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Resumen

Titulo en espaiol: Revision sistematica de guias de practica clinica para la

rehabilitacién integral respiratoria de pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica

*Descripcion: Esta revision sistematica de guias de practica clinica (GPC) tuvo
como objetivo identificar y sintetizar las recomendaciones para la evaluacién funcional
respiratoria y el soporte ventilatorio en adultos con Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA). Se
realizd una busqueda estructurada en bases de datos como Medline y EMBASE,
seleccionando GPC publicadas entre 2011 y 2021 con alta calidad metodoldgica segun el
instrumento AGREE II. Se incluyeron dos guias canadienses que cumplieron los criterios

de rigor e independencia editorial.

Los resultados principales destacan que la monitorizacién debe ser trimestral mediante
capacidad vital forzada (CVF), presiones inspiratorias/espiratorias maximas (PIM/PEM) y
presion inspiratoria nasal (SNIP). En pacientes con inicio bulbar se recomienda gasometria
arterial y capnografia ante la sospecha de hipercapnia. Respecto al soporte ventilatorio,
la ventilacién mecanica no invasiva (VMNI) es el estandar de oro al demostrar mejoria en
la supervivencia y calidad de vida, indicandose ante sintomas de insuficiencia respiratoria
o CVF <50-65%. Para el manejo de secreciones, se sugiere el uso de dispositivos de
asistencia mecanica para la tos (MIE) cuando el pico flujo de tos es <270
L/min. Se concluye que el manejo respiratorio debe ser interdisciplinar, basado en la
deteccién temprana del deterioro ventilatorio y en decisiones alineadas con la voluntad

anticipada del paciente.

Palabras clave: Esclerosis Lateral Amiotréfica, Rehabilitacion Respiratoria, Guias de
Practica Clinica, Ventilacion Mecanica No Invasiva, Pruebas de Funcién Pulmonar,

Insuficiencia Respiratoria.
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Abstract

Titulo en inglés: Systematic review of clinical practice guidelines for comprehensive

respiratory rehabilitation in patients with Amyotrophic Lateral Sclerosis.

*Descripciodn: This systematic review of clinical practice guidelines (CPG) aimed to identify
and synthesize recommendations for respiratory functional assessment and ventilatory
support in adults with Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS). A structured search was
conducted in databases such as Medline and EMBASE, selecting CPGs published between
2011 and 2021 with high methodological quality according to the AGREE Il instrument. Two

Canadian guidelines meeting criteria for rigor and editorial independence were included.

Key results emphasize quarterly monitoring through forced vital capacity (FVC), maximal
inspiratory/expiratory pressures (MIP/MEP), and sniff nasal inspiratory pressure (SNIP).
For patients with bulbar onset, arterial blood gas and capnography are recommended when
hypercapnia is suspected. Regarding ventilatory support, non-invasive mechanical
ventilation (NIV) is the gold standard, as it has been shown to improve survival and quality
of life; it is indicated for respiratory failure symptoms or FVC <50-65%. For secretion
management, mechanical insufflation-exsufflation (MIE) devices are suggested when peak
cough flow is <270 L/min. It is concluded that respiratory management must be
interdisciplinary, based on early detection of ventilatory decline and decisions aligned with

the patient's advance directives.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis, Respiratory Rehabilitation, Clinical Practice

Guidelines, Noninvasive Ventilation, Respiratory Function Tests, Respiratory Insufficiency
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= |Introduccion

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa debilitante,
caracterizada por la afectacién de las neuronas motoras alfa de la sustancia gris a nivel
cerebral y de la médula espinal, causando manifestaciones clinicas como lo son debilidad,
atrofia muscular, fasciculaciones y espasticidad (1). El diagnéstico de ELA es clinico, los
estudios de extension se utilizan para ayudar a excluir otras enfermedades, algunas
potencialmente tratables, que pueden parecerse a la ELA (2). En el proceso diagndstico
de las enfermedades de la neurona motora, existen 3 criterios ampliamente usados que
han evolucionado a lo largo del tiempo: i) el Escorial, revisado en el aino 2000 (3), ii) el
Awaji-Shima en el 2008 (4), y iii) el Gold Coast en el 2019; estos ultimos han demostrado

incrementan la sensibilidad diagnéstica conservando la especificidad (5).

Los criterios de Gold Coast incluyen: i)deterioro motor progresivo documentado por historia
clinica o evaluaciones clinicas repetidas, precedidos de una funcién motora normal, ii)
presencia de disfuncién o signos de neurona motora superior o inferior en al menos una
region corporal (con compromiso neurona motora superior e inferior identificadas en la
misma region corporal, si solo una region corporal esta involucrada) o signos de neurona
motora inferior en al menos 2 regiones corporales, y iii) exclusién de enfermedades que

puedan asemejarse a la ELA (6).

La incidencia global de ELA varia de 2 a 3/100.000 personas/ano, con una estimacion
media de 1.7/100.000 personas/ano (7), esta frecuencia tiende a ser uniforme en las
diferentes regiones, aunque existen areas de mayor incidencia como en la Isla Guam (8)
y en la peninsula Kii en Japon (9). En Suramérica, la incidencia media fue estimada en
2.1/100.000 personas/ano. La prevalencia global de la enfermedad varia de 1 a 11/100.000
personas (10). En América Latina los estudios disponibles muestran gran variabilidad en
la prevalencia desde 0.9 a 8.8/100.000 personas. En Colombia, de acuerdo con el estudio
ESENCIA, la prevalencia de enfermedad de motoneurona entre 2015 y 2017 fue de 6

casos por 100.000 habitantes (11). En Antioquia, Zapata-Zapata y colaboradores ,
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documentaron una incidencia de 1.4 por cada 100.000 personas/ afio y una prevalencia
de 4.9 por cada 100.000 personas (10).

Actualmente se desconocen las causas puntuales que condicionan la aparicion de la
enfermedad; sin embargo, la ELA puede clasificarse segun etiologia en la forma
esporadica (eELA) comprende el 85-90% casos y se considera relacionada a
caracteristicas ambientales sin componente genéticos y la forma familiar (fELA) alrededor
del 10-15% casos, en la cual son mutaciones en genes puntales los que condicionan la
presentacion de la enfermedad. Se han descrito alrededor de 40 genes relacionados a
fELA, los mas frecuentemente afectados son C9ORF72, SOD1, TARDBP y FUS (12).

