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Recomendaciones anestésicas para pacientes con

Esclerosis lateral amiotréfica

Nombre de la enfermedad: Esclerosis lateral amiotrofica.
CIE-10: G12.2
Sinénimos: Enfermedad de Charcot, enfermedad de Lou Gehrig.

Resumen de la enfermedad: La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad rara,
progresiva y paralitica caracterizada por la degeneracién de las neuronas motoras superiores e
inferiores de la corteza motora, el tronco encefalico y la médula espinal. La ELA es la forma
méas comun de enfermedad degenerativa de la motoneurona [1,3,6,11]. La afectacién de las
neuronas motoras superiores provoca debilidad, espasticidad, hiperreflexia y signo de Babinski.
La afectacion de las motoneuronas inferiores provoca debilidad, atrofia muscular,
fasciculaciones y calambres [11]. La afectacién del tronco encefélico puede dar lugar a
sintomas bulbares. La evolucion de la enfermedad varia en funcion de la primera region
afectada y de las manifestaciones clinicas y habitualmente la insuficiencia respiratoria es la
causa final de muerte [4].

La incidencia mundial es de aproximadamente 1/50.000 al afio y la prevalencia de alrededor de
1/20.000. Estas cifras son relativamente uniformes en los paises occidentales, aunque se han
descrito focos de mayor frecuencia en el Pacifico occidental [23]. Tanto la incidencia como la
prevalencia aumentan con la edad [1]. La edad media de aparicion de la ELA esporadica es a
finales de la cincuentena, pero puede aparecer antes en los casos familiares. En los casos
esporadicos hay una ligera preponderancia masculina (relacién hombre/mujer de 1,5-2:1), pero
igual proporcién en los casos familiares [1,23].

Alrededor del 5-10 % de los casos de ELA son familiares (normalmente de herencia
autosdmica dominante), mientras que el 90-95 % restante de los casos de ELA se producen de
forma esporadica, pero son fenotipicamente indistinguibles [1,6]. Se han asociado méas de 100
variantes genéticas con el riesgo de desarrollar ELA, pero el mecanismo o mecanismos
patogénicos siguen siendo desconocidos [1]. Curiosamente diferentes mutaciones genéticas
pueden dar lugar a fenotipos distintos (p. €j., edad de inicio, lugar de aparicién, duracion de la
enfermedad), mientras que otras mutaciones de un solo gen pueden dar lugar a mdultiples
fenotipos [6]. Los genes que influyen en la dinamica del citoesqueleto o en la homeostasis de
las proteinas y el ARN, asi como en los procesos de transporte, desempefian un papel
importante en el centro de la investigacion actual [1].

No cabe duda de que los factores ambientales influyen en la compleja patogénesis, pero ésta
no se comprende del todo. Entre los factores de riesgo ambientales, que se han asociado con
la ELA con distintos niveles de apoyo, se incluyen, p. ej, el servicio militar, distintos tipos de
traumatismos (craneoencefalicos), el tabaquismo y la exposicibn a metales pesados y
pesticidas [1].

Existe una marcada heterogeneidad fenotipica entre los pacientes con respecto al inicio,
localizacion y poblaciones de neuronas motoras afectadas, lo que da lugar a diversos signos y
sintomas [1,6,24]. La ELA "clasica" suele comenzar en las extremidades con debilidad focal,
pero progresa en semanas 0 meses hasta afectar a la mayoria de los musculos. Hasta una
fase avanzada de la enfermedad, las neuronas que inervan los ojos o la vejiga no se ven
afectadas [1,6]. Ademas de debilidad muscular, pueden aparecer atrofia muscular,
fasciculaciones, espasticidad e hiperreflexia [24].

Sin embargo, un tercio de los pacientes presenta sintomas bulbares, p. ej, dificultades para
masticar, hablar, tragar, babeo y alteraciones del habla [1,26]. La disfagia puede dar lugar a
aspiracion sintomatica de solidos, liquidos y, mas tarde, de alimentos solidos [28]. Ademas, la




labilidad emocional debida a la afectacion de las motoneuronas frontopontinas puede indicar
paralisis pseudobulbar, que se caracteriza por espasticidad facial y tendencia a reir o llorar
excesivamente en respuesta a estimulos emocionales menores [1].

Hasta el 20% de los pacientes con ELA presentan anomalias cognitivas progresivas marcadas
por cambios de comportamiento, que conducen a la demencia (frontotemporal) [1].

Ademas de la ELA "clasica", existen varias formas atipicas de ELA, como los casos con
afectacion pura de las extremidades, que pueden tener una supervivencia mas larga. En estas
formas atipicas de ELA, la carga patoldgica es predominantemente a nivel de una neurona
motora (superior o inferior). Estas formas incluyen la Esclerosis Lateral Primaria (ELP) o la
Atrofia Muscular Progresiva (AMP), en las que su independencia como entidades o variantes
de la ELA es debatida [5].

El grado de afectacion de las neuronas motoras superiores e inferiores, las regiones corporales
afectadas, el grado de afectacion de otros sistemas (p. €j, la cognicion, el comportamiento) y
las tasas de progresion varian de un paciente a otro [6]. El tiempo transcurrido desde el primer
sintoma de ELA hasta el diagndstico es de aproximadamente 12 meses. El diagndstico se basa
principalmente en la exploracién clinica. Las imagenes del craneo y la columna vertebral, la
electromiografia y las pruebas de laboratorio sirven sobre todo para excluir lesiones
estructurales y otras causas de paralisis [1]. El cuestionario ALSFRS-R puede utilizarse para
evaluar la evolucién de la enfermedad y, sobre todo, el deterioro funcional del paciente [11].

Por desgracia, no existe una terapia etiolégica para la ELA. Las opciones de tratamiento suelen
ser paliativas dirigidas a controlar los sintomas con intervenciones temporales (p. €j,
alimentacion nasogastrica, mejora quirdrgica de los trastornos del habla, dispositivos de ayuda
a la tos, estimulacion diafragmatica, soporte ventilatorio o traqueostomia). Es controvertido si la
alimentacion por sonda de gastrostomia significa un beneficio para la supervivencia [13,22,30].
Ademas, los pros y los contras, asi como las consecuencias de la traqueostomia, forman parte
de un debate ético en la planificacion de los cuidados de los pacientes con ELA. La
traqueostomia y la ventilacion pueden permitir que el paciente sobreviva a pesar del aumento
de la paresia, pero la ELA puede conducir en Ultima instancia a un estado de bloqueo con
incapacidad para comunicarse. Farmacos como la edaravona y el riluzol proporcionan una
mejoria limitada [1].

Dado que ninguna terapia ofrece un beneficio clinico sustancial para la ELA, el prondstico es
malo [1,19]. A medida que progresa la ELA, se debilitan aun més el diafragma y los musculos
respiratorios, lo que conduce a disnea, ortopnea, hipoventilacion, neumonia y, finalmente, a la
muerte por paralisis/fallo respiratorio o complicaciones como disfagia o inmovilidad en un plazo
de 3 a 5 afios [1,11,24]. La esperanza de vida media tras la aparicién de los sintomas es de
unos tres afos [11].

Medicina en elaboracion
Quiza haya nuevos conocimientos
Cada paciente es Unico

Quiza el diagnéstico sea erroneo

Puede encontrar mas informacion sobre la enfermedad, sus centros de referenciay
asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Informacién de emergencia

VIA AEREA /
TECNICA ANESTESICA

Prepararse para una via aérea dificil
debido a: espasticidad y calambres
(¢ apertura de boca / movilidad de
cuello y mandibula?), estenosis
traqueal/cicatriz traqueal tras
traqueotomia - frecuente disfuncion
pulmonar con patrén restrictivo
(grave) - disponibilidad de aspirador
(sintomas bulbares) - considerar
glicopirrolato como premedicacion -
considerar sincronizacion del
respirador y el sistema de
estimulacion diafragmatica (si
procede) - no hay ventaja/desventaja
en general para la anestesia general
(AG) anestesia intravenosa total (TIVA
/ balanceada) o anestesia regional
(AR) periférica/neuraxial debe
considerarse una alternativa segura y
factible - considerar la VMNI durante
la AR - prever un aumento de la
disfuncion autonémica durante la AR
neuraxial.

PRODUCTOS SANGUINEOS
(COAGULACION)

Ninguna recomendacion especifica

CIRCULACION

Tratar la hipovolemia (desnutricién,
deshidratacion, disfuncion
autondémica) -principalmente tras
induccién- considerar presion arterial
invasiva.

FARMACOS

No hay riesgo de hipertermia maligna
- usar agentes de accion corta para la
AG - uso restrictivo de opiaceos,
relajantes musculares no
despolarizantes y sedantes - evitar la
succinilcolina (hiperpotasemia).

EQUIPAMIENTO

Profundidad anestésica (p. ej., anélisis
biespectral, BIS) y monitorizacion
neuromuscular para canulacion de
vasos y AR - colocacion del paciente
con precaucion (espasticidad,
debilidad muscular) - preferir la
posicion sentadal/incorporado en
unidad de cuidados
posanestésicos/intermedios/UCI,
prever complicaciones respiratorias
con necesidad de aspiracion de la via
aérea y permitir la posibilidad de que
el paciente disponga de sus propios
dispositivos de respiracién asistida,
ayuda a la tos y cuidador.

Cirugiatipica

Traqueostomia.

Sondaje vesical suprapubico.

Colocacion laparoscépica de sistemas de estimulacion diafragmética [22,34].

Gastrostomia:

gastrostomia endoscoOpica percutdnea (GEP), gastrostomia radioldgica

percutanea (GRP), gastrostomia peroral guiada por imagen (GPI), gastrostomia quirargica (los
abordajes por laparotomia y laparoscopia presentan mayores complicaciones y tasas de
mortalidad, por lo que son menos frecuentes) [13,28,33].




Tipo de anestesia

Las intervenciones quirdrgicas que requieren anestesia (general/regional) pueden acelerar la
progresién de la ELA. En referencia a esto, la influencia directa de los farmacos anestésicos, la
inflamacion y la hipoperfusion entre otras, estan en discusiobn como factores causantes.
Ademds, la cirugia y la anestesia repetidas en estos pacientes puede aumentar
considerablemente las complicaciones respiratorias [20]. Por ultimo, cada modalidad de
anestesia conlleva problemas especificos en pacientes con ELA que deben tenerse muy en
cuenta en esta poblacién de pacientes [7,27].

La anestesia general que requiere ventilacién invasiva puede provocar complicaciones
respiratorias en pacientes con ELA, como la necesidad de ventilacion prolