleada en cada base de datos, los resultados obtenidos en cada una de ellas y
el namero total de los articulos finalmente seleccionados. En la base de datos “Pubmed” se
ha utilizado el tesauro Medical Subjects Headings (MeSh) y en el resto de bases de datos se
han empleado sindnimos y palabras clave derivadas del lenguaje natural. En las tablas 3y 4

se muestran los términos empleados en la ecuacion de busqueda y sus definiciones.

Tabla lll. Estrategia de busqueda

Base de

o Ecuacion de busqueda Limites Resultados | Incluidos
atos

“amyotrophic lateral sclerosis” [Mesh] AND
“physical therapy modalities” [Mesh] AND
((Controlled Clinal trial [ptyp] OR Meta-
analysis [ptyp] OR Randomized Controlled
Pubmed trial [ptyp] OR Review [ptyp] OR systematic | ~ Ultimos 5 afios
[sb] OR Clinial Trial [ptyp] AND “2012/04/02
[PDat]: “2017/03/31” [PDat] AND “humans” - Inglés o 18 4
[Mesh Terms] AND (English [lang] OR Castellano

Spanish [lang]))

- Humanos
(“amyotrophic lateral sclerosis” AND

(physical theapy” OR physiotherapy)) AND o
- Ensayos clinicos,

Scopus DOCTYPE (ar OR re) AND PUBYEAR . 55 4
ensayos clinicos
>2011 AND (LIMIT-TO (LANGUAGE,
controlados,
“English”)) o
ensayos clinicos
Sport - “amyotrophic lateral sclerosis” AND aleatorizados 9 0
Discus (physiotherapy OR “physical therapy”) revisiones,
(“amyotrophic lateral sclerosis”) AND revisiones
Web Of (“physical therapy” OR physiotherapy) AND sistematicas y 18 1
Science document types: (Review OR articles) AND metanalisis
languages: (english OR spanish)
Cochrane “amyotrophic lateral sclerosis” 8 5
PEDro “amyotrophic lateral sclerosis” 14 3
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Tabla IV. Términos MESH y definiciones.

Palabras
Términos MESH Definicion
clave

Trastorno degenerativo que afecta a las neuronas motoras
superiores en el cerebro y las neuronas motoras inferiores
en el tronco encefalico y el corddn espinal. La aparicion de
la enfermedad es generalmente después de los 50 afios y
el proceso suele ser fatal dentro de los 3 a 6 afios. Las

“amyotrophic lateral
manifestaciones clinicas incluyen debilidad progresiva,

ELA sclerosis”
atrofia, fasciculacion, hiperreflexia, disartria, disfagia y
eventual pardlisis de la funcion respiratoria. Las
caracteristicas patolégicas incluyen la sustitucion de las
neuronas motoras con astrocitos fibrosos y la atrofia de las
raices del nervio espinal anterior y los tractos

corticoespinales. (Pubmed, 1992)

“ . Modalidades terapéuticas utilizadas con frecuencia en la
physical therapy

o terapia fisica por terapeutas fisicos o fisioterapeutas para
modalities ] .
promover, mantener o restaurar el bienestar fisico y

fisiolégico de un individuo. (Pubmed, 2006)

Fisioterapia — —
La profesion auxiliar de salud por la cual los terapeutas

. ) ) fisicos hacen uso de modalidades de terapia fisica para
physical therapy _ _ o _ 5 o
prevenir, corregir y aliviar la disfuncion de movimiento de

origen anatomico o fisioldgico. (Pubmed, 2012)

5.4 GESTION DE LA BIBLIOGRAFIA LOCALIZADA
Una vez obtenidos todos los articulos seleccionados, se realiz6 manualmente el
descarte de los articulos duplicados. Por otro lado, se ha empleado el gestor de referencias
bibliograficas Mendeley, mediante el cual se elaboran las citas a lo largo del trabajo y las

referencias bibliograficas.

5.5 SELECCION DE ARTICULOS

Tras realizar las busquedas se realiz6 una primera seleccibn de los articulos
atendiendo al titulo y resumen de los mismos. A continuacion se llevo a cabo el descarte de

los articulos duplicados de forma manual y finalmente se realizé una segunda criba de los
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articulos seleccionados, ya a texto completo teniendo en cuenta los criterios de inclusién y
exclusion. En la figura 1 se expone un diagrama de flujo de las busquedas realizadas, los
resultados obtenidos, el nimero de articulos duplicados, descartados y los finalmente

seleccionados.

Figura 1. Diagrama de flujo de la busqueda en las bases de datos

SPORT- WEB OF
PUBMED: SCOPUS: COCHRANE: PEDRO:
DISCUS: SCIENCE:
18 55 8 14
9 18

NuUmero total de articulos

N=122

Estudios que abordan otras terapias N= 33
Estudios sobre animales N= 8

Estudios sobre el cuidador N=9

Estudios que comparan marcas de

Articulos duplicados

N= 46
| dispositivos N= 3

Articulos en otros idiomas N= 6
Total de articulos que no cumplen los
criterins N= 59

Incluidos Incluidos Incluidos Incluidos Incluidos Incluidos

Pubmed: Scopus: Sport- Web Of Cochrane: PEDro:

Discus: Science:
4 4 0 1 5 3

B

NuUmero total de articulos seleccionados

17
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5.6 CALIDAD METODOLOGICA, NIVEL DE EVIDENCIA Y GRADO DE

RECOMENDACION.

Se ha evaluado la calidad metodol6gica de los ensayos clinicos incluidos en la actual
revision. Para ello se ha empleado la escala de “Alejandro Jadad” (JADAD), la cual se
compone de 5 items, siendo un 5 la puntuacién maxima y 0 la minima. Esta escala evalia
los aspectos relacionados con los sesgos de los estudios experimentales, considerando la
aleatorizacion, el enmascaramiento de los participantes y evaluadores al tratamiento y la
descripcion de las pérdidas de seguimiento. Se considera un estudio de pobre calidad
metodoldgica cuando su puntuacion es inferior a 3 (Véase Anexo 1).

También se ha llevado a cabo la valoracion del grado de recomendacion y nivel de
evidencia de todos los articulos finalmente seleccionados utilizando la escala “Oxford Centre
for Evidence-Based Medicine”’(OXFORD). La cual se divide en 4 grados de recomendacion
(de la A la D) y varios subapartados de nivel de evidencia correlacionados con el grado de

recomendacioén, siendo 1a el nivel de evidencia mas alto y 4 el mas bajo (Véase Anexo 2).
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6. RESULTADOS

6.1 SELECCION DE ESTUDIOS

Tras haber realizado la basqueda en las diferentes bases de datos se obtuvieron 122
articulos, de los cuales 46 se encontraron repetidos y 59 no cumplian los criterios de
inclusién y exclusion (véase la figura 1). Finalmente 17 estudios fueron seleccionados, de
los cuales 4 son ensayos clinicos aleatorizados, 9 revisiones sisteméaticas y 4 son revisiones
bibliograficas. De los 4 estudios seleccionados en “Pubmed”, 1 es una revision sistemética,
1 un ensayo clinico, otro es un ensayo clinico aleatorizado y el Ultimo una revisién
bibliografica. En la base de datos “Scopus” se obtuvieron 3 revisiones bibliogréficas y 1
revision sistematica. De la misma manera, tras realizar la busqueda en “Web Of Science”, se
obtuvo 1 revision sistematica. De los articulos finalmente seleccionados en “PEDro”, 2
fueron ensayos clinicos aleatorizados y 1 una revision sistematica. En la base de datos
“Cochrane” se incluyeron 5 estudios, tratAndose todos ellos de revisiones sistematicas.
Finalmente, tras aplicar los criterios de inclusiéon y exclusiéon en la base de datos “Sport-
Discus” no se incluy6 ningun estudio, puesto que no cumplian los criterios anteriormente

descritos.

Tras haber obtenido los estudios finales, se realizé un analisis de la eficacia de los
diferentes tipos de tratamiento teniendo en cuenta los objetivos establecidos en esta

revision.

6.2 POBLACION DE ESTUDIO

Establecer el diagnéstico de la ELA es complicado, puesto que la presentacién de los
sintomas iniciales es muy variado. Los criterios del Escorial pretenden identificar la
presencia de la enfermedad vy clasificar los diferentes estadios. Dicho esto, de los articulos
finalmente seleccionados en el presente trabajo sélo 7 de ellos especifican que han seguido
los criterios del Escorial para la selecciéon de la muestra(15—-21). Por otro lado, como no se
han establecido unos criterios comunes, Pinto et al.(22) y Plowman et al.(2) se cifien a
clasificar la evolucion de la enfermedad segun la escala funcional ALSFRS-R para
seleccionar exclusivamente a aquellos pacientes con ELA temprana (puntuacion minima de
36 sobre 48). El resto de articulos no hacen distincién entre los estadios de la enfermedad e
incluyen en sus estudios a todos los pacientes con ELA sin tener en cuenta la progresion de
la misma(6,23-29).
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Ademas, en todos los estudios incluidos se han encontrado muestras de participantes
pequefias y muy heterogéneas. Los estudios que mas han descrito las muestras han sido
los ECAs, presentando de forma especifica la inclusion y exclusién de los pacientes en el
estudio y describiendo las muestras finalmente seleccionadas. Aun asi, el estudio que
obtuvo una mayor participacion ha sido Lunetta et al.(16) con 60 pacientes, seguido de Rafiq
et al.(17) con 40 y Pinto et al. (2013)(22) y Pinto et al. (2012)(15) con 34 y 26 pacientes

respectivamente.

