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Diagnostic
I tractament

de ’esclerosi lateral

amiotrofica

Introduccio

Lesclerosi lateral amiotrofica (ELA) és una ma-
laltia neurodegenerativa de mal pronostic. Es ca-
racteritza per la paralisi progressiva a causa de
la pérdua de les neurones motores de la banya
anterior, tronc cerebral i cortex motor. La conse-
qiiencia és una debilitat progressiva que avanca
fins a la pardlisi, i s'extén d'unes regions corpo-
rals a unes altres. Amenaca la comunicacié oral,
deglucié, autonomia motora i respiracié. El ma-

lalt es torna dependent i mor per insuficiéncia
respiratoria en un termini de 3 a 5 anys, toti que
un 10% té una supervivéncia superior. La iden-
tificacié de la forma d'inici té valor pronostic. Els
moviments oculars, la sensibilitat, el control es-
finteria o la funci6 sexual permaneixen intactes.

El coneixement de 'ELA com a una entitat in-
dependent té lloc al segle XIX pels descobri-
ments anatomopatologics dels grans neurolegs
de l'época. La primera descripcié coneguda d'un
malalt amb afectacié bulbar que progressa amb
debilitat a extremitats sense dany sensitiu és de
Charles Bell al 1830. Tot i que van ser els estudis
de Charcot els que van descriure les caracteristi-
ques clinicopatologiques de la malaltia tal i com
les coneixem avui. Al 1865 va presentar el cas
d’'una dona amb debilitat progressiva i augment
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de to muscular amb preservacié d’intel-lecte, de
les funcions sensorials i dels esfinters: a 'auto-
psia es troba una degeneracié aillada del cordé
lateral de la medul-la espinal. Al 1874 Charcot
utilitza per primer cop el terme esclerosi late-
ral amiotrofica.

LELA té una incidéncia de 1.5 a 2.5 / 100.000
habitants/any i una prevalenca de 6 per 100.000
habitants/any.

Ledat d’ inici és de 55-75 anys, i és més freqgiient
en homes, 1,5-2/1 (Chio et al, 2000). La inci-
deéncia varia segons sexe i edat. Als Estats Units
s’han observat variacions de la mortalitat per
ELA en relacié al sexe, raca i factors geografics,
recolzant la hipotesi que factors ambientals i ge-
nétics poden estar-hi implicats.

S’ha descrit associacié també amb I'habit taba-
quic, sobretot en dones amb afectacié bulbar, i
amb la practica d’esport d’elit o treballs que im-
pliquen un gran esforg fisic.
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Criteris diagnostics

El diagnostic es basa en criteris clinics: criteris
de I'Escorial, revisats posteriorment i ampliats i
coneguts com a els criteris d’Arlie. La ultima revi-
si6 dels criteris es va fer al 2008 en una reunié al
Japo, afegint dades electromiografiques per in-
crementar la sensibilitat diagnostica, i son els co-
neguts com a criteris d’ Awaji.

En el diagnostic de 'ELA l'especificitat dels cri-
teris diagnostics depén de l'exclusié d’altres pro-
cessos clinics que puguin donar clinica similar a
través d'estudis de laboratori, d'imatge, i electro-
fisiologics; i a més a més és important el segui-
ment del malalt i la revaloracié del diagnostic.

Les progressives revisions dels criteris han estat
per afegir-hi en el diagnostic dades electrofisio-
logiques i de laboratori.

Les dades electrofisiologiques utilitzades en el
diagnostic de la malaltia es basen en les descri-
tes per Lambert i Mulder en 1957, i posterior-
mente revisades per Lambert al 1969. Aquests
criteris electrofisiologics requereixen la presen-
cia de fibril.lacié i ones positives, amb patrons de
contraccié de reinervacié cronica. Valorar només
aquestes troballes ha fet que més del 22% dels
malalts morin sense haver passat de la categoria
de possible ELA.

La nova revisié de criteris feta al 2008 ha inci-
dit principalmente en criteris electrofisiologics.
En els estudis electromiografics (EMG) amb agu-
lla coaxial s’ha donat el mateix significat als can-
vis neurogena cronics i a les fasciculacions, que a la
fibril-lacié i a les ones positives: d’aquesta manera

es pretén augmentar el nombre de formes clini-
ques probables o definides, i desapareix de la ma-
laltia el terme equivoc de sospitosa.

En conseqiiéncia, les recomanacions d’Awaji
per al diagnostic de 'ELA sén:

Preséncia de les segiients caracteristiques:

1. Evidéncia de degeneraci6 de segona neurona
motora per dades cliniques, electrofisiologi-
ques o neuropatologiques.

2. Evideéncia de degeneracié de primera neuro-
na motora per clinica.

3. Progressié dels simptomes i signes per histo-
ria clinica, exploracié o troballes electrofisio-
logiques.

Abséncia de les segiients caracteristiques:

1. Alteracions electrofisiologiques o neuropa-
tologiques d’altres malalties que poguessin
explicar l'afectacié de primera i/o segona
neurona motora.

2. Alteracions en la neuroimatge suggestives
de malaltia que poguessin explicar les altera-
cions cliniques i electrofisiologiques.

D’aquesta manera els criteris diagnostics ac-
tuals serien els segtients:

ELA clinicament definida: preséncia de dades
cliniques o electrofisiologiques d’afectacié de pri-
mera i segona neurona motora en regié bulbar, i
al menys dos regions espinals, o afectacié de se-
gona i primera neurona motora en tres regions
espinals.

ELA clinicament probable: preséncia de dades
cliniques o electrofisiologiques d’afectacié de pri-
mera i segona neurona motora en al menys dues
regions amb afectacié de primera neurona mo-
tora en nivells per sobre de la segona neurona
motora.

ELA clinicament possible: signes de primera i
segona neurona motora per clinica o electrofisio-

Diagnostic i tractament de I'esclerosi lateral amiotrofica

logica en una regid, o signes de primera neuro-
na motora Unicamente en dues regions, o0 només
signes de segona neurona motora per sobre de
signes de primera neurona motora. Els estudis
de neuroimatge i laboratori han d’haver descar-
tat altres patologies.

Cal adonar-nos que totes aquestes noves reco-

manacions donen el mateix significat tant a les
troballes cliniques com a les de laboratori.
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Factors clinics predictius
de supervivencia

S’han fet diferents estudis per tal de buscar fac-
tors clinics que donin informacié sobre la su-
pervivéencia. L'edat és un factor predictor in-
dependent en la supervivéncia. Pacients amb
edats per sota de 40 anys viuen més amb una
supervivencia entre 4,7 1 7,3 anys, mentre que
siledat del diagnostic és entre 40 i 75 anys ens
trobem en una mitjana de 3,23 anys i sil'edat és
superior a 70 anys cau a 2,8 anys. El sexe no té
valor predictiu, i tampoc en té si la forma d'ini-
ci és proximal o distal, pero la preséncia de
simptomes bulbars a I'inici augmenta el risc
de mort tant en analisi univariant com multi-
variant. La supervivéncia en pacients a qui la
demora al diagnostic és superior a 12 mesos és
de 4.04 anys, comparat als 2.61 anys d’aquells
pacients a qui es va fer la primera visita després
de I'inici de la clinica abans de I'any. En analisis
univariants la curta demora en el diagnostic
incrementa en dues vegades el risc de mort, i el
més important, és que en I'analisi multivariant
aquesta demora és una variable independent
associada a la supervivéncia.

La capacitat vital forcada (FVC) és una variable
independent associada a la supervivéncia, de tal
manera que quan és superior al 85% la mitjana
de supervivéncia és de 4.12 anys, mentre que si
cau per sota del 65% la supervivéncia mitjana és
de 2.72 anys.
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En conseqiiéncia, l'afectacié en gent jove, la for-
ma espinal de la malaltia i la demora llarga en el
diagnostic sén predictors independents de ma-
jor supervivencia.

Alentiment de
la progressio de la
malaltia: farmacs

Lnic farmac acceptat per la Food and Drug Ad-
ministration (FDA) per la tractament de la malal-
tia és el riluzole.

El riluzole s’administra via oral a dosi de 50
mg/dia. Com a efectes adversos pot ocasio-
nar fatiga i nausees, aixi com alteracions de la
funcié hepatica. En 4 estudis de classe I s’ha
mostrat un increment en la supervivéncia en-
tre 2-3 mesos.

Estudis posteriors de clase II de major durada
(entre 51 10 anys), van demostrar un augment
de la supervivéncia de 6 mesos, i estudis de clas-
se III van arribar a demostrar una prolongacié
de la supervivencia fins a 21 mesos; aquests es-
tudis de major temps de seguiment estan sotme-
s0s, perd, a més factors de confusio.

En consequéncia, el riluzole ha doferir-se als
malalts amb ELA per tal d’alentir el curs evolutiu
de la malaltia (nivell d’evidéncia A).

Diagnostic i tractament de I'esclerosi lateral amiotrofica

Carbonat de liti

Respecte al tractament amb carbonat de liti
només existeix un estudi clase III i és insu-
ficient la informaci6 disposada en el moment
actual per recolzar o rebutjar el tractament
amb liti.

Creatina

Utilitzada a dosi de 5gr/dia i 10 gr/dia no mostra
cap efecte sobre escales funcionals o supervivén-
cia. Per tant, no és efectiva per alentir el curs de
la malaltia i no és recomanable (nivell evidén-
cia A)

Vitamina E

A altes dosis 5000 mgr/dia és inefectiva per mi-
llorar la funcionalitat o la supervivéncia (un es-
tudi classe I). No ha de considerar-se com a trac-
tament de la malaltia (nivell evidéncia B).

El riluzole ha d’oferir-se als malalts amb
ELA per tal d’alentir el curs evolutiu de

la malaltia.
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Nutricio

ATELA existeixen anomalies que apareixen insi-
diosament i progressivament relacionades amb
la nutricié.

La disfagia provoca alteracions de la deglucid, evi-
dents o en ocasions demostrables per videofluros-
copia utilitzant diferents textures d’aliments. Per
demostrar simptomes utilitzarem el test de disfa-
gia, la videofluoroscopia o el transit esofagogastric.

La valoraci6 de l'estat nutricional es pot fer

amb alguna d’aquestes tres opcions:

1. Tests antropométrics: Index de massa cor-
pral (IMC), valoracié de pérdua de pes (% de
pérdua de pes) i el temps en queé s’ha perdut.

2. Proteines viscerals: albumina, prealbiimina i
transferrina.

3. Composicié corporal: mesurant el plec cu-
tani tricipital (déna una idea indirecta de la
massa grassa), la circumferéncia mitjana mus-
cular del bra¢ (déna una idea indirecta de la
massa magra), i bioimpedancia.

S’utilitzen diferents estratégies per tal de mante-
nir 'aportacié nutricional. Inicalment els can-
vis en la consisténcia o en I'as de suplements die-
tétics és suficient.

Consells dietetics

— Utilitzar espessidors per als aliments li-
quids o semiliquids.

— Cobrir les necessitats hidriques amb ai-
gua gelificada.

— Evitar els plats amb doble textura (liguida
i solida).

— Aconseguir un bolus cohesionat i de textu-
ra homogenia.

— Eliminar els aliments que es fraccionen.

— Evitar que els aliments s'acumulin a la boca.

— Assegurar el tractament postural (asseu-
re’s en 90°, flexionar el cap acompanyant el
moviment deglutori).

Pot ser necessari la realitzacié de gastrostomi-
es endoscopiques o radiologiques com a via al-
ternativa per aportar la nutricié al malalt i man-
tenir estable el seu pes. Enfatitzant que aquesta
realitzacié no elimina l'alimentacié oral, siné que
és una via per mantenir l'aportacié de liquids i
administrar medicacié.

En 7 estudis classe III es va demostrar que l'ad-
ministracié d’alimentacié per gastrostomia per-
cutania (PEG) estabilitzava el pes, i en 2 estudis
classe III, utilitzant com a grup control el grup
que rebutjava la via PEG, es va veure que aquest
grup seguia perdent pes enfront l'estabilitzacié
del grup amb PEG. Per tant, la gastrostomia per-
cutania és una intervencié que permet estabilit-
zar el pes del malalt i mantenir 'IMC (nivell evi-
déncia B).

Si a més de mantenir el pes ens plantegem allar-
gar la supervivencia del malalt, existeixen 2 es-

La gastrostomia percutania prolonga la
supervivencia i per tant es un procediment
d’utilitat en el pacient amb ELA.
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tudis classe II i 7 estudis classe III que com-
paren supervivéncia entre pacients amb PEG
(n=585) enfront de malalts sense PEG (n=1619).
En un estudi classe III es va demostrar una mi-
llora en la supervivéncia en l'analisi multivari-
ant. Dos estudis classe II van demostrar un aug-
ment de la supervivéncia en malalts portadors
de PEG, pero existeixen 4 estudis classe III que
no demostren en canvi un benefici significatiu
en la supervivéncia.

En resum, podem concloure que els estudis que
utilitzen controls adequats i analisis multivari-
ants demostren que probablemente la PEG pro-
longa la supervivéncia; per tant és un procedi-
ment que pot ser recomanat al pacient (nivell
d’evidéncia B).

Respecte al moment de la seva realitzacié no
existeix consens, i inicamente els riscs de la PEG
augmenten (un estudi classe III) quan la FVC
cau per sota del 50%. La nostra experiéncia per-
sonal en estudi amb 73 pacients a qui s’ha rea-
litzat PEG en diferents moments evolutius de la
malaltia, 1 23 d’ells ventilats, no s’han trobat di-
ferencies estadisticament significatives en la su-
pervivencia entre el grup ventilat i el que té una
EVC >50%. En ajustar la supervivéncia a l'edat, el
sexe, la forma d’inici, i la demora en el diagnos-
tic, Unicamente presenta significacié estadistica
ledat.

Suplements

No s’han d’utilitzar suplements de creatina ni de
vitamina E ja que amb nivells d’evidéncia Ai B
respectivamente no han demostrat cap efecte en
la supervivéncia.

Diagnostic i tractament de I'esclerosi lateral amiotrofica

Suport respiratori

El diagnostic i tractament de la dificultat respi-
ratoria és important ja que la mort en aquests
malalts ve per insuficiéncia respiratoria.

Confirmar quin és el test que s’ha d'utilitzar per tal
de preveure la insuficiéncia respiratoria no és clar.

El simptoma que més es relaciona amb l'afecta-
ci6 de la musculatura respiratoria és l'ortopnea
que per si mateixa pot ser criteri d’inici de suport
ventilatori.

Per indicar el suport ventilatori el parametre més
utilitzat és I'espirometria ja que és una explora-
ci6 senzilla, de baix cost i de facil interpretacid,
es valora la capacitat vital forcada (FVC) i es
proposa un valor inferior al 50% del teoric per
a I'inici de la ventilacié. La FVC en supi es corre-
laciona amb la pressié intradiafragmatica i la di-
feréncia supino-bipedestacié es correlaciona amb
l'ortopnea. La FVC en supi permet detectar mi-
llor la debilitat diafragmatica (2 estudis classe
III). Encara que és més sensible aquesta explora-
cié, s'utilitza menys en la practica clinica a causa
de la dificultat técnica de la seva realitzacié en
pacients amb mobilitat molt limitada.

Altres parametres de l'exploracié funcional res-
piratoria sén la pressié inspiratoria maxima
(PIM) i la pressié nasal de sniff amb uns valors
de 60 cm i 40 cm respectivament com a criteri
d’inici de ventilacié.

Una altra exploracié molt utilitzada per detectar
la hipoventilacié nocturna, és la pulsioximetria
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nocturna (nivell C d’evidéncia). Les desatura-
cions >90% durant més d’'un minut sén el valor
més sensible d’hipoventilacié nocturna .

Cal remarcar que oximetries nocturnes per sota
93 mmHg sassocien a una supervivéncia per
sota dels 7 mesos (estudis classe IV).