La ELA tiene dos formas clasicas de presentacion: el inicio espinal, que corresponde al
70% casos y se caracteriza por la debilidad de las extremidades y problemas de la
movilidad; y la de inicio bulbar, caracterizada por alteracion de musculos orofaringeos,
afectando la deglucion y el habla, la cual ocurre aproximadamente en el 25% de los casos
(8). Independiente del sitio de inicio de los sintomas, la mortalidad es resultado de
compromiso respiratorio progresivo, teniendo en cuenta que hasta el 50% de los pacientes
mueren dentro de los tres afios posteriores al inicio de los sintomas (13). La ELA es
considerada una enfermedad sistémica y tiene alrededor de 10 fenotipos clinicos, que
varian desde la clasica forma bulbar hasta sindrome de piernas colgantes, y diferentes
compromisos de neurona motora superior e inferior, cada uno de ellos con patrones
variables de progresion y propagacion (14). Se han descrito también fenotipos clinicos con
sintomas no motores caracterizados por deterioro cognitivo con alteraciones de funciones
ejecutivas en el 50% casos y cambios de comportamiento asociada a demencia
frontotemporal en el 15% casos, la cual tiene mayor relacién con formas familiares de ELA
(15).

Segun estudios de proyeccion, se prevé un incremento en el nimero de casos de ELA de
2015 a 2040 con base en los datos epidemioldgicos previos, se considera que alrededor
del mundo los casos aumentaron de 222.801 en 2015 a 376.674 en 2040, representando
un incremento del 69% (16). Este cambio se debe al incremento en la esperanza de vida

de la poblacion, particularmente en naciones desarrolladas.
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La atencion de los pacientes con esta condicién requiere un equipo interdisciplinar y una
atencion estandarizada que permita el cumplimiento de los objetivos de tratamiento,
basados en la mejor evidencia y experticia clinicas. En este contexto, el presente trabajo
tiene como objetivo identificar, analizar y sintetizar las recomendaciones disponibles en
guias de practica clinica relacionadas con la evaluacion funcional respiratoria y el soporte
ventilatorio en pacientes adultos con esclerosis lateral amiotréfica, con el fin de orientar la

toma de decisiones clinicas en el ambito de la rehabilitacién respiratoria.
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= Justificacion

La ELA es una enfermedad neurodegenerativa crénica y debilitante con una carga
econdmica muy alta para el sistema sanitario y para el paciente y su red de apoyo. Los
pacientes estan sometidos a revisiones médicas periddicas, intervenciones en
modalidades terapéuticas tales como terapia fisica, terapia ocupacional, terapia
respiratoria y fonoaudiologia, y eventualmente ingresos hospitalarios ante agudizaciones
y/o procesos recurrentes. Durante el curso de la enfermedad podrian requerir ayudas

técnicas y ortésicas para posicionamiento y la movilidad (17).

La carga de la enfermedad en términos sociales y econdmicos es tan grande que ha sido
objetivo de multiples estudios, respecto a los costos econdmicos del manejo de la ELA
segun el tipo de cuidado recibido, entendido como el cuidado recibido de grupos
multidisciplinarios comparado contra el cuidado general, se encontré que los pacientes
tratados en grupos multidisciplinarios enfocados en tratamiento de ELA, reducian los
costos en aproximadamente US $69 délares al mes, ofreciendo un beneficio adicional al

elevar los estandares de cuidado general y calidad de vida (18).

Dada la necesidad de integrar los esfuerzos terapéuticos en el manejo integral
multidisciplinario con énfasis en mejorar calidad de vida y elevar estandares de cuidado

general, se planteo la realizacion de este trabajo.
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= Alcance

El presente trabajo corresponde a una revision sistematica de guias de practica clinica
orientada a la identificacién, analisis y sintesis de recomendaciones para la rehabilitacion

respiratoria en pacientes con esclerosis lateral amiotréfica (ELA).

Para efectos del requisito académico del programa de Especializacién en Medicina Fisica
y Rehabilitacién, este documento se enfoca especificamente en dos componentes
fundamentales del manejo respiratorio: la evaluacion funcional respiratoria y el soporte
ventilatorio, los cuales constituyen ejes criticos en la progresion clinica y prondstico de la

enfermedad.

Este trabajo se enmarca en un contexto institucional de estandarizacién clinica; sin
embargo, el presente documento se presenta como una unidad académica independiente,
centrada en la sintesis de evidencia disponible en estos dos dominios especificos, con el
propésito de generar un insumo aplicable a la practica clinica en el contexto de la

rehabilitacion.

Por lo tanto, aunque el titulo hace referencia a la rehabilitacion integral respiratoria, el
alcance operativo del estudio se delimita a los componentes mencionados, los cuales
representan intervenciones de mayor impacto clinico en la evolucién de la enfermedad y

en la toma de decisiones terapéuticas en escenarios ambulatorios y hospitalarios..
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= Marco Teorico

o Esclerosis lateral amiotrofica

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es wuna enfermedad idiopatica fatal
neurodegenerativa debilitante caracterizada por el compromiso de las neuronas motoras
alfa de la sustancia gris a nivel encefalico y de la medula espinal, causando debilidad,

atrofia muscular, fasciculaciones y espasticidad(1,18).

o Epidemiologia

La ELA es una enfermedad neurodegenerativa con una incidencia global estimada entre
1.7 y 3 casos por 100.000 personas/afio. En Colombia, la prevalencia aproximada es de 6
casos por 100.000 habitantes. La enfermedad presenta un curso progresivo con una
supervivencia media de 2 a 5 afios, siendo la insuficiencia respiratoria la principal causa

de mortalidad.

o Fisiopatologia

Actualmente se desconocen las causas puntuales que condicionan la aparicion de la
enfermedad, el amplio espectro de posibles causas o consecuencias incluye, entre otras,
las siguientes: estrés oxidativo, factores genéticos, excitotoxicidad por glutamato, dafno
mitocondrial, defecto en el transporte axonal, dafo originado por los astrocitos y

apoptosis(10).
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o Manifestaciones clinicas

La ELA tiene dos formas clasicas de presentacion, el inicio espinal corresponde al 70%
casos caracterizada por debilidad de las extremidades y problemas de la movilidad. Inicio
bulbar caracterizada por alteracién de musculos orofaringeos, afectando la deglucion y el
habla ocurre aproximadamente en el 25% de los casos(8). Independientemente del sitio
de inicio de los sintomas la mortalidad es resultado de compromiso respiratorio progresivo
con hasta el 50% de los pacientes que mueren dentro de los tres afios posteriores al inicio

de los sintomas(13).