Por otro lado, se ha observado que los tratamientos son diferentes teniendo en cuenta
la evolucion de la enfermedad, pero no hay evidencia que respalde esta apreciacion ya que
no se utiliza universalmente el mismo método diagndstico o de clasificacién de su gracedad.
Sin embargo, se ha observado que en fases avanzadas de la enfermedad, el tratamiento
fisioterapico va enfocado a mejorar la calidad de vida y la supervivencia a través de
diferentes técnicas de fisioterapia respiratoria(19,6,23,24,26,27,29), mientras que en fases
iniciales se le da mayor prioridad a la funcionalidad a través de ejercicio
fisico(2,16,18,20,25,28), lo que también contribuird positivamente a la supervivencia y
calidad de vida. Esto no quiere decir que en fases iniciales no se trate también la funcion
respiratoria(17,22). Posteriormente analizaremos todas las técnicas y métodos

fisioterapéuticos.

6.3 MEDIDAS Y MEDICIONES

Se han observado una gran variedad de medidas. Lo que practicamente se ha medido
en todos los estudios ha sido la funcionalidad y la calidad de vida de los pacientes. Para ello,
las escalas empleadas mas frecuentemente han sido la escala ALSFRS-R para la
funcionalidad y el Short Form-36 Health Survey (SF-36) para la calidad de vida. Sin
embargo, se han empleado muchas escalas o medidas diferentes dependiendo de los

estudios, lo que hace dificil su sintesis.

Funcionalidad en la ELA.

Una gran parte de los estudios incluidos han analizado la repercusién del tratamiento
en la funcionalidad(15,16,18,19,21,22,24,28). Para ello, todos han empleado la escala
ALSFRS o la version revisada ALSFRS-R. Esta escala se divide en cuatro subapartados
gue valoran en 12 actividades la respiracion, las destrezas manuales, la funcion motora

gruesa y las tareas de autocuidado. Cada una de las 12 actividades se valoran de 0 a 4
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puntos, pudiendo llegar a obtener una puntuacién maxima de 48 puntos que indicarian que

no existe ningun tipo de alteracion.

Calidad de vida en la ELA.

Existe un cuestionario especifico de calidad de vida de la ELA, éste es el Amyotrophic
Lateral Sclerosis Assessment Questionnarie (ALSAQ-40). No obstante, sélo una revisién
sistematica lo utiliz6(18). El resto de articulos que han cuantificado la calidad de vida lo han
hecho a través del cuestionario SF-36(17,20,24), exceptuando a Lunetta et al.(16) que
empleo el cuestionario de calidad de vida de McGill Quality of Life Questionnarie (MGQol).
Por otro lado, Rafiq et al.(17) han sido los Unicos que midieron el indice de calidad de vida
en relacion a la apnea del suefio Sleep Apnea Quality of Life Index (Sym SAQLI).

Funcidn respiratoria en la ELA.

Una gran cantidad de estudios han abordado el problema respiratorio presente en la
enfermedad de ELA (2,15,17,19,22,6,23,24,26,27,29). Para poder medir la funcion
respiratoria, todos ellos han utilizado como medidas las pruebas de flujo y presion y los
valores de capacidades pulmonares. Los més utilizados han sido: la presion inspiratoria
méaxima (PIM)(15,16,6,27), presion espiratoria maxima (PEM)(15), capacidad vital forzada
(CVF)(15,19,22,27), maxima ventilacion voluntaria (MVV)(15), presién inspiratoria nasal
(PINS)(15) y pico de flujo espiratorio (PEF)(19,27). La MVV y la CVF se han empleado para
valorar el estado funcional del paciente y las presiones vy flujos respiratorios se han utilizado
para valorar el estado de los muasculos respiratorios determinando si éstos se encuentran

debilitados y en qué grado.

Dolor en la ELA.

Han sido escasos los articulos que abordan el dolor y sus posibles tratamientos en
este tipo de pacientes. El estudio de Chi6 et al.(25) utilizd6 escalas especificas como la
Escala de dolor neuropético, el cuestionario sobre el dolor de McGill o el Cuestionario Brief
Pain Inventory para el dolor. Asi pues el principal objetivo de este estudio es conocer los

tratamientos fisioterapicos disponibles para el abordaje del dolor en pacientes con ELA.

Supervivencia en la ELA.

Practicamente todos los articulos miden la supervivencia de una manera directa o

indirecta. Para ello, la medida que utilizan son los dias de vida.
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Otras medidas.

Finalmente se han encontrado articulos que utilizan medidas especificas relacionadas
con el tratamientos que evaltan. Ashworth et al.(20) pretenden estudiar el efecto sobre la
espasticidad de los ejercicios de resistencia y compararlo con un grupo de atencién habitual
al que se les sometia a estiramientos y ejercicios pasivos diarios. Para ello, utilizaron la
escala de Ashworth para la medicién de la espasticidad. Por otro lado, Fang et al.(21) utiliza
la Escala de Severidad de la Fatiga en su revisién de estimulacion magnética transcraneal
(EMT), en la cual comparan el efecto de dicha terapia con un grupo que es sometido a
tratamiento placebo.

6.4 DEFICIENCIAS Y DISFUNCIONES TRATADAS

La ELA puede cursar con rigidez muscular o espasticidad, lentitud de movimiento,
hipertonia, hiperreflexia, signos pseudobulbares, reflejos patoldgicos, atrofia, debilidad

muscular, hipotonia y fasciculaciones.

Uno de los puntos clave abordados en los estudios ha sido el entrenamiento de los
musculos respiratorios, debido a la pérdida progresiva de la fuerza de la musculatura
respiratoria que provoca insuficiencia respiratoria a largo plazo. Por otro lado, el ejercicio ha
sido un gran medio estudiado para combatir los diferentes signos y sintomas de la
enfermedad, como pueden ser los problemas de deglucién, debilidad muscular periférica,
espasticidad y calambres.

La espasticidad también ha sido abordada por varios autores(20,23,25,26,29), los
cuales proponen ejercicios de resistencia de intensidad moderada para prevenir la aparicion
de la espasticidad o bien para reducirla. Sin embargo, solo 3 de ellos obtienen una
reduccién de la espasticidad(20,23) o que dichos ejercicios son eficaces y seguros para
prevenir su aparicion(25). Finalmente Chié et al.(25) ha sido el Gnico que ha abordado el

dolor en estos pacientes y su posible tratamiento.

6.5 METODOS Y/O TECNICAS FISIOTERAPICAS RECOGIDAS EN LOS

ESTUDIOS

Las tablas 4 y 5 permiten observar de manera sintetizada los diferentes tratamientos
fisioterapicos que aborda la literatura cientifica actual para el manejo de la ELA. Tras el
andlisis de los articulos seleccionados se encontraron mayoritariamente dos campos de

estudio abordados, la fisioterapia respiratoria y el ejercicio. De los 17 articulos, mas de la
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mitad (11,17(2,15,17,19,22,6,23,24,26,27,29), 3 ECAs y 8 revisiones, abordan diferentes
técnicas de fisioterapia respiratoria, y 8 valoran el efecto de diferentes tipos de ejercicio en el
curso de la enfermedad(2,16,18,20,23,29,25,28). Ademas, en muchas revisiones se hace
mencion a otras técnicas que se realizan para abordar los diferentes sintomas de la ELA.
Estas son: 2 revisiones sisteméticas que estudian la eficacia de la EMT (21,29), 2 revisiones
sisteméticas que evallan la técnica respiratoria de yoga como tratamiento(6,25), Plowman
et al.(2) habla de la eficacia del entrenamiento de fuerza isométrica lingual, 1 revision
sistemética y dos bibliograficas mencionan los estiramientos como técnica
terapéutica(23,25,26), 1 revision sistematica y una bibliografica abordan la
masoterapia(23,25), y finalmente, Chi6(25) menciona la acupuntura y la electrolisis
percutanea (EPTE) como tratamiento para el dolor.

En relacion a lo anterior, cabe destacar que en las revisiones no se especifican las
caracteristicas de los programas de tratamiento como las frecuencias, duracién del
programa o los tiempos de aplicacion de las técnicas. Sélo en los 4 ECAs (15-17,22) se
abordan estas variables, teniendo especial dificultad en definir el tiempo de los tratamientos
a largo plazo y sus potenciales efectos a este nivel debido a la rapida progresion de la
enfermedad, lo que a veces dificulta hacer el seguimiento. Por ello, y por motivos de
reajustes en el tratamiento, las evaluaciones generalmente se realizan hasta los 3 0 6

meses.

Fisioterapia respiratoria.