Per tant, en relacid a la pregunta de quina és la
prova més indicada per valorar la ventilaci6 dins
de l'ampli espectre de les proves funcionals respi-
ratories que tenim, podem respondre que la PIM
i l'oximetria nocturna sén probablemente les
proves més efectives per detectar hipoventilacié,
i existeixen dos estudis classe III que ho con-
firmen; mentre que Usniff test transdiafragmatic
i U'sniff test detecten hipercapnia i hipoventilacié
nocturna (2 estudis classe III).

En conseqiiéncia, es recomana utilizar l'oxime-
tria nocturna per detectar hipoventilacié (nivell
C d’evidéncia).

Un altre aspecte que hem de tenir present és
l'efectivitat de la tos, ja que una tos ineficag pot
condicionar episodis de retenci6 de secrecions i
infeccié respiratoria. Amb la finalitat de mesu-
rar lefectivitat de la tos, la mesura que s’ha d’uti-
litzar és el pic de flux respiratori amb la tos
(PCEF), que si és superior a 337 L/min el pacient
té la possibilitat d’ estar viu en els posteriors 18
mesos (estudi classe III). En canvi, es conside-
ra que amb valors inferiors a 270 L/min s’ha de
plantejar tos assistida mecanica (figura 1).

MIP: pressio respiratoria maxima; FVC: capacitat
vital forcada; PCEF: pic de flux respiratori amb
la tos.

Una vegada hem valorat totes les mesures de
funcionalitat respiratoria i es decideix iniciar
ventilacié, s’ha avaluat si aquest tractament
allarga la supervivencia del malalt i si hi influeix
el moment en qué aquest tractament es comen-
¢a a aplicar. En un estudi randomitzat en fase II
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en pacients que han iniciat ventilacié per ortop-
nea o per PIM<60 cm o hipercapnia simptomati-
ca, s’ha demostrat que presenten un benefici en
la mitjana de supervivéncia de 205 dies (estudi
classe I), sense demostrar-se benefici en els pa-
cients amb clinica bulbar.

Si iniciem la ventilacié molt precogment, amb
alteracions de l'oximetria nocturna que demos-
trin més de 15 desaturacions per hora, s’ha de-
mostrat en un estudi classe IIT un augment de
la supervivéncia de 11 mesos comparat amb els
controls. Si a més a més, el malalt incrementa
per sobre de 4 h al dia I'ts de la ventilacié, els
pacients viuen 7 mesos més que els que ho fan
menys de 4 h (estudi classe III). En el moment
que s'introdueix la ventilacié, la caiguda de la
FVC és menor.

Figura 1.

Suport respiratoria 'ELA

Diagnostic d'ELA

Avaluacié simptomatica

R

Ortopnea o Diagnostic d'ELA
SNP < 40 0 PIM<60 o0
Oximetria nocturna patologica o
FVC<50%

Considerar ventilacio Assistent per a la tos

De forma que si el paciente és ventilat precog-
ment i utilitza la BIPAP més de 4 h al dia s’ha
observat un benefici en la supervivéncia de 20
mesos (estudi classe III).

S’ha de recomenar i d’utilizar la ventilacié tant
perqué allarga la supervivéncia com perque fa
que s’alenteixi la caiguda de la FVC (nivell B
d’evidéncia).

Diagnostic i tractament de I'esclerosi lateral amiotrofica

Alteracions del llenguatge

La disartria com a simptoma d’inici a 'ELA apa-
reix en el 21% dels casos, i és 8 vegades més fre-
quent que la disfagia com a simptoma de debut
bulbar. Afecta al 70% de malalts amb debut espi-
nal a les tltimes fases de la malaltia.

Per poder tractar la disartria cal diagnosticar de
quin tipus es tracta: flaccida, espastica o mixta,
i en ocasions es necessitara d’una valoracié oto-
rinolaringologica. Lobjectiu del maneig de la di-
sartria és mantenir un llenguatge que s'entengui
tant temps com sigui possible. Les mesures que
prenguem amb tractament simptomatic o estra-
tégies compensatories aconseguiran una millor
qualitat de vida del malalt

Tractament farmacologic

Tot sén estudis classe IV. En les formes es-
pastiques, inicialmente es pot utilizar gel o
begudes fredes. Com a farmacs utilitzarem an-
tiespastics com baclofe, tizanidina o toxina bo-
tulinica. Si el que predomina és una disartria
flaccida I'ts de piridsotigmina pot ajudar tem-
poralmente el malalt.