El compromiso de la musculatura respiratoria constituye el principal determinante de
morbimortalidad en la ELA. La debilidad progresiva del diafragma y de los musculos
respiratorios conduce a hipoventilacion alveolar, inicialmente nocturna y posteriormente
diurna, con desarrollo de hipercapnia e insuficiencia respiratoria. La monitorizaciéon
mediante parametros como la capacidad vital forzada (CVF), la presion inspiratoria maxima
(PIM) y la presion inspiratoria nasal (SNIP) permite detectar de forma temprana el deterioro

ventilatorio y orientar la indicacién oportuna de soporte ventilatorio.

La ELA es considerada una enfermedad sistémica y tiene alrededor de 10 fenotipos
clinicos descritos que varian desde la clasica forma bulbar hasta sindrome de piernas
inquietas, y diferentes compromisos de neurona motora superior e inferior, cada uno de

ellos con patrones variables de progresion y propagaciéon(14).

Se han descrito también fenotipos clinicos con sintomas no motores caracterizados por
deterioro cognitivo con alteraciones de funciones ejecutivas en el 50% casos y cambios de
comportamiento asociada a demencia frontotemporal en el 15% casos, la cual tiene mayor

relacion con formas familiares de ELA(15).
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o Diagnoéstico

Actualmente no existe una prueba diagnostica especifica o biomarcadores séricos
definitivos que orienten al diagnéstico de ELA(14). EI mayor reto en ELA es el retraso en
el proceso diagnostico con tiempo promedio de 13 a 18 meses desde el inicio de los
sintomas de un paciente hasta la confirmacion del diagndstico. La falta de un marcador
bioldgico establecido para la ELA, las presentaciones clinicas iniciales altamente variables
de la enfermedad y su superposicion patégena con varios trastornos neurodegenerativos
contribuyen a la dificultad en su diagnéstico. La ELA es principalmente una enfermedad
diagnosticada clinicamente basada en la exclusion de otras causas de disfuncion
progresiva de la NMS y la NMI(14).

o Abordaje terapéutico

En relacion con el manejo actualmente no se dispone de terapia con intencién curativa o
modificadora de la enfermedad que detenga o retrase la progresion, las estrategias
terapéuticas se enfocan en medidas de soporte y atencién de sintomas especificos y el
uso de dispositivos de asistencia para brindar cuidado paliativo, prolongar sobrevida, y
mejorar calidad de vida, asi como la meta de prolongar la independencia funcional del

paciente(19).
= Manejo sintomatico y medidas de soporte

Se compone de las diferentes estrategias orientadas para abordar sintomas especificos y

medidas de soporte como el uso de dispositivos de asistencia.
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En las alteraciones respiratorias la insuficiencia respiratoria se producira en todos los
pacientes con ELA. El abordaje inicial es monitorizar la funcién respiratoria cada 3
meses(20). La primera intervencion es la ventilacién no invasiva (NIV) se describe su uso
cuando la capacidad vital forzada (CFV) cae a menos del 50% de valor predicho, o cuando
existe una diferencia de CFV en posicion supina y erguida, cuando se refleje ortopnea o
cuando presién inspiratoria nasal (SNP) es menor de 40 cmH20, o cuando la Presion
Inspiratoria Maxima (PIM) es menor de 60 cmH20. La mejor calidad de vida y

supervivencia con la ventilacion no invasiva se confirma por varios estudios(21,22).

La ventilacion no invasiva mejora la sobrevida, disminuye la tasa de caida de CVF, y mejora
la calidad de vida de pacientes con ELA. Sin embargo, el caracter progresivo de la
enfermedad llevara a que la ventilacidon no invasiva sea insuficiente para mantener funcion
respiratoria. En este caso en las fases avanzadas o terminales de la enfermedad debe
decidirse en conjunto con el paciente, cuales medidas de soporte ventilatorio seran

tomadas, entre ellas traqueostomia o ventilacién invasiva(19).
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« Objetivos
Estos se dividen en general y especificos, como se detalla a continuacion

o Objetivo General

Realizar una revision sistematica de guias de practica clinica con el fin de identificar,
analizar y sintetizar las recomendaciones disponibles relacionadas con la evaluacion
funcional respiratoria y el soporte ventilatorio en pacientes con esclerosis lateral
amiotréfica, para orientar la toma de decisiones en el contexto de la rehabilitaciéon

respiratoria.

o Objetivos especificos:

1. Identificar guias de practica clinica que incluyan recomendaciones sobre el
manejo respiratorio en pacientes con esclerosis lateral amiotrofica.

2. Analizar las recomendaciones relacionadas con la evaluacion funcional
respiratoria en pacientes con ELA, incluyendo pruebas diagnésticas,
parametros de seguimiento y criterios de deterioro.

3. Sintetizar las recomendaciones disponibles sobre indicaciones, implementacién
y seguimiento del soporte ventilatorio invasivo y no invasivo en esta poblacion.

4. Estructurar la sintesis de evidencia para facilitar su aplicacion clinica.
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Metodologia

El presente estudio se desarrolld6 como una revisidon sistematica de guias de practica
clinica, entendida como un tipo de investigacion secundaria orientada a la identificacion,
evaluacion critica y sintesis de recomendaciones basadas en evidencia. Este enfoque
metodolégico es particularmente pertinente en el contexto de la esclerosis lateral
amiotroéfica, una enfermedad de baja prevalencia y alta complejidad clinica, en la cual la
toma de decisiones terapéuticas depende en gran medida de la integracién de multiples
fuentes de evidencia y de consensos clinicos estructurados.