El entrenamiento muscular inspiratorio (EMI) es uno de los tipos de terapia mas
estudiados. Pinto et al. (2012)(15) realiz6 un ECA en el cual utilizaban el entrenamiento
inspiratorio 2 veces al dia durante 10 minutos al 30-40% de la presién inspiratoria maxima
(PIM) y lo comparé con un grupo al que se le propuso un tratamiento placebo utilizando la
carga mas baja posible (9 cmH20). En un segundo ECA Pinto et al. (2013)(22), vuelve a
emplear la muestra anterior y le afiade un grupo control histérico de las mismas
caracteristicas para poder comparar los resultados con pacientes sin tratamiento. Por otro
lado, Eidenberger et al.(6) recoge en su revisibn un entrenamiento muscular inspiratorio
durante 10 minutos, 3 veces al dia a una intensidad del 15% de la presién inspiratoria nasal
maxima (PINM) que se aumenta hasta llegar al 60% a la cuarta semana de tratamiento.
Finalmente, Macpherson et al.(19) informan de los efectos positivos del EMI a largo plazo en
la supervivencia, pero éste no aporta los pardmetros concretos del entrenamiento. Todos los

autores extraen de sus estudios un aumento en la supervivencia con el empleo del EMI, sin
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embargo no se observan diferencias estadisticamente significativas entre los grupos en la
supervivencia. Sélo Pinto et al. (2012)(14) observé una mejora significativa de los valores de

MVV en los sujetos del grupo experimental.

Otra terapia frecuentemente estudiada es la ventilacion no invasiva. El estudio de
Radunovic et al.(24) pretende valorar la diferencia entre la ventilacion no invasiva y la
atencion habitual, que consiste en la aplicacion de estiramientos y ejercicios pasivos diarios.
A su vez, éste también compard la aplicacion inmediata de dicho tratamiento a la misma
aplicacion cuando la CVF era menor del 50%. Sus resultados fueron los mismos que Ng. et
al.(29), obteniendo una mejora significativa de la supervivencia y calidad de vida en
pacientes con ELA en estadios tempranos y solo la mejora de calidad de vida en estadios
avanzados de la enfermedad. Todos los autores que analizaron la ventilaciéon no invasiva,
concluyeron que ésta mejora la supervivencia y calidad de vida(23,24,26,27,29). Por otro
lado, Blackhall et al.(23) estudié la diferencia entre la ventilacion no invasiva con presion
positiva y la ventilacion mecanica a largo plazo, obteniendo un aumento de la supervivencia

y calidad de vida; y sélo un aumento de la supervivencia respectivamente.

En cuanto a las técnicas propias de fisioterapia respiratoria, se han encontrado un
conjunto de articulos que abordan diferentes técnicas para mejorar la limpieza bronquial y la
efectividad de la tos. Para ello, Rafig et al.(17) y Macpherson et al.(19) proponen una terapia
de entrenamiento del reclutamiento del volumen pulmonar. Esta técnica consiste en apilar
de 3 a 5 respiraciones, seguidas de una espiracion forzada, realizando de 2 a 3 ciclos.
Macpherson concluye que la técnica tiene accion inmediata para eliminar secreciones y
asistir a la tos, mientras que Rafiq informa de una disminucién de infecciones pulmonares en
el grupo experimental con respecto al grupo que empled insuflador/exuflador mecéanico. Por
otro lado, el empleo del insuflador/exuflador mecanico ha sido otra terapia abordada por
varios autores para la asistencia a la tos. Jackson et al.(27) y Hobson et al.(26) concluyeron
gue dicha técnica aclaraba las secreciones ante una infeccién aguda con la combinacion del
efecto de un chaleco de oscilacion de alta frecuencia. Mientras que Rafiq et al.(17) obtuvo
menor efectividad en comparacion con el reclutamiento de volumen pulmonar. Finalmente,
la tos manualmente asistida(19), la respiracion diafragmatica(19) y la técnica respiratoria de

yoga(6,25) no obtuvieron efectos beneficiosos ni perjudiciales.
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Ejercicio.
La gran mayoria de programas de ejercicio descritos en los estudios finalmente
seleccionados dificultan su sintesis puesto que pocos de ellos describen las dosis,

intensidad, frecuencia y duracién del ejercicio.

Lunetta et al.(16) describe un programa de ejercicios estrictamente controlados, en el
cual divide a los sujetos en un grupo experimental y un grupo control sometido al cuidado
habitual, que se trata de ejercicios pasivos y estiramientos. A su vez, el grupo experimental
se divide en tres subgrupos que realizan ejercicios activos con actividad en cicloergémetro,
ejercicios activos y ejercicios pasivos respectivamente. El programa duré 6 meses,
realizando dichos ejercicios 7 dias, durante 2 semanas cada mes. Los resultados que se
obtuvieron indicaron una mejora de la media de funcionalidad (medida por el ALSFRS) del
grupo experimental con respecto al grupo control y también una mejora en la calidad de vida
en el subgrupo del ejercicio activo y cicloergdbmetro. A una conclusién similar llegé Lisle S. et
al.(28) que tras el ejercicio en cinta rodante, durante 30 minutos, 3 veces por semana,
durante 8 semanas, obtuvo una mejoria funcional, disminucién de la fatiga y mejora de los

componentes de la marcha.

Dal Bello-Haas et al.(18) coincidié con Ashworth et al.(20) y Lisle S. et al.(28) en que
un ejercicio de resistencia, a una intensidad moderada, realizado 2 veces al dia durante 15
minutos, mejora la capacidad funcional y la calidad de vida. Sin embargo, Lisle S. et al.(28) y
Dal Bello-Haas et al.(18) obtuvieron los mismos resultados (mejora de la funcionalidad y
calidad de vida) con una menor frecuencia de ejercicios de resistencia moderada, la cual era

de 3 veces por semana.

Para ver los efectos del ejercicio sobre la espasticidad, Ng et al.(29) emplearon un
programa de ejercicios de resistencia y ejercicio terapéutico, y Chio et al.(25) utilizaron
ejercicios activos y pasivos. Ambos obtuvieron unos resultados que confirmaban la
seguridad del ejercicio y la eficacia del mismo para disminuir la espasticidad. Ademas, el
ejercicio terapéutico disminuy6 la discapacidad a los 3 meses, Ashworth et al.(20) también
obtuvo una disminucién de la espasticidad a los tres meses en comparacion al aumento de

espasticidad en el grupo control con cuidado habitual

Finalmente, Plowman et al.(2) afirma que el entrenamiento de la fuerza isométrica

lingual mejora la capacidad deglutoria. Segun este estudio, el entrenamiento de resistencia
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de extremidades con una intensidad de leve a moderada aplicado en una fase temprana de
la enfermedad, mantiene la funcién motora y mejora la supervivencia. Sin embargo, no

describen cdmo establecen la intensidad del ejercicio.

Estiramientos.

El estudio de los estiramientos es controvertido ya que sélo se estudiaron de forma
aislada para comprobar sus efectos sobre la espasticidad, pero todos los estudios con grupo
control donde se realizaba cuidado habitual estaban sometidos a ejercicios pasivos y

estiramientos.

Chio et al.(25) es el unico que afirma que los estiramientos en combinacion con
ejercicios activos y pasivos son seguros y eficaces para prevenir la espasticidad. Por el
contrario, Hobson et al.(26) y Blackhall et al.(23) informan de que dicho tratamiento se utiliza
en el cuidado de los enfermos de ELA pero no hay evidencia de sus efectos porque no hay

estudios que hayan demostrado su eficacia para este tipo de pacientes.

Otras terapias.

En la literatura cientifica existente se han encontrado diversas menciones a otros tipos

de terapias aunque todas ellas carecen de datos para apoyarlas o refutarlas.

Blackhall et al.(23) y Chio et al.(25) hablan de cambios posturales y la masoterapia
para reducir el dolor, los calambres y la rigidez. Ademas Chio et al.(25) aborda la acupuntura
y la EPTE como medios para aliviar el dolor. Estas terapias no se han estudiado en
profundidad para obtener unos resultados fiables. Por otro lado, Jackson et al.(27) hace una
referencia especial sobre el efecto de la hidroterapia, crioterapia, el calor y los ultrasonidos
para reducir la espasticidad en los maseteros y mejorar la deglucion. Estos llegan a la
conclusion de que los datos existentes no son suficientes para apoyar o refutar estas
terapias como medio de tratamiento. Finalmente, Fang J. et al.(21) y Ng. et al.(29) abordan
la EMT como una terapia novedosa para disminuir el curso de la enfermedad, mejorar la
funcionalidad y la fuerza muscular. Aunque los resultados no son concluyentes, Fang J. et
al.(21) obtuvieron una mejora no significativa de la capacidad funcional y de la fuerza

muscular con dicha aplicacion.
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6.6 CALIDAD METODOLOGICA Y NIVEL DE EVIDENCIA DE LOS ESTUDIOS

Las puntuaciones obtenidas en la escala JADAD (véase tabla 5) se muestra la calidad
metodoldgica de los estudios experimentales incluidos en la presente revision. De los
ensayos clinicos aleatorizados incluidos, la mayoria (3/4)(15-17) obtuvieron una puntuacién
superior a 3, por lo que podemos afirmar que su calidad metodolégica es aceptable. Por el

contrario, uno de los estudios presentd una pobre calidad metodoldgica(22).

En el estudio de Pinto et al. de 2013(22) ha sido dificil establecer su puntuacion en la
escala JADAD puesto que los autores han repetido el estudio realizado en 2012,
estableciendo esta vez un grupo control histérico. Por lo tanto, se ha seguido de forma
estricta la aplicacion de la escala y se le ha asignado una puntuacién de 0 ya que en el

estudio a valorar no describe los criterios relacionados con la aleatorizacion.

Tabla V. Puntuaciones en la escala JADAD de calidad metodolégica.

Lunettaet Rafigetal. Pintoetal. Pinto et
al. (2016) (2015) (2013) al. (2012)
Aleatorizado 1 1 0 1
Aleatorizacion adecuada
) 1 1 0 1
y descrita
Doble ciego 0 0 0 0
Cegamiento descrito y
1 0 0 1
adecuado
Pérdidas de
o _ 1 1 0 1
participantes descritas
Puntuacién total 4 3 0 4

En cuanto al nivel de evidencia y grado de recomendacién cabe destacar que todos
los articulos analizados presentaron muy baja evidencia por la naturaleza intrinseca de la
enfermedad de la ELA, y con ello un bajo grado de recomendacion. El nivel de evidencia y
grado de recomendacion (medidos a través de la escala OXFORD) quedan recogidos en
las tablas 6 y 7. Los estudios de mayor evidencia han sido los ECAs obteniendo todos ellos
un nivel de evidencia 1B y un grado de recomendacién A(15-17,22). Sin embargo, en las
revisiones se ha obtenido un nivel bajo de evidencia y recomendacién, en las cuales 6 de las

13 revisiones obtuvieron un nivel de evidencia 1A- con un grado D de recomendacion(18—
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21,6,24). 4 de ellas obtuvieron un nivel de evidencia 2C y grado de recomendacion B(23,26—
28), Plowman et al.(2) y Ng et al.(29) obtuvieron una evidencia de 2A- y un grado D de

recomendacién y finalmente Chid et al.(25) obtuvieron un 3A- y D respectivamente.
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Tabla VI. Resultados de los estudios experimentales.

. NEv
Autor y Tipo de | Muestra, grupos ) i
. ; i Modalidad de tratamiento Escalas / test Resultados CMet | vy
afo estudio y estadio ELA
GR
Se realizan PEEC en tres La media ALSFRS-R fue mayor en el GE que en
subgrupos de tratamiento: ejercicios el CH.
N= 60 pacientes activos asociados a la actividad de ALSFRS-R Diferencias significativas en la puntuacion total
Lunetta con ELA. cicloergdmetro (1A), solo ejercicios ALSFRS-R en el subgrupo tratado con el 1B
30 pacientes en activos (1B) y pasivos (1C). Se programa de ejercicio activo combinado con la
C,etal. ECA _ . MGQoL o _ ] 4
CH. realizaron 7 dias, durante 2 actividad en cicloergbmetro.
2016 (16) . . . -A
30 pacientes en el semanas cada mes, durante 6 BIM No hubo efectos de las PIM en la supervivencia y
GE. meses. El grupo de CH se tratd con la funcidn respiratoria.
ejercicios pasivos y estiramientos 2 La calidad de vida solo mejor6 en el grupo de
semanas durante 6 meses. ejercicios activos y cicloergébmetro.
) ) o PCF mas alto en el grupo de apilamiento de la
40 pacientes. 2 sesiones de la técnica de L
] ) respiracion.
- 21 pacientes con aumento de la tos. 2 - 3 ciclos de o ) N
o o L - SF-36. 13 episodios de infeccion pulmonar en el grupo de
la técnica de apilamiento de la respiracion por o o
o y ) o -Sym SAQLY. apilamiento y 19 episodios en el grupo MI-E.
apilamiento de la | sesion, apilando 3 - 5 respiraciones . o o
L ] ) -Funcién 6 episodios de hospitalizacion en cada grupo.
. respiracion (con por ciclo, seguidas de una ) . ) )
Rafiq MK, O respiratoria y En el grupo que apilaba el aliento, la MCS se -1B
bolsa de expiracion forzada. ) i
et al. ECA ) PCF. mantuvo por encima del 75% de la linea de base 3
reclutamiento de Para MI-E, se emplearon 3 a5 ] ) ] . .
2015 (17) ] ) 5 y -Supervivencia e durante una mediana de 329 dias, y 205 dias en -A
volumen ciclos de insuflacion y exsuflacion ) )
. L infecciones el grupo MI-E. El Sym SAQLI se mantuvo 280
pulmonar) por sesién. Presion minima de . . .
] pulmonares. dias y 205 dias respectivamente.
- 19 pacientes con 40cm H20. o i ] )
) o - EI PCF disminuy6 en promedio en 5,77 | / min /
insuflador/exuflad | Seguimiento cada 3 meses durante ) ] o
o . mes en el grupo que apilaba el aliento y mejord en
or mecanico 1 afio. )
0,9 I/ min / mes en el grupo MI-E.
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34 pacientes con
ELA temprana.
- G1: 11 pacientes

EMI durante 10 min dos veces al
dia. EMI en grupo temprano durante

8 meses,

G1 sobrevivi6 significativamente mas tiempo. No
se hallaron diferencias significativas entre los

subgrupos del G1.

. de intervencion ) 5 i -ALSFRS Los pacientes de G2 presentaron mayor riesgo de
Pinto S, En el grupo de intervencion tardia lo _ -1B
tempranay 7 de ] . mortalidad.
et al. EC ) 5 realizaron durante los ultimos 4 ) ) )
intervencion -CVF Tres pacientes estaban vivos sin soporte
2013 (22 . meses . . i . -A
(22) tardia. L respiratorio en la fecha final del estudio dos de
) . La carga se fij6 individualmente a
- G2: 16 pacientes o RofALSFRS-R ellos en G1 y uno en G2.
30- 40% de la PIM y se reajustd ) )
de grupo control El EMI, el género y la Fren-Ampl al ingreso fueron
o cada 4 meses. o )
historico. valores predictivos de mortalidad.
- ALSFRS
26 pacientes. - CVF, PIM, PEM,
- 13 pacientes con | EMI de 9 a 41 cm H20, dos veces | FEM, MVV, PINS. o S
i . ) No se observo diferencia significativa entre CVF y
8 meses de al dia, durante 10 minutos. La carga - Se anotd y ) )
) » PINS en relacion a la supervivencia.
. tratamiento umbral se fijo en 30-40% de la PIM. | semanalmente la ) ; i
Pinto S, _ T - Los primeros 4 meses del periodo de tratamiento -1B
- 13 pacientes con El ejercicio placebo en el G2 duracion del . o
et al. ECA o » . L en el G1 se observo mejora significativa de MVV y
placebo los 4 consistid en utilizar la carga mas ejercicio, carga, ] o
2012 (15) algunas mejoras no significativas en PIM sentado, -A

primeros meses y
los 4 restantes
igual que el grupo

experimental.

baja posible en el primer

cuatrimestre., es decir, 9 cmH20

disnea, fatiga,

bienestary FC
antes y 1 min
después del

ejercicio.

PEF, MVV y PINS durante los cuatro meses

posteriores al ejercicio en G2.

Abreviaturas. ALSFRS-R; ALS Functional Rating Scale Revised. CH; Cuidado habitual. CMet; Calidad metodoldgica. CVF; Capacidad vital forzada. EC; Ensayo clinico. ECA; Ensayo
clinico aleatorizado. EMI; Entrenamiento muscular inspiratorio. FC; Frecuencia cardiaca. Fren-Ampl; Amplitud de respuesta del nervio frénico. GE; Grupo experimental. GR; Grado de
recomendacion. MGQolL; Cuestionario de Calidad de Vida de McGill. MI-E; Insuflador-exuflador mecanico. MVV; Maxima ventilacion voluntaria. NEv; Nivel de evidencia. PCF; Pico flujo

durante la tos. PEEC; Programas de ejercicio estrictamente controlados. PEM; Presion espiratoria maxima. PIM; Presion inspiratoria maxima. PINS; Presion inspiratoria nasal.
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Tabla VII. Resultados de las revisiones.

~ Tipo de Estadio Tipos de ) ) NEv
Autor y afio L ) Medidas Tratamientos Resultados
revision | Escala ... estudios y GR
- 6 Estudios -Entrenamiento fuerza isométrica Aumento fuerza lingual y mejora de la
prospectivos lingual. deglucién.
con GC. -Entrenamiento de fuerza muscular Posible mejora de la deglucién y seguridad
Plowman - 2A-
) ELA No aporta espiratoria e inspiratoria. de vias respiratorias.
EK, 2015 RevsSis. . . . ) . ) . )
temprana - 4 estudios datos. -Entrenamiento de resistencia de Ej. Respiratorio y de extremidades, b
2 . . . . . -
(2) retrospectivos extremidades. aplicados temprano y de intensidad leve a
y prospectivos -Entrenamiento aerdbico en cinta moderada mantiene funcion motora y
con CH. rodante. supervivencia.
Dal Bello- . - ALSFRS -Ej. resistencia, carga moderada, 2 o . .
Estudios . ] - Mejoria de la capacidad funcional y
Haas V, ELA . -SF-360 veces/dia 15 min. vs AH. o . .
) aleatorizados ) ) ) disminucion de la discapacidad. - 1A-
Florence RevSis. | tempranay ALSAQ-40. -Ej. resistencia, carga moderada, 3 ) o ] ]
) y o - Ligera mejoria en la calidad de vida y la -D
JM, 2013 media. ) ) - ESF. veces/semana vs estiramientos en )
cuasialeatorios fatiga a los 3 meses.
- CRM. AH.
(18)
-EMI 2 veces/dia, 10 min, con
BIM threshold 30-40% de PIM individual.
5 ECA 1 D GC con placebo (umbral 9cmH20).
. , -Disnea
Eidenberge _ _ -EMI durante 12 semanas, 3
estudio pre- -Calidad de . o ) ) )
rM, ) Todos . ) veces/dia, 10 min, intensidad del 15% Mayor supervivencia en el grupo - 1A-
RevSis. ] experimental y vida .
Nowotny S, estadios ] de la PINM hasta 60% A la 42 experimental con EMI. -D
un ECA con -Tiempo de
semana.
2014 (6) CH. supervivenci o ] ) )
-Técnica respiratoria de yoga, ritmo
a

INS/ESP 5 veces, 10 mins/dia,
durante 12 semanas.
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La VNI demostr6 mayor supervivencia y

Radunovic
A AR Supervivenci | - G1:VNI inmediata y G2 cuando CVF calidad de vida en pacientes con ALS
) Todos ECAsy a <50% temprana, sobreviviendo 205 dias mas que - 1A-
D, Mk R, RevSis. _ ) . _
estadios cuasialeatorios -SF-36 los de AH. En pacientes avanzados la -D
Mustfa N, . . C S
-ALSFRS-R - VNI VS AH. diferencia no es significativa, pero si mejora
2013.(24) la calidad de vida.
Ashworth Reduccion de la espasticidad a los 3 meses
NL -Escala )
) en el grupo experimental, y aumento en el
ELA Ashworth ) ) o ) ) ) 5
Satkunam ) ECAsy -Ej. resistencia, intensidad moderada, | GC. El resto de medidas de estudio también | - 1A-
RevSis. probable o ) ) -FIM ) . ] ]
LE, o cuasialeatorios 15 mins, 2 veces/dia VS AH. fueron mejores pero no se obtuvieron -D
definida - SF-36 ) ) S )
Deforge D _ diferencias significativas en ninguno de los
! -El Escorial
2012 (20) resultados.
ECAs, ) )
) ) La evidencia apoya el uso de EMI a largo
estudios piloto,
q plazo y ERVP a corto plazo. El EMI a largo
ensayos de . .
Macpherso plazo aumenta la supervivencia.
control, - EMI o
n CE, o -CVF El fortalecimiento de la musculatura
. ) Todos disefios - ERVP o ) L ) - 1A-
Bassile RevSis. ] -PEF o inspiratoria debe ser en combinacion con ej.
estadios cruzados y -Tos asistida manualmente . ) -D
CC, 2016 ALSFRS-R aerdbico y de extremidades.
ensayos de -RD ) . )
(19) L El ERVP tiene mayor accion inmediata para
disefio de o i o
) eliminar secreciones y asistir a la tos.
medidas o o .
) La RD no indica ningun beneficio.
repetidas.
Fang J, et ELA ALSFRS-R, _ o
) o ECAsy . . Mejora no significativa de ALSFRS-R Y - 1A-
al. 2013 RevSis. definitiva/ _ ) FMM, ESF EMT activa VS EMT simulada
cuasialeatorios ] FMM. -D
(21) probable El Escorial
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Jackson

-VNI, insuflacién-exuflacién

mecanica, chaleco de oscilacién de

La VNI aumenta la supervivencia y calidad

-CVF de vida. La insuflacién-exuflacién mecanica
] Todos AF. ] ) -2C
CE, et al, RevBibl. . -PIM . . . . es eficaz para aclarar secreciones en una
estadios -Hidroterapia, crioterapia, calor y US ) 5 o -B
2015.(27) -PEF o infeccion aguda. No hay suficientes datos
para espasticidad en maseteros. )
para apoyar o refutar el resto de terapias.
a8 -Estiramientos y Ej. Activos y pasivos o ) ) )
Chio A, o _ o Los estiramientos y Ej. activos y pasivos son
Cuestionario para prevenir espasticidad. ] )
Mora G, _ Todos i seguros y eficaces para prevenir la - 3A-
. RevSis. ] BPI, CD- -Masoterapia, yoga, acupuntura y . )
Lauria G, estadios ) espasticidad. No se han estudiado el resto -D
McGill, EDN EPTE para el dolor. )
2016.(25) de terapias.
-Estiramientos pasivos para
Hobson E espasticidad.
Vv -VNI para la supervivencia y calidad La VNI aumenta la supervivencia y calidad
' ] Todos No aporta de vida. de vida. La tos asistida mecanicamente -2C
McDermott | RevBibl. _ y y o B .
estadios datos -Insuflacién-exuflacion mecanica y favorece la expulsion de secreciones. No -B
CJ, I . .
chalecos de oscilacion de AF para hay estudios del resto de terapias.
2016.(26) aumento de la tos.
-Cambios posturales, estiramientos y
masaje para el dolor, calambres y La VPPNI aumenta la supervivencia y
Blackhall rigidez. calidad de vida en pacientes con CVF <50%.
] Todos No aporta ) ) ) o ) ) ) -2C
LJ, RevBibl. ] -Ej. de resistencia para espasticidad. La VMLP aumenta la supervivencia. los Ej.
estadios datos ) ) ) ] ) o -B
2012.(23) -VPPNI y VMLP para supervivencia 'y de resistencia mejoran la espasticidad. No

calidad de vida.

hay estudios sobre el resto de terapias.
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La VNI mejora la supervivencia y calidad de
) ) ) o vida en pacientes con deterioro bulbar
-Ej. de resistencia para espasticidad. ) ) )
Ng L, Khan N moderado y mejora solo la calidad de vida
) Todos Revisiones -VNI ) ) ) - 2A-
F, et al, RevSis. ) i . deterioro bulbar severo. El ej. terapéutico
estadios sisteméticas -EMT ) ] ] -D
2017. (29) . o puede mejorar la discapacidad a los tres
-Ej. terapéutico )
meses. El resto de terapias no se pueden
aceptar ni refutar.
-Calidad de ) ) )
) -Ej. de resistencia 3 veces/semana. . ) ) )
. vida ] ) ) ] Los ejercicios de resistencia mejoran
Lisle S, et -Ej. de resistencia 15 minutos, 2 o . ,
) Todos -Fuerza funcionalidad y calidad de vida. -2C
al, RevBibl. _ veces/dia. _ o _ - )
estadios muscular ) ) ) El Ej. aerébico mejora la funcionalidad, fatiga -B
2015.(28) -Ej. en cinta rodante, 30 minutos, 3
-ALSFRS y los componentes de la marcha.
) veces/semana, durante 8 semanas.
-Fatiga
Abreviaturas. AF; Alta frecuencia. AH; Actividades habituales. ALSAQ-40; Escala de calidad de vida ELA. ALSFRS; Escala de Evaluacién Funcional de
la ELA. CD-McGill; Cuestionario de Dolor de McGill. CH; Control histérico. CRM; Escala del Consejo de Investigacion Médica. CVF; Capacidad vital

forzada. Ej; ejercicio. BPI; Cuestionario Brief Pain Inventory. EDN; Escala de Dolor Neuropatico. EMI; Entrenamiento muscular inspiratorio. EMT;
Estimulacion magnética transcraneal. EPTE; Electrolisis percutanea. ERVP; Entrenamiento de reclutamiento de volumen pulmonar. ESF; Escala de
Severidad de la Fatiga. FIM; Escala de independencia funcional. FMM; Prueba de fuerza muscular manual. GC; Grupo control. GR; Grado de
recomendacion. NEv; Nivel de evidencia. PEF; Pico de flujo espiratorio. PIM; Presién inspiratoria maxima. PINM; Presion inspiratoria nasal maxima. RD;

Respiracion diafragmatica. RevBibl; Revision bibliografica. RevSis; Revision sistematica. SF-36; Short form Health Survey-36. US; Ultrasonidos. VNI,
Ventilacién no invasiva. VS; Versus.
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7. DISCUSION

La ELA es una enfermedad cronica degenerativa de las motoneuronas que cada vez
esta mas presente en la sociedad. Por lo que resulta comprensible que cada dia haya mas
investigacion sobre su abordaje y la eficacia de las diferentes modalidades de tratamiento.
Debido a la incertidumbre etiol6gica de la enfermedad, la bibliografia existente se centra en
abordar la sintomatologia clinica sus deficiencias y disfunciones, tratando de otorgar a estos
pacientes la mejor calidad de vida y funcionalidad posible. En el campo de la fisioterapia no
existe ninguna revision reciente que aporte evidencia del tratamiento integral mas adecuado
y los estudios existentes se encuentran muy limitados por el propio desarrollo de la patologia
(que es progresivo y mortal). Sin embargo, el tratamiento fisioterdpico puede brindar una
gran ayuda, ya que no crea al paciente una elevada incomodidad al no tratarse de un
método invasivo y que en principio no parece tener efectos secundarios. Por otro lado, el
tratamiento fisioterapico parece tener buenos resultados en la mejora y en el mantenimiento

de las diferentes deficiencias y disfunciones presentes en la enfermedad.

7.1 POBLACION DE ESTUDIO

En los estudios incluidos el tamafio de la muestra es pequefio y heterogéneo. Esto
puede ser debido a la dificultad para conseguir pacientes que padezcan la ELA. Puede ser
dificil conseguir en un mismo territorio casos para llevar a cabo un estudio con un tamafio
muestral superior a los que se han realizado, ademas de que seria complejo reunir a un
grupo de pacientes con las mismas caracteristicas. Esto puede deberse a la dificultad para
su diagndstico inicial (el cual se debe realizar siguiendo los criterios de El Escorial), a la
rapida progresion de la enfermedad y a la falta de criterios unanimes para establecer las
diferentes etapas o estadios que puede tener la ELA. Se han tratado de identificar las
diferencias del tratamiento dependiendo del estadio de la enfermedad en el que se
encuentran los pacientes. Debido a la ausencia de una clasificacién unanime y consensuada
de estadios o etapas de la enfermedad se ha utilizado la escala de funcionalidad ALSFRS
para valorar la severidad de la enfermedad en los pacientes incluidos en los estudios. Sin

embargo esta escala no es ampliamente utilizada.

Otro aspecto critico es la falta de descripcion del sexo de los participantes, ya que
como hemos mencionado anteriormente, hay una mayor prevalencia de la enfermedad en
los hombres con respecto a las mujeres y seria un aspecto importante a tener en cuenta a la

hora de valorar los resultados obtenidos.
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Finalmente, se ha observado que en etapas tempranas de la enfermedad se emplea
mas el abordaje funcional a través del ejercicio fisico(2,16,18,20,25,28), lo que contribuird
indirectamente a la calidad de vida y supervivencia, y en etapas finales de la enfermedad el
enfoque esta mas orientado a mejorar la calidad de vida y supervivencia a través de
técnicas y métodos respiratorios(19,6,23,24,26,27,29). Este enfoque esta respaldado por las
necesidades primordiales del paciente en cada etapa de la enfermedad. Segun la escala
ALSFRS se definen los 5 estadios en funcion de la afectacién de cuatro dominios que son la
respiracion, las destrezas manuales, la funcion motora gruesa y las tareas de autocuidado.
Segun ellos, una fase avanzada se corresponderia con un estadio 4 0 5 en los cuales habria
una dependencia en tres o en los cuatro dominios mencionados. Dependiendo del grado de
afectacién en estos dominios se podria estudiar la eficacia de los tratamiento en estudios
futuros, estratificando la muestra segun los estadios descritos por la escala. Por otro lado,
seria interesante conocer si en estadios avanzados de la enfermedad se siguen tratando
otros sintomas, como puede ser la espasticidad, aunque la predominancia del tratamiento

sean las funciones vitales.

7.2 MEDIDAS Y MEDICIONES

Se ha observado una gran heterogeneidad de medidas debido a los diferentes
abordajes fisioterapicos. Las medidas mas empleadas han sido la escala ALSFRS y la SF-
36(17,20,24) para cuantificar la funcionalidad y la calidad de vida respectivamente. Lunetta
et al.(16) emplearon el cuestionario de calidad de vida de McGill (MGQol), junto con Dal
Bello-Haas V. et al.(18) que fueron los Unicos en emplear el cuestionario especifico para la
calidad de vida en la ELA, el ALSAQ-40. Sin embargo, este ultimo no obtuvo resultados
estadisticamente significativos con dicho cuestionario. En cambio, aquellos estudios que
emplearon el SF-36 obtuvieron una mejor calidad de vida. Esto puede llevar a pensar que
aunque exista un cuestionario especifico para cuantificar la calidad de vida en la ELA,
también se debe tener en cuenta el uso de otros cuestionarios generales. Estos resultados
en la escala ALSAQ-40 pueden deberse a una mayor complejidad en su aplicacion, a la

caracteristicas de los estudios y la complejidad que supone medir la propia calidad de vida.

En relacion a la funcion respiratoria se han encontrado una gran variedad de flujos y
presiones que han permitido realizar una valoracion cuantitativa de una forma adecuada y
rigurosa el estado funcional del sistema respiratorio. Dentro de estas se encuentran la PIM,
PEM, PINS, PEF, CVF y MVV. Ademas de tener una funcién de cuantificacién también se

emplean como técnicas de tratamiento. La ventaja de estas mediciones, al contrario que en
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los cuestionarios de calidad de vida y funcionalidad, no estdn sujetos a errores de
interpretacion, sino que si la técnica se ejecuta de forma adecuada, los valores son muy
sensibles. Es importante tener estas medidas en cuenta ya que para el mantenimiento de
una tos eficaz, la CVF y la PEF se encuentran intimamente relacionadas. De la misma
manera ocurre con la PIM, PEM y PINS para el mantenimiento de una higiende bronquial y
la MVV, PIM y CVF son importantes indicadores de la eficacia del EMI.

Por otro lado, el dolor ha sido el sintoma menos estudiado en este tipo de pacientes,
s6lo Chio et al.(25) han abordado el dolor en profundidad y sus posibles tratamientos. Para
ello emplean tres escalas que son la Escala de dolor neuropético, el cuestionario sobre el
dolor de McGill o el Cuestionario Brief Pain Inventory para el dolor. A falta de mas articulos
qgue utilicen estas escalas se ha podido observar que dichas escalas aportan mucha
informacién sobre el tipo de dolor del paciente pero tanto la escala de dolor neuropético
como el cuestionario de McGill son demasiado extensas para utilizarlas a diario en el ambito
clinico puesto que requeriria mucho tiempo. Por lo tanto, seria interesante introducir el
empleo de dichos cuestionarios en estudios futuros que aborden el tratamiento de dolor en
la ELA para poder objetivarlo y compararlo entre estudios. Sin embargo, para poder
extrapolarlos a la clinica seria interesante la creacion de nuevas versiones reducidas de

estos cuestionarios para poder aplicarlos en un menor tiempo.

En cuanto a la supervivencia, la medida empleada han sido los dias, esto nos permite
valorar las pérdidas de los estudios, conocer de forma indirecta sus limitaciones y la eficacia
de los tratamientos a estudiar. De todos modos, el poco tiempo transcurrido entre la
aparicion de los sintomas y el fallecimiento de estos pacientes, limita la interpretacién de los

resultados en lo que a esta variable se refiere.

Finalmente se han empleado otras mediciones como la escala de Ashworth y la escala
de severidad de la fatiga, las cuales se emplean para medir la espasticidad y fatiga
respectivamente. Ashworth et al.(20) utiliza la escala de Ashworth para observar el efecto
del ejercicio de intensidad moderada durante 15 minutos 2 veces al dia sobre la
espasticidad. De la misma manera, Fang J. et al.(21) emplean la escala de severidad de la
fatiga para comprobar el efecto de la EMT sobre la funcionalidad en los pacientes con ELA.
Ambas escalas son muy especificas y Utiles a la hora de valorar los tratamientos

mencionados.
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7.3 DEFICIENCIAS Y DISFUNCIONES TRATADAS

Las deficiencias, disfunciones y limitaciones presentes en pacientes con ELA que se
abordan desde la fisioterapia son mayoritariamente la disfuncion respiratoria, tolerancia al
ejercicio, la espasticidad, atrofia muscular, pérdida de fuerza muscular, los calambres y el
dolor. Estas reciben tratamientos que no solo actiian sobre una deficiencia o disfuncion
concreta, sino que casi todos los tratamientos abordados tienen efecto sobre varias de ellas.
Por ejemplo, en el caso de la tolerancia al ejercicio, el tratamiento tendra repercusion

también en la disfuncion respiratoria.

Los problemas respiratorios son los que presentan un mejor estudio y los que
presentan resultados mas concluyentes. En este caso, las afecciones especificas mas
abordadas son la efectividad de la tos, la debilidad de los musculos inspiratorios y la
necesidad de la ventilacion mecanica no invasiva. La insuficiencia respiratoria se ha
abordado en una gran cantidad de estudios a través del EMI, ya que esta intimamente
relacionada con la supervivencia de los pacientes. Asi como la importancia de la tos para
una buena higiene bronquial y permeabilidad de la via aérea, lo que permite evitar o prevenir
las infecciones respiratorias, que en este tipo de pacientes son cruciales. Para ellos suponen
estar sometidos a mas intervenciones y depender en muchos casos de ventiladores

mecanicos para mantener limpia y ventilada la via aérea.

Por otro lado, la espasticidad ha sido abordada por varios autores, aunque los
resultados que han obtenido no son concluyentes(26,29). Sin embargo, se ha obtenido una
ligera mejoria de la espasticidad con la realizacion de ejercicio de resistencia a intensidad
moderada(20,23), ademas Chid et al(25). aseguran que los ejercicios activos combinados
con los estiramientos son seguros y eficaces para la prevencion de la espasticidad. Cabe
mencionar, que en la bibliografia existente sobre el tratamiento de la ELA, se aborda la
espasticidad a través de los estiramientos, sin embargo en los resultados obtenidos del
presente trabajo apenas hay estudios que lo investiguen, y los que lo hacen no obtienen

resultados concluyentes.

Finalmente Chid et al.(25) abordaron el dolor en los pacientes con ELA, y sus
perspectivas futuras para el tratamiento. Se sabe que existen diferentes tipos de dolor en
estos pacientes, que aunque no se conozca el origen del mismo, un gran porcentaje de
pacientes lo sufre. De esta manera, el dolor ha de ser uno de los enfoques futuros de

estudio para encontrar la forma de disminuirlo.
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7.4 METODOS Y/O TECNICAS FISIOTERAPICAS RECOGIDAS EN LOS

ESTUDIOS

Se han encontrado una gran variedad de técnicas y/o métodos fisioterapicos para el
abordaje de la ELA. Estos son: técnicas de fisioterapia respiratoria, ejercicio terapéutico,
estiramientos, cambios posturales, masoterapia, acupuntura, EPTE, hidroterapia,
crioterapia, calor y ultrasonidos. Sin embargo, varios de los estudios seleccionados no
definen de manera adecuada las frecuencias, duracién de los programas o los tiempos de
aplicacion de las técnicas, que hace dificil su comparacion. Ademas, existe una gran
dificultad para medir los tratamientos a largo plazo que puede venir derivada del propio
curso de la enfermedad.

Fisioterapia respiratoria

En el campo de la fisioterapia respiratoria, una de las técnicas abordadas es el EMI.
Dos de los estudios proponen un entrenamiento de 10 minutos, 2 veces al dia, al 30-40% de
la PIM(15,22). Mientras que Eidenberger et al.(6) proponen un entrenamiento de 10 minutos,
3 veces al dia, al 60% de la PINS. Todos obtienen en sus resultados una mejora de la
supervivencia, sin embargo no se observan diferencias estadisticamente significativas,
exceptuando el aumento de la MVV en el estudio de Pinto et al. (2012)(15). Cabria pensar
gque el entrenamiento mas adecuado es al 30-40% de la PIM, puesto que éste estudio es el
gque mas nivel de evidencia y grado de recomendacion presenta, 1B y A respectivamente.
Sin embargo, se necesita mas investigacion para poder confirmar esta hipotesis. Por otro
lado, seria interesante conocer con qué otros tratamientos se puede combinar el EMI o si
éste puede retrasar el empleo de la ventilacion mecanica. Cabria pensar que mediante el
EMI se consigue un mayor reclutamiento muscular inspiratorio, favoreciendo asi la fuerza y
retrasando el empleo de la ventilacion mecanica, ya que su implementacion frecuentemente

se produce por debilitamiento de la musculatura inspiratoria.

Por otro lado, todos los autores que analizaron la ventilacién no invasiva, concluyeron
gue ésta mejora la supervivencia y calidad de vida en estadios tempranos y s6lo mejora la
calidad de vida en estadios avanzados de la enfermedad, esto puede venir dado por el gran
compromiso de estos pacientes(23,24,26,27,29). Ademds, Blackhall et al.(23) estudié la
diferencia entre la ventilacion no invasiva con presion positiva y la ventilacibon mecénica a
largo plazo, obteniendo un aumento de la supervivencia y calidad de vida; y sélo un
aumento de la supervivencia respectivamente. Esto hace pensar que el soporte a la

ventilacién es un gran recurso en todos los estadios de la enfermedad ya que aporta un nivel
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optimo de ventilacion a nivel de todo el pulmén, obteniendo mayor resultado en fases
iniciales (porque se utiliza como ayuda de soporte a la musculatura respiratoria) y
prolongando la vida en las Ultimas fases de la enfermedad. Ademas, como la ventilaciéon no
invasiva es un recurso que practicamente cualquier paciente con ELA tenga que requerirlo
en alguna fase de la enfermedad, se deberia plantear un programa de educacion al paciente

para el mejor empleo de esta técnica en el ambito domiciliario.

Otro punto de estudio son las técnicas para mejorar la limpieza bronquial y la
efectividad de la tos. Dentro de estas Rafiq et al.(17) y Macpherson et al.(19) proponen la
terapia de entrenamiento del reclutamiento del volumen pulmonar, que consiste en apilar de
3 a 5 respiraciones, seguidas de una espiracion forzada, realizando de 2 a 3 ciclos.
Macpherson concluye que la técnica tiene accién inmediata para eliminar secreciones vy
asistir a la tos, mientras que Rafig informa de una disminucion de infecciones pulmonares en
comparacion con el empleo del insuflador/exuflador mecénico. Por lo tanto, ambos afirman
el efecto beneficioso del reclutamiento del volumen pulmonar, que puede educar al paciente
a utilizar volumenes y flujos mas elevados para mejorar la expulsion de las secreciones. De
todos modos, aunque el nivel de evidencia de ambos articulos es bajo, cabria pensar que
esta técnica podria ser beneficiosa para los pacientes, ya que se evitarian las aspiraciones
endotraqueales que suponen una gran incomodidad. Por otro lado, Rafiq et al. informa de
que se produce una mejora de la apnea del suefio, pero también seria interesante conocer
si la técnica de reclutamiento de volumen pulmonar tiene efecto sobre la calidad de vida y si

ademas produce un aumento en la fuerza muscular.

El insuflador/exuflador mecanico también es abordado por Rafiq et al.(17) para la
limpieza bronquial y efectividad de la tos, sin embargo este autor afirma menor efectividad
gue la técnica anteriormente mencionada. Por otro lado, Jackson et al.(27) y Hobson et
al.(26) coinciden en que el insuflador/exuflador mecanico con la combinacion del efecto de
un chaleco de oscilaciéon de alta frecuencia puede aclarar las secreciones ante una infeccion
aguda. Sin embargo, ninguno de ellos describe los tiempos de aplicacién, duraciéon o
frecuencia. Por lo tanto, no hay evidencia suficiente para apoyar o refutar dicha terapia
aungue resultaria interesante mas investigacion en este campo. Por otro lado, la técnica de
reclutamiento pulmonar ademas de parecer més eficaz, requiere menos gasto econémico y
una aplicaciébn mas sencilla. El gasto que puede generar la asistencia de un profesional
sanitario no es comparable al generado por el empleo y mantenimiento de un
insuflador/exuflador mecanico. Sin embargo, a pesar de que los datos aportan una mayor

eficacia en el reclutamiento de volumen pulmonar, se necesitaria mayor investigaciéon en
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este campo ya que el insuflador/exuflador mecéanico es capaz de generar flujos méas altos y

cabe pensar que con ello una mayor ventilacion.

Finalmente, la tos manualmente asistida(19) en la cual simplemente se acompafia con
las manos del profesional la tos generada por el paciente, carece de datos suficientes para
apoyar o refutar su empleo. Seria importante estudiar la eficacia de la tos manualmente
asistida en combinacion con otras técnicas, acompafiada de volimenes previos guiados por
el profesional o acompafada de un dispositivo “cough assist”. Este ultimo también podria

ayudar a generar una tos eficaz.

La respiracion diafragmatica(19) y la técnica respiratoria de yoga(6,25) no obtuvieron
efectos beneficiosos ni perjudiciales, ademas de estar descritos de manera pobre en
estudios de baja calidad. Ambas técnicas podrian ayudar a la ventilacibn basal de los
pulmones, ya que en los pacientes con ELA, los volumenes empleados durante la
respiracién son bajos. Tanto la respiracién diafragmatica como la técnica respiratoria de
yoga pueden buscar una mayor ventilacion, pero el estudio de su eficacia en combinacion

con otras técnicas podria aportar resultados mas prometedores.

Ninguno de los estudios descritos de las técnicas respiratorias informa de efectos

secundarios de los mencionados tratamientos.

Ejercicio
Las principales terapias que se han utilizado han sido el ejercicio en cicloergémetro, en
tapiz rodante, ejercicios de resistencia a intensidad moderada, movilidad activa y pasiva y
ejercicio terapéutico. Estos obtuvieron mejoras en la funcionalidad, calidad de vida,
disminucion de la espasticidad y de la discapacidad. Los articulos analizados que abordan el

ejercicio como terapia varian en la dosis, intensidad, frecuencia o duracion del ejercicio.

Lunetta et al.(16) y Lisle S. et al.(28) llegan a unos resultados similares donde obtienen
una mejora de la funcionalidad y calidad de vida ante un programa de ejercicios
estrictamente controlado en cicloergémetro y ejercicio en cinta rodante. Lunetta propuso una
actividad en cicloergdbmetro de 7 dias, 2 semanas cada mes durante 6 meses, mientras que
Lisle S. et al. propuso 30 minutos de ejercicio en cinta rodante 3 veces por semana, durante
8 semanas. Por lo tanto, hace falta mas investigacion y una unificacién de los parametros de

ejercicio para llegar a un consenso de qué tipo de ejercicio es mas beneficiosos para los
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pacientes con ELA. Cabe pensar que el efecto del ejercicio mejora la capacidad aerébica de
los pacientes, sin embargo un punto importante a tener en cuenta es la aparicion de la fatiga
y en gqué momento lo hace. Para ello, se necesitaria una medida para cuantificar el grado de
fatiga, educar a los pacientes para que conozcan los sintomas de su aparicion y asi poder
identificarlos para tener mayor seguridad en la aplicacién del ejercicio. Ademas, un campo
de estudio importante seria el tipo de ejercicio a utilizar en funcion de los objetivos que se
pretenden conseguir y si seria beneficioso para los pacientes la combinacion de varias
modalidades de ejercicio siempre que se tenga en cuenta el nivel de fatiga anteriormente

mencionado.

Por otro lado, varios autores obtuvieron beneficios en la funcionalidad y calidad de vida
ante ejercicios de resistencia de intensidad moderada con una duracion de 15 minutos cada
sesion(18,20,28). La diferencia se presenta en la frecuencia del ejercicio, ya que dos de
ellos proponen este tipo de ejercicio con una frecuencia de 2 veces al dia(20,28), mientras
que el tercer estudio obtiene los mismos resultados realizando ejercicio 3 veces por
semana(18). De esta manera, no se podria apoyar o refutar ninguno de los programas de
intervencion. Sin embargo, como sabemos que el exceso de ejercicio provoca un
empeoramiento de los sintomas en la ELA, se podria pensar que el ejercicio con menor

riesgo de producir fatiga seria el mas recomendado.

En relacién a la espasticidad, Ng et al.(29) estudié el efecto de los ejercicios de
resistencia y el ejercicio terapéutico sobre la espasticidad. Chio et al.(25) estudié también el
efecto sobre la espasticidad de los ejercicios activos y pasivos. Ambos obtuvieron que el
ejercicio es seguro y eficaz para la disminucién de la espasticidad, asi como que el ejercicio
terapéutico también disminuye la discapacidad a los 3 meses. Pero dichos resultados tienen
poca validez, ya que no se ha descrito con detenimiento el tipo de ejercicio ni su
dosificacion. Se sabe que las actividades funcionales y activas por parte del paciente
disminuyen en gran medida la espasticidad, lo que puede explicar la eficacia del ejercicio en
estos estudios. Sin embargo, el estudio méas detallado de la eficacia de los tipos de ejercicio

sobre la espasticidad seria un campo importante a abordar en investigaciones futuras.

Algo similar ocurre con Plowman et al.(2), puesto que afirma que el entrenamiento de
la fuerza isométrica lingual aumenta la capacidad deglutoria, pero no aporta mayor
informacion. El entrenamiento de la fuerza isométrica lingual puede que aumente el tono
lingual y los movimientos linguales, de esta forma se podria ver facilitado el desplazamiento

del bolo alimenticio dentro de la cavidad oral, estimulando asi el reflejo deglutorio. Sin
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embargo al ser el Unico estudio que aborda esta forma de tratamiento, se necesita mas

investigacion en este campo.

El ejercicio es un punto controvertido en el tratamiento de la ELA, puesto que hace
afios se creia que era perjudicial. Actualmente los estudios informan de resultados
beneficiosos, pero sin duda se necesita seguir investigando en esta linea para aportar
evidencia al ejercicio como tratamiento y conocer también cual es la mejor dosificacion.
Ademas, es una forma de tratamiento que genera muy poco gasto y de facil aplicacion.
Dentro del ejercicio, los programas domiciliarios pueden tomar especial relevancia, ya que
muchas veces se puede pautar al paciente ejercicios para realizar en su hogar. Seria
necesario investigar mas en este abordaje, conocer cuales son los efectos globales del
ejercicio en los pacientes con ELA e intentar definir en estudios futuros las dosis adecuadas

segun el objetivo que se desea conseguir.

Estiramientos

Chio et al.(25) es el Unico que afirma que los estiramientos en combinacién con
ejercicios activos y pasivos son seguros y eficaces para prevenir la espasticidad. Por el
contrario, Hobson et al.(26) y Blackhall et al.(23) informan de que dicho tratamiento se utiliza
en el cuidado de los enfermos de ELA pero no hay evidencia de sus efectos porque no
existen estudios que hayan demostrado su eficacia para este tipo de pacientes. El
estiramiento es una movilizacién lenta y progresiva, en el cual se produce una estimulacion
de los érganos tendinosos de Golgi en la unién miotendinosa que provoca la activacion del
reflejo miotatico inverso y una posterior relajacion. Es por esto por lo que se podria explicar
el efecto de esta técnica en la espasticidad. Los estiramientos son una terapia que se utiliza
diariamente en la clinica para abordar la espasticidad, los calambres, mantener recorridos
articulares, etc. Sin embargo, hay muy poca evidencia de la eficacia de este tratamiento.

Deberia estudiarse el efecto que presentan en combinacion con otras terapias.

Otras terapias

Existen numerosas terapias que se mencionan en las diferentes revisiones
bibliograficas pero que carecen de rigurosidad cientifica, ya que no se encuentran descritas.
Estas modalidades terapéuticas son los cambios posturales y masoterapia para reducir el
dolor, los calambres y la rigidez(23,25); acupuntura y la EPTE como medios para aliviar el
dolor(25); y la hidroterapia, crioterapia, el calor y los ultrasonidos para reducir la espasticidad

en los maseteros y mejorar la deglucion(27). Los cambios posturales y la masoterapia puede
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que produzcan beneficios si con los cambios posturales evitas el dolor de posturas
mantenidas y la masoterapia con su aumento de vascularizacion en la zona a tratar puede
ser beneficiosa para los calambres. Sin duda, se necesitan mas estudios sobre esto. Por
otro lado, la acupuntura y la EPTE deben estudiarse mas para poder conocer porque
producen alivio del dolor. Finalmente, todas estas técnicas llegan a la conclusion de que los

datos existentes son insuficientes para apoyar o refutar su aplicacion clinica.

7.5 CALIDAD METODOLOGICA Y NIVEL DE EVIDENCIA DE LOS ESTUDIOS

Como hemos ido desarrollando a lo largo del trabajo, los articulos finalmente
seleccionados presentan un nivel de evidencia y grado de recomendacion bajos. A
excepcidn de 3 de los ECAs, que tienen una buena calidad y un nivel de evidencia y grado
de recomendacion aceptable(15-17), el resto de estudios presentan un nivel bajo, donde
muchas de las técnicas fisioterapicas no definen el tamafio de la muestra ni caracteristicas
importantes como la fase de la enfermedad donde seria recomendable dicho tratamiento.
Debido a esto seria importante que en estudios futuros se presentara una mayor definicion
del sexo de los participantes y otras variables demogréficas, unanimidad en los criterios
diagnésticos y ademas del establecimiento de unos criterios comunes para la estratificacion
de las fases de la enfermedad en funcién de los sintomas. Es por este motivo, por el cual se
necesita conocer e investigar mas la eficacia de los tratamientos fisioterapicos en el

abordaje de los pacientes con ELA.
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8. CONCLUSIONES

Tras el analisis de los 17 articulos incluidos, las principales conclusiones del presente

trabajo son:

- El grado de evidencia de las diferentes técnicas, métodos y/o modalidades terapéuticas
utilizadas desde la fisioterapia en el abordaje del paciente con ELA es bajo, posiblemente
esto se debe a las caracteristicas de los estudios y a las propias caracteristicas de la

enfermedad. Por lo tanto, se necesita mayor investigacion en este campo.

- Las deficiencias, disfunciones y limitaciones presentes en pacientes con ELA que se
abordan desde la fisioterapia son mayoritariamente la disfunciéon respiratoria, la
espasticidad, atrofia muscular, pérdida de fuerza muscular, los calambres y el dolor.

- Las técnicas y métodos de fisioterapia mas utilizados en el abordaje de pacientes con ELA
en la literatura cientifica son el entrenamiento de musculos inspiratorios, la ventilacion no
invasiva, el ejercicio de resistencia a intensidad moderada y los estiramientos, los cuales

parecen tener resultados positivos.

- Existen técnicas que en los estudios aqui analizados no tienen evidencia sobre su eficacia

como, la masoterapia, acupuntura, EPTE, hidroterapia, crioterapia, calor y ultrasonidos.

- A medida que la patologia progresa el tratamiento fisioterapico parece centrarse en mayor
medida en la supervivencia haciendo mas hincapié en al abordaje de la patologia
respiratoria, mientras que en las fases iniciales se aborda més la funcionalidad, tolerancia al

ejercicio y la calidad de vida.

- La calidad metodologica, el grado de evidencia y recomendacion de la literatura cientifica
existente presenta un nivel bajo. Es necesario intentar abordar la ELA, en la medida que lo
permite, desde un enfoque més cientifico. Para ello seria interesante tener estudios con
mayor tamafio muestral, con muestras estratificadas segun el estadio de la enfermedad y
otras variables demograficas (edad, sexo, etc.) pacientes con semejante sintomatologia

clinica y con una mejor descripcion de las caracteristicas de la intervencion.
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10. ANEXOS
ANEXO 1. Escala de Alejandro JADAD.
Si: 1 punto
. . . . . n
1.- ¢ El estudio fue descrito como randomizado/aleatorizado® No: 0 puntos
. : 5 ; ; Si: 1 punto
2.-¢Se describe el método para generar la secuencia de aleatorizado y este
método es adecuado? No: 0 puntos
Si: 1 punto
3.-¢El estudio se describe como doble ciego? ,
No: O puntos
Si: 1 punto
4.-¢Se describe el método de cegamiento y este método es adecuado? ,
No: O puntos
Si: 1 punto
L Evictid . A . "
5.-¢ Existio una descripcion de las pérdidas y las retiradas” No: 0 puntos
ANEXO 2. Centre for Evidence-Based Medicine, Oxford.
Grado de Nivel de Fuente
recomendacién evidencia
la Revision sistematica de ECA, con homogeneidad, o sea que
incluya estudios con resultados comparables y en la misma
direccion.
A 1b ECA individual (con intervalos de confianza estrechos)
lc Eficacia demostrada por la practica clinica y no por la
experimentacién
2a Revision sistematica de estudios de cohortes, con homogeneidad,
0 sea que incluya estudios con resultados comparables y en la
misma direccion.
2b Estudio de cohortes individual y ensayos clinicos aleatorios de
baja calidad (< 80% de seguimiento)
2 2c Investigacion de resultados en salud
3a Revision sistematica de estudios de casos y controles, con
homogeneidad, o sea que incluya estudios con resultados
comparables y en la misma direccion.
3b Estudios de casos y controles individuales
C 4 Serie de casos y estudios de cohortes y casos y controles de baja
calidad.

*Si tenemos un Unico estudio con IC amplios o una revision sistematica con heterogeneidad
estadisticamente significativa, se indica afiadiendo el signo (-) al nivel de evidencia que
corresponda y la recomendacion que se deriva es una D
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