Tractarem l'excés de salivacié amb atropina,
amitriptilina o toxina botulinica.

Logopedia

Tot i que en estudis classe IV s’ha vist que la
logopédia en moments critics devolucié de la
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disartria pot ser util, aquesta evolucionara com
ho fa la malaltia. No existeix consens sobre quin
procediment fer servir ni quan comencar-lo.

Mesures com concentrar-se per parlar, poc soroll
al voltant, apropament a linterlocutor poden ser
utils. Exercicis de llavis i llengua ajuden a pronun-
ciar amb major claredat. La utilitzacié d’'una pro-
tesi de paladar permet reduir la hipernasalitat i la
hipofonia, pero és una mesura només utilitzable
en malalts amb disartria flaccida.

A mesura que la disartria evoluciona s'utilit-
zaran mesures técniques de comunicacié com: co-
municadors orals, taules alfabétiques o accions
quotidianes...

Tractament
multidisciplinari

Levolucié i millora del sistema sanitari fa que el
tractament de les malalties neurodegeneratives
amb afectacié de multiples sistemes de conne-
xi6 neuronal es puguin tractar amb més eficacia
en unitats multidisciplinaries. Normalmente els
malalts atesos a les Unitats d’ELA acostumen a
ser més joves i amb malalties de més lenta evolu-
ci6 (estudis classe II).

A Ttalia varen comparar 97 pacients tractats en
unitats multidisciplinaries amb 12 pacients ate-
sos pel seu neuroleg exclusivamente. Els que acu-
dien a les unitats especialitzades portaven més
gastrostomies percutanies, es ventilaven abans
i ingressaven menys a 'hospital, i la mitjana de
supervivencia era més llarga (1080 dies respecte
a 775 dies, p=0.008). Utilitzant una analisi mul-
tivariant, l'atencié multidisciplinaria era una va-
riable independent relacionada amb una major
supervivéncia (estudi classe II).

L'atencio multidisciplinaria en unitats
especialitzades optimitza recursos
sanitaris, millora la qualitat de vida i és
una variable independent relacionada amb

una major supervivencia.
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Els mateixos resultats van ser obtinguts per un
grup irlandes, allargant la supervivéncia en 7,5
mesos (estudi classe II). També l'atencié multi-
disciplinaria era un factor independent en la su-
pervivencia. Un grup holandés va comparar 133
pacientes atesos en unitats especialitzades amb
75 pacients que anaven al seu neuroleg general
(estudi classe III). Els pacients atesos en unitats
especialitzades presentaven una millor qualitat
de vida, i més ajuts socials i clinics.

Contraposant aquests estudis existeix un estu-
di classe II en el qual I'atencié multidisciplinaria
no demostra cap influéncia en la supervivencia.

Tot i aixi, ha de recomanar-se l'atencié multidis-
ciplinaria en el pacient amb ELA per tal d’opti-
mitzar recursos (nivell B d’evidéncia), prolon-
gar la supervivéncia (nivell B d’evidéncia) i
millorar qualitat de vida (nivell B d’evidéncia).

Diagnostic i tractament de I'esclerosi lateral amiotrofica

Tractament simptomatic

El tractament dels simptomes de I'ELA (sialorrea,
simptomes pseudobulbars, fatiga, rampes, espastici-
tat, ansietat, insomni, depressid) és un altre dels
principals objectius médics.

Sialorrea

El babeig constant o 'acumulacié de saliva a la
boca (sialorrea) és un problema associat molts
cops a la pneumonia. En un estudi classe III
entre el 50 1 70 % de pacients amb tractament
meédic oral amb anticolinérgics responen a la sia-
lorrea. En un estudi classe I amb 2500 U de to-
xina botulinica B a les dues glandules parotides i
submandibulars, respecte a placebo, es demostra
que en el 82% de pacientes tractats refereix mi-
llora significativa respecte al 32 % dels que han
rebut placeboia les 12 setmanes, el 50% mante-
nen aquesta sensacién respecte al 14% dels que
han rebut placebo

Existeix la possibilitat d'irradiar la parotida per
a les sialorrees refractaries; pero, com a efectes
secundaris pot apareixer eritema, nausees, i tos.
Una resposta satisfactoria pot observar-se amb
una unica dosi de 7-7.5 Gy aplicat bilateralment
(estudi classe III).

En consequeéncia, iniciarem el tractament amb
anticolinérgics i si no apareix resposta utilit-
zarem toxina botulinica B (nivell B d’evidén-
cia) o irradiarem la glandula parotida (nivell C
d’evidéncia).
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Simptomes pseudobulbars

Els simptomes pseudobulbars (plor o riure in-
controlats, labilitat emocional), es presenten entre
el 20-50% dels pacients amb ELA.

Una combinacié de dextrometorf i quinidina
(30mg/30mg) redueix la severitat dels simpto-
mes (estudi classe I). Com a efectes secundaris
pot apareixer sordesa, somnoléncia, i nausees
que ocasionen en un 2% dels casos abandona-
ment del tractament. Aquesta terapia, pero, no
ha estat aprovada per la FDA, i quan aquesta
ho fadi, i si els efectes secundaris sén ben tole-
rats, pot aconsellar-se potencialment en el trac-
tament dels simptomes pseudobulbars de 'ELA
(nivell B d’evidéncia).

Fatiga

La fatiga apareix com a afecte secundari en el
26% dels pacients que reben riluzole (estudis
classe III) i I'asténia en el 18% (estudis classe
III), perd també pot aparéixer fatiga com a simp-
toma de depressio, insomni, inmobilitat, o dis-
funci6 respiratoria.

El nostre grup ha observat en pacients amb ELA
i fatiga, un cop valorades les seves possibles cau-
ses, que la introduccié de mestinon a demanda,
déna bona resposta simptomatica, fet pel qual
n‘aconsellem el seu ts si el malalt ho tolera.

Rampes

Les rampes presents en fases inicials de la ma-
laltia se solen resoldre espontaniament a mesu-
ra que la malaltia evoluciona. En assajos amb ga-
bapentina, vitamina E i riluzoles (estudis classe
III) no s’ha vist que aquests farmacs millorin les
rampes. El sulfat de quinina és utilitzat sovint
(estudis classe IV), pero la FDA ha alertat sobre
els seus possibles efectes secundaris.
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En consequeéncia, no existiexen suficients estu-
dis a favor o en contra de I'is de tractament per a
les rampes (nivell U d’evidéncia).

Espasticitat

El tractamen de 'espasticitat en aquests malalts
millora la marxa i el dolor. Només quan aquesta
és minima, la realitzaci6é d’exercici sera suficient
(estudis classe III), i millora l'espasticitat en I'es-
cala dAsworth als 3 mesos. Malgrat tot, no exis-
teix evidéncia suficient que l'exercici millori l'es-
pasticitat (nivell U d’evidéncia).

En la Nostra Unitat i valorant conjuntament el
malalt amb rehabilitacid, els pacients reben trac-
tament farmacologic (baclofén i tiazinadina) a
dosis ascendents en funcié de la clinica i fan re-
habilitacié de forma continuada. Amb aquestes
mesures es millora el dolor i s'ajuda a mantenir
la bipedestacié, la marxa o simplemente s’ajuda
al maneig del malalt per part de la familia.

Ansietat, insomni, depressio

No existiesen estudis que valorin el tractament
d’aquests simptomes en 'ELA. La prevalenca de
la depressié va de 0 a 44%, i en fases finals esta-
ria en el 12% dels malalts.

Tot i que no hi ha estudis suficients per recolzar
o refusar el tractament d’aquests simptomes (ni-
vell U d’evidéncia), existeix consens en la ne-
cessitat de tractar-se.
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