Dado que el manejo respiratorio representa el principal determinante de morbimortalidad
en estos pacientes, se priorizd el analisis de dos dominios criticos: la evaluacion funcional
respiratoria y el soporte ventilatorio. Estos componentes fueron seleccionados por su
impacto directo en la progresién de la enfermedad, la calidad de vida y la supervivencia.

Asimismo, este trabajo se enmarca en un se enmarca en un contexto institucional de
estandarizacion clinica; sin embargo, para efectos académicos, se delimité a la sintesis de
la evidencia disponible en los dominios mencionados, permitiendo generar un documento
auténomo, metodoldgicamente consistente y clinicamente relevante para la practica de la
medicina fisica y rehabilitacién.

o Tipo de estudio

Revision sistematica de la literatura de guias de practica clinica

o Pregunta de investigacion

¢ Existen recomendaciones basadas en evidencia reportadas en la literatura en los ultimos
10 anos sobre la evaluacion funcional respiratoria y el soporte ventilatorio en adultos con

esclerosis lateral amiotréfica?
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La revision se desarrollé mediante un proceso estructurado que incluyd: i) definicion de la
pregunta de investigacion; ii) disefio de la estrategia de busqueda; iii) identificaciéon y
seleccion de guias de practica clinica; iv) evaluacion de la calidad metodoldgica mediante

AGREE lI; v) extraccién de recomendaciones; y vi) sintesis cualitativa de la evidencia.

El proceso de tamizacion y seleccion de la evidencia se realizara teniendo en cuenta los

siguientes criterios de elegibilidad:

o Criterios de inclusion

e GPC sobre la rehabilitacidon respiratoria de los pacientes adultos con esclerosis

lateral amiotrofica (ELA).

e GPC con evaluacioén de la calidad global mayor a seis segun el instrumento AGREE
Il o con un puntaje mayor a 60 % en los dominios de rigor metodoldgico e

independencia editorial.
e GPC publicadas en inglés o espariol y con acceso a texto completo.

e GPC publicadas en los ultimos 10 afios (2011 - 2021).

o Criterios de exclusion

e GPC sobre la rehabilitaciéon respiratoria de enfermedades de neuronas motoras

diferentes a ELA en poblacién adultos.

e GPC sobre la rehabilitacion respiratoria de enfermedades neuromusculares
diferentes a ELA.

La tamizacion de la evidencia se realiz6 mediante la revisién del titulo, resumen y texto
completo de los documentos identificados en las busquedas sistematicas. Este proceso se
hizo de manera independiente por dos revisores independientes; las discrepancias las
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resolvio un tercer integrante. La calidad de las GPC seleccionadas la evaluaron de manera
independiente dos revisores, para lo cual se utilizé el instrumento AGREE II.
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= Resultados

o Revision sistematica de guias de practica clinica.

El proceso de tamizacion y seleccion de las GPC se resume en el diagrama PRISMA
(Figura 1). Finalmente, después de aplicar los criterios de elegibilidad se incluyeron los
documentos presentados en la tabla 1.

Tabla 1. Guias de practica clinica identificadas en la busqueda de la literatura que

cumplieron con los criterios de elegibilidad.

Reporte AGREE-II
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Nombre de Grupo de metod | pen | global
Id la GPC desarrollad | Pais | Idioma | Afo olégic | den
or o cia
edit
orial
Christen
Shoesmith,
Agessandro
Abrahao, Ti
m
Canadian Benstead,
best Marvin
practice Chum, Nicol
recommend | as
ations for Dupre, Aaro
GPC | the n Can |\ ges | 2020 | 82.3% | 217 7
1 ada %
manageme | Izenberg, W
nt of endy
amyotrophic | Johnston, S
lateral anjay
sclerosis. Kalra, Des
mond
Leddin, Coll
een
O’Connell,
Kerri




Revision sistematica de guias practica clinica para la rehabilitacion integral
respiratoria de pacientes con Esclerosis Lateral Amiotroéfica

25

Schellenber
g, Anu
Tandon and
Lorne
Zinman

Home

mechanical

ventilation

for patients

with

Amyotrophi

c Lateral

Sclerosis: A

Canadian

Home

mechanical | Karen P.

ventilation Rimmer,

for patients | Marta

GZC X&hyotrophi I\Kﬂ?g'”s“a’ Can | Inglés |2019 | 88.5% 10900
ada

c Lateral Nonoyama,

Sclerosis: A | Eleni

Canadian Giannouli

Thoracic

Society

clinical

practice

guidelineTh

oracic

Society

clinical

practice

guideline.

GPC: guia de practica clinica

En cuanto a la elaboracién de la sintesis de evidencia en primer lugar, se elaboré una tabla
de extraccién de informacion utilizando un sistema de dominios; en segundo, se extrajo la
evidencia contenida en las 2 GPC seleccionadas (los niveles de evidencia y grados de

recomendacion utilizados por cada una de las GPC),
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Registros identificados en las bisquedas electronicas en bases ded ates, compiladores y
desarrolladeres n= 351
Medline (n=3%91), EMBASE (n=451), LILACS (n=3), GIM (n=2), CMAinfodatabase (n=3),
Guia Salud Espafia (n=0), M3PSS (n=0), NICE (n=0), IETS (n=1), IM3% (n=0), SIGN
(n=0), PS5 {n=0), WHCOLIS (n=0), AHRQ (n=0), GPC Australia (n=0), WHO (n=0).
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seleccion (revision titulo y resumen)
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n=3

Referencias excluidas porno cumplirlos criterios de
elegibilidad en la lectura d etexto completo (n=22)

Tipo publicacion revision (n=5)
Idieoma publicacion (francés) (n=13)
Tipo publicacion estudio p rospectivoretrospectivo (n=6)
Tipo publicacion suplemento (n=3)
Tipo publicacion evaluacion tecnologia (n=1)
Tipo publicacion resumen conferencia (n=1)
GPC antericra2013: (n=3)

Y

GPC excluidas porbajs calidad metodaldgica [n= 1)

GPC seleccionadas
n=2

Figura 1. Diagrama Prisma de presentacion de resultados.
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Tabla 2. Guias de practica clinica identificadas en la busqueda de la literatura con
recomendaciones por ejes tematicos identificadas.

Listado de las GPC incluidas para la extraccion de recomendaciones

practice

guideline

Puntaje
.| Puntaje | Recomen
promedi .
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Tabla 3. Listado de ejes tematicos y numero de recomendaciones por cada guia elegible.

Listado de ejes tematicos y numero recomendaciones
Eje # GPC1 + GPC2

Diagnostico 3

Manejo Modificador

Manejo Multidisciplinario

Manejo Respiratorio — Tamizaje 746
Monitorizacion

Manejo Respiratorio — Ventilacion 18+10
Manejo Respiratorio — Traqueostomia 4+2
Manejo Secreciones 4

En total 51 recomendaciones relacionadas con manejo respiratorio en términos de

evaluacion funcional respiratoria o soporte ventilatorio.

Para la sintesis de la evidencia, inicialmente se elaboré una tabla de extraccion de
informacion organizada por dominios. Posteriormente, se extrajeron las recomendaciones
contenidas en las guias seleccionadas, incluyendo niveles de evidencia y grados de
recomendacién, y se estructuré la informacion en ejes tematicos correspondientes a

evaluacion funcional respiratoria y soporte ventilatorio.
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= Sintesis aplicada de la evidencia.

. Diagrama general de secciones

A 4

Evaluacu_)n fuqc:lonal _______ seccion 1
respiratoria
v
Soporte ventilatorio f«« ¢+ Seccion 2

A

ontinuidad de tratamiento y
acompafnamiento al final de la
vida

Abreviaturas

CIE-10: Clasificacion Estadistica Internacional de Enfermedades, décima revision
ENM: Enfermedad de la Neurona Motora
ELA: Esclerosis Lateral Amiotrofica

Figura 2. Diagrama de secciones de la sintesis de evidencia en el manejo respiratorio del

paciente con ELA.
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= Seccion 1: Evaluacion funcional respiratoria.

Seccion 1

Paciente con diagnostico de ELA
(CIE-10: G122)

!

Evaluar funcion respiratoria®:

Sintomas

Capacidad vital forzada en sedente
Debilidad de musculos respiratorios
Eficacia de la tos

¢ Cuenta con evaluacion
funcional respiratoria al
diagnostico o en los
Ultimos 6 meses?

Si

¢ELA inicio bulbar que impide
realizar pruebas respiratorias o sospecha
hipercapnia®?

Realizar exdmenes
Si—>| complementarios en
compromiso bulbar®

Realizar Polisomnografia y capnografia
(CUPS: 891704) (CUPS: 893818)

ZSospecha trastorno respiratorio
sintomético del suefio®?

Evaluar eficacia de la tos®

¢ Paciente con
dificultad para la
movilizacion de
secreciones?

Indicar rehabilitacion para
manejo de secreciones”™

Abreviaturas

No
CIE-10: Clasificacion Estadistica Internacional de v
Enfermedades y Problemas Relacionados con la o =
Salud, décima revision Dirigir a seccion 2-soporte |
CUPS: Clasificacion Unica de Procedimientos en ventilatorio
Salud -

ELA: Esclerosis lateral amiotrofica

Figura 3. Evaluacion funcional respiratoria del paciente con ELA.
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Informacion adicional

A. Evaluacién de la funcién respiratoria: para la evaluacién de la funcion respiratoria se
describe:

- Evaluar la presencia de sintomas como: disnea, ortopnea, cefalea matutina (NE: C,
AAN) (1), insomnio, somnolencia diurna excesiva, falta de concentracion (NE: 1C,
GRADE)(23).

- Se describe el uso de la prueba capacidad vital forzada (CVF) en sedente (CUPS
893808) (NE: B, AAN)(1), (NE: 1B, GRADE)(23).

- Evaluar la presencia de debilidad de musculos inspiratorios: uno o mas de los
siguientes:

- CVF supino (CUPS 893808) (NE: C, AAN)(1), (NE: 1C, GRADE) (23).
Diferencia entre CVF en decubito supino y sedente con un cambio mayor a
un 20% (recomendacion de expertos)

- Presién Inspiratoria Maxima (PIM) y Presion Espiratoria Maxima (CUPS
893810) (NE: C, AAN)(1), (NE: 1C, GRADE)(23).

- Presion Inspiratoria Nasal (SNIP) (NE: C, AAN)(1), (NE: 1C, GRADE) (23).
Este estudio se reserva para los casos en que el paciente no pueda realizar
PIM y PEM (recomendacion de expertos).

B. Presentacion de inicio bulbar que limita realizar pruebas o sospecha de
hipercapnia: se define cuando existe limitacion para realizar pruebas respiratorias; se
caracteriza por debilidad o paralisis que afecta la musculatura facial y compromete formar
un sello hermético con los labios e impide la realizacién de pruebas respiratorias
convencionales (NE: C, AAN) (1,18).

- La hipercapnia se refiere a la elevacién de la presion parcial de didxido de carbono
(PaCO2) sérico, con valores definidos por (recomendacion de expertos) (24):

- PaCO2 despierto durante el dia = 45 mmHg mediante gasometria arterial (o
ajustado segun altitud)
- CO2 venoso transcutaneo al final de la espiracion 250 mmHg
La hipoventilacion es el principal mecanismo que explica la hipercapnia en pacientes con

ELA. La hipoventilacién alveolar nocturna es uno de los trastornos respiratorios del suefio
mas prevalentes en ELA que mayor impacto tiene en pronéstico y calidad de vida (25,26).

C. Examenes complementarios en ELA bulbar: en caso de alteracién bulbar que impida
realizar pruebas precisas o sospecha de hipercapnia se describe realizar:



Revision sistematica de guias practica clinica para la rehabilitacion integral 32
respiratoria de pacientes con Esclerosis Lateral Amiotroéfica

- Gasometria arterial (CUPS 903839)(NE: C, AAN) (1), (NE: 2C, GRADE) (23).
- Medicion no invasiva de CO2 o capnografia (CUPS 893818) (NE: C, AAN) (1), (NE:
2C, GRADE) (23). Esto se realizara segun disponibilidad de la institucion.

D. Trastorno respiratorio sintomatico del suefo: constituyen un espectro de
desordenes que incluyen apnea obstructiva del sueho, apnea central del suefio e
hipoventilacién alveolar nocturna. Un trastorno sintomatico del sueno se define por una
saturacion de oxigeno < 90 % durante > 5% de la noche o < 88% durante 5 minutos
consecutivos o un aumento de 10 mmHg en TcCO2 durante el suefio, y cualquiera de los
siguientes sintomas: disnea, dolor de cabeza matutino durante el dia, somnolencia o suefio
no reparador (NE: 2B, GRADE) (23).

En caso de sospecha de trastorno respiratorio sintomatico del suefio se ha documentado
realizar oximetria nocturna o polisomnografia nocturna (CUPS: 891704), también se
describe su uso en caso de que no existan otras indicaciones diurnas para el inicio de la
VMNI (NE: C, AAN) (1), (NE: 2C, GRADE) (23).

Los episodios de hipoxia alveolar nocturna pueden ser de forma 6ptima identificados con
una polisomnografia y capnografia (recomendacioén de expertos) (18,26). Es importante
aclarar que no es necesaria la polisomnografia para iniciar la VMNI (recomendacion de
expertos).

E. Evaluacion de eficacia de la tos: se describe la medicion del pico flujo de tos para
evaluar la eficacia de la tos (NE: C, AAN) (1), (NE: 1C, GRADE) (23).

F. Rehabilitacion para manejo de secreciones de las vias respiratorias: cuando el
paciente presenta dificultad para despejar secreciones de las vias respiratorias, considere:

- Iniciar estrategias de reclutamiento de volumen pulmonar y tos asistida
manualmente (NE: C, AAN) (1).

- Se describe el uso de la MIE (mechanical insufflation-exsufflation, por sus siglas en
inglés), o también conocidos como dispositivos de asistencia para la tos (27) dos
veces al dia para la eliminacion de secreciones en pacientes con ELA que tienen
un pico flujo de tos reducido (< 270 L/min) (NE: C, AAN) (1). Esto se utilizara
siempre que esté disponible (recomendacion de expertos).

- Farmacoterapia con mucoliticos (es decir, guaifenesina o N-acetilcisteina), un
antagonista de los receptores B (por ejemplo, metoprolol o propranolol), asi como
nebulizacion con solucién salina o ipratropio (NE: C, AAN) (1).
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= Seccion 2: Soporte ventilatorio.

Seccion 2 Viene de seccion 1: evaluacion

funcional respiratoria

|

Paciente con diagnostico de ELA
(CIE-10: G122), con posiible requerimiento de

Realizar seguimiento y evaluar
No: »> imi de VMNI cada 3
meses

¢ Paciente se beneficia de
inicio de VMNI®?

Si

Y

Brindar educacion sobre requerimiento de
VMNI e iniciar tratamiento™

}

Realizar seguimiento y evaluar eficacia
cada 3 meses

¢ VMNI mejora funcion

No

¥

Evalie objetivos, preferencias, voluntad
anticipada del paciente”

Hospitalizar en cuidado critico, iniciar

¢ Paciente d facepta VMI? A
¢racente desea facepia VMIyconsiderartraque«astomlaK

No

2

Garantizar cuidados paliativosz
C

y
acompanamiento al final de la vida

Abreviaturas

ICIE-10: Clasificacion Estadistica Int ional de Enfermedades y
Problemas Relacionados con la Salud, décima revision

ICUPS: Clasificacion Unica de Procedimientos en Salud

ELA: Esclerosis lateral amiotrofica

IVMI: ventilacion mecanica invasiva

IVMNI: ventilacion mecanica no invasiva

Figura 4. Soporte ventilatorio invasivo y no invasivo en el paciente con ELA.
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Informacion adicional

G. Paciente candidato a VMNI: la ventilacién mecanica no invasiva (VMNI) es el estandar
de atencion para tratar la insuficiencia respiratoria en el paciente con ELA, tanto para
alargar la supervivencia, como para tratar los sintomas (NE: B, AAN)(1). Considerar el
inicio de VMN]I, si el paciente presenta:

- Sintomas de insuficiencia respiratoria, incluida la disnea, ortopnea (NE: B, AAN)
(1), (NE: 1B, GRADE) (23).

- SNIP < 40 cm H20 o MIP < 40 cm H20 (NE: C, AAN) (1), (NE: 1C, GRADE) (23).

- FVC 50- 65 % (NE: consenso de expertos, AAN) (1), (NE: 1B, GRADE) (23).
- FVC sentado o en decubito supino < 80% con sintomas o signos de insuficiencia
respiratoria (NE: B, AAN) (1), (NE: 1C, GRADE) (23).

- Hipercapnia diurna pCO2 > 45 mmHg (NE: B, AAN) (1), (NE: 1B, GRADE) (23); o

ajustado segun altitud para la altura de Bogota (recomendacion de expertos).

Evaluada por gases arteriales o capnografia (segun disponibilidad) (recomendacién
de expertos)

- Oximetria nocturna anormal o trastornos respiratorios sintomaticos del suefio (NE:
B, AAN) (1), (NE: 2B, GRADE) (23).

Es importante destacar que la VMNI es el tratamiento recomendado como soporte
ventilatorio avanzado, incluso cuando se requiere ventilacion las 24 horas del dia (NE:
consenso de expertos, AAN) (1).

Se ha documentado que la VMNI con presién positiva binivel (BiPAP) en fases tempranas
de insuficiencia respiratoria porque ha demostrado prolongar la sobrevida (recomendacion
de expertos) (28); ademas, se favorece el uso de la VMNI tipo BiPAP en modo S/T
(Spontaneus-Timed, por sus siglas en inglés) sobre el modo S (Spontaneus, por sus siglas
en inglés) cuando se administra ventilacion con dispositivos de presién especifica (NE: 1C,
GRADE) (23). Por su parte, la ventilacién controlada por volumen es un modo aceptable y
se favorece la utilizacion si los modos de presion especifica no se toleran o son ineficaces
(NE: 1C, GRADE) (23).

H. Educacion e inicio de VMNI: se describe dar educacion a los pacientes sobre el curso
y progresién de la condicion, incluso la progresion de requerimiento de soporte ventilatorio
(NE: consenso de expertos, AAN) (1). Ademas, se de informar a los pacientes que el uso
de VMNI puede cambiar la trayectoria de supervivencia en la ELA y la experiencia del final
de la vida (NE: consenso de expertos, AAN) (1).
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Se ha descrito que la VMNI mejora la calidad de vida en pacientes con ELA que tienen
insuficiencia respiratoria (NE: B, AAN) (1); por esto se hace importante la educacién sobre
requerimiento ventilatorio en caso de insuficiencia respiratoria aguda o cronica (NE: 1C,
AAN) (1).

I. Evaluacion de eficacia de VMNI: la eficacia del uso de la VMNI se debe evaluar segun
la presencia de sintomas, las pruebas de funcion respiratoria de control y la lectura de la
tarjeta del dispositivo. Para realizarlo, tenga en cuenta lo siguiente:

- No se debe considerar el oxigeno como un tratamiento de rutina para la
insuficiencia respiratoria crénica (NE: consenso de expertos, AAN) (1).

- Se ha descrito en pacientes con ELA con hipoxemia aguda se debe considerar el
tratamiento de la insuficiencia respiratoria con VMNI (NE: consenso de expertos,
AAN) (1). Si la hipoxemia persiste después de aplicar la presion VMNI 6ptima, es
necesario evaluar la etiologia de la hipoxia y considerar el suministro de oxigeno
suplementario (NE: consenso de expertos, AAN)(1).

- En caso de insuficiencia respiratoria que no puede tratarse eficazmente con VMNI,
la ventilacion mecanica invasiva (VMI) con traqueostomia es una opcién en
pacientes cuidadosamente seleccionados, teniendo en cuenta siempre, las
preferencias del paciente (NE: consenso de expertos, AAN)(1).

J. Evaluacién de objetivos, preferencias y voluntad anticipada del paciente:
discusiones relativas a los objetivos de atencion y las directivas anticipadas deben
realizarse mucho antes de que se produzca la insuficiencia respiratoria aguda o cronica
(NE: consenso de expertos, AAN) (1). Por esto, se favorece la VMNI para pacientes con
ELA que cumplan los criterios de inicio especificados, siempre que esté acorde con las
preferencias y valores del paciente (NE: 1B, GRADE) (23); esto aplica no sélo a las
intervenciones en términos de la VMNI y VMI, sino también del tratamiento integral del
paciente con esta condicion (recomendacion de expertos).

K. Hospitalizacién en cuidado critico y cuidados integral: se podra considerar la
hospitalizacion en unidad de cuidado critico cuando se plantee como opcion terapéutica la
VMI por traqueostomia en ELA; sin embargo, se ha descrito cuidadosamente que:

- Los médicos analicen esta opcion (la VMI) mucho antes de que se produzca una
insuficiencia respiratoria aguda (NE: 1C, GRADE) (23). Se ha descrito el iniciar
discusion antes de que ocurran los siguientes escenarios clinicos (recomendacion
de expertos):

- Paciente usuario de VMNI mas de 16 horas al dia.

- El paciente no tolera la VMNI y la FVC es menor al 50% o presenta sintomas de
disnea.
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La eleccion de someterse a traqueostomia es profundamente personal y el paciente debe
comprender los riesgos y beneficios de la intervencién (esta intervencidon no modifica la
progresion de la enfermedad, impacto en la calidad de vida, sindrome de enclaustramiento,
impacto en la alimentacién, incremento de sobrevida, etc) (27-29).

En el HUN, el procedimiento de traqueostomia para los pacientes con ELA sera realizado
por otorrinolaringologia y/o cirugia general (recomendacién de expertos). Una vez
realizada la tragueostomia, se debe garantizar el entrenamiento de sus cuidados a la
familia y cuidadores (recomendacion de expertos).

L. Cuidado paliativo en el paciente con ELA: las discusiones sobre planificacion
avanzada de la atencién deben incluir informacion explicita sobre todas las
intervenciones respiratorias. Las discusiones deben incluir el hecho que la intubacién
puede ser irreversible segun la etapa de la enfermedad y las opciones paliativas para la
dificultad para respirar (NE: consenso de expertos, AAN) (1)
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= Discusion

La presente revision sistematica de guias de practica clinica permitio identificar y sintetizar
recomendaciones relacionadas con la evaluacion funcional respiratoria y el soporte
ventilatorio en pacientes con esclerosis lateral amiotréfica (ELA), dos componentes
fundamentales en la evoluciéon clinica de la enfermedad y en la toma de decisiones
terapéuticas en el contexto de la rehabilitacién.

Uno de los principales hallazgos de este estudio es la consistencia entre las guias
analizadas en cuanto al papel central de la evaluacién funcional respiratoria como
herramienta para la deteccion temprana del deterioro ventilatorio. La mayoria de las guias
coinciden en recomendar la medicion periddica de la capacidad vital forzada (CVF), asi
como la incorporacion de parametros adicionales como la presion inspiratoria maxima
(PIM), la presion espiratoria maxima (PEM) y la presion inspiratoria nasal (SNIP), con el fin
de aumentar la sensibilidad diagndstica en fases tempranas de compromiso respiratorio.
Este enfoque multimodal resulta particularmente relevante en pacientes con compromiso
bulbar, en quienes la CVF puede subestimar la disfuncion ventilatoria.

Adicionalmente, las guias enfatizan la importancia de integrar la evaluacién clinica de
sintomas respiratorios —como ortopnea, disnea de esfuerzo, fatiga y alteraciones del
suefo— con los hallazgos de pruebas funcionales. Esta integracién refuerza la necesidad
de un abordaje clinico integral, en el cual la evaluacion no se limite a pardmetros aislados,
sino que considere la progresion de la enfermedad y la variabilidad fenotipica de la ELA.

En relacion con el soporte ventilatorio, se encontré una alta concordancia en cuanto a la
indicacion temprana de ventilacion mecanica no invasiva (VMNI) como intervencion que
mejora la supervivencia y la calidad de vida. Las guias coinciden en que la VMNI debe
iniciarse no solo con base en criterios espirométricos, sino también en la presencia de
sintomas clinicos o evidencia de hipoventilacion nocturna. Este hallazgo resalta la
importancia de evitar un enfoque exclusivamente basado en umbrales numeéricos y adoptar
una perspectiva clinica mas amplia.
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Por otro lado, se identificaron variaciones entre las guias en cuanto a los puntos de corte
especificos para iniciar VMNI, asi como en la frecuencia de seguimiento y monitoreo. Estas
diferencias pueden explicarse por la heterogeneidad en los sistemas de salud, la
disponibilidad de recursos y las metodologias empleadas en la elaboracién de las guias.
Sin embargo, a pesar de estas variaciones, existe un consenso general sobre la necesidad
de iniciar soporte ventilatorio de manera oportuna para evitar descompensaciones agudas
y hospitalizaciones.

En cuanto a la ventilacion mecanica invasiva (VMI), las recomendaciones destacan la
importancia de la toma de decisiones compartida, considerando los objetivos del paciente,
la voluntad anticipada y el contexto clinico. Este aspecto introduce una dimension ética
fundamental en el manejo de la ELA, particularmente en fases avanzadas de la
enfermedad, en las cuales el soporte ventilatorio puede prolongar la vida, pero también
modificar significativamente la calidad de la misma.

Desde la perspectiva de la Medicina Fisica y Rehabilitacién, los hallazgos de esta revision
subrayan el papel del fisiatra como integrador del proceso de atencion, articulando la
evaluacion funcional, la indicacion de intervenciones y el seguimiento longitudinal del
paciente. La rehabilitacion respiratoria en la ELA no se limita a la prescripcidon de
dispositivos, sino que implica la monitorizaciéon continua, la educacién del paciente y su
familia, y la coordinacién con equipos interdisciplinarios.

La sintesis de la evidencia permitié estructurar una propuesta de organizacion clinica
orientada a facilitar la toma de decisiones en escenarios reales. No obstante, es importante
reconocer que dicha sintesis no constituye una guia de practica clinica en si misma, sino
una herramienta derivada de la integracién de recomendaciones existentes, adaptadas al
contexto de la practica clinica en rehabilitacion.

Este estudio presenta algunas limitaciones. En primer lugar, se basa exclusivamente en
guias de practica clinica, por lo que depende de la calidad metodoldgica y actualizacion de
las mismas. En segundo lugar, la heterogeneidad en la formulacion de recomendaciones
y en los niveles de evidencia dificulta la comparacién directa entre guias. Finalmente, el
enfoque del estudio se limité a dos componentes del manejo respiratorio, lo cual restringe
la generalizacién de los hallazgos a otros dominios del manejo integral de la ELA.
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A pesar de estas limitaciones, esta revision aporta una sintesis estructurada y clinicamente
relevante de la evidencia disponible, que puede contribuir a la estandarizacién del manejo
respiratorio en pacientes con ELA y a la optimizacién de la practica clinica en el ambito de
la Medicina Fisica y Rehabilitacién.

En conclusion, la presente revision sistematica de guias de practica clinica permitio
identificar y sintetizar recomendaciones basadas en evidencia relacionadas con la
evaluacion funcional respiratoria y el soporte ventilatorio en pacientes con esclerosis lateral
amiotrofica. Los hallazgos evidencian una alta consistencia entre guias en cuanto al papel
central de la monitorizacion respiratoria periddica y la indicacion oportuna de ventilacion
mecanica no invasiva como estrategias fundamentales para mejorar la supervivencia y la
calidad de vida.

La integracién estructurada de estas recomendaciones permite consolidar un enfoque
clinico sistematico orientado a la deteccion temprana del deterioro ventilatorio y a la toma
de decisiones terapéuticas individualizadas. En este contexto, la rehabilitacién respiratoria
adquiere un rol clave dentro del abordaje interdisciplinario de la ELA, no solo como
intervencion terapéutica, sino como eje de seguimiento longitudinal.

Desde la perspectiva de la Medicina Fisica y Rehabilitacion, este estudio refuerza el papel
del fisiatra como integrador del proceso asistencial, facilitando la articulacién entre la
evaluacion funcional, la indicacion de soporte ventilatorio y la planificaciéon del cuidado.
Finalmente, la sintesis presentada constituye un insumo clinicamente aplicable que puede
contribuir a la estandarizacién del manejo respiratorio en esta poblacion.
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= Limitaciones del estudio

Al ser una revision sistematica de la literatura, con limitantes de idioma y horizonte
temporal, se espera que aquellas guias que no se encuentren en los idiomas de inclusién

queden fuera del analisis, asi como aquellas publicaciones anteriores al rango temporal.

Por otro lado, la extraccién de las recomendaciones esta ligada a la calidad metodoldgica
de los resultados y esto genera que no todas las recomendaciones estén basadas en los

mejores niveles de evidencia para recomendar su adaptacion.

= Consideraciones éticas

Este proyecto de investigacion se plantea segun los principios del informe Belmont, la
declaraciéon de Helsinki y el articulo 11 de la resolucién 8430 de 1993 del ministerio de
salud de la republica de Colombia. Se acatan las normas cientificas, técnicas y

administrativas para la investigacion en salud.

Es un estudio tipo revision sistematica de la literatura que no implica ninguna intervencion
terapéutica o modificacién en las variables bioldgicas, psicoldgicas o sociales de pacientes,
los unidades de estudio son publicaciones cientificas. La metodologia se basa en la
recoleccion de informacion de las bases de datos. Por tanto, no existe ningun riesgo en la

investigacion ni la probabilidad de causar algun tipo de dafo.

Los datos recopilados seran unicamente utilizados con fines cientificos. Tanto en la
recoleccion, el analisis, la presentacion y discusion de la informacion, se tendra en cuenta

la confidencialidad y la veracidad en cuanto a la publicacién de resultados.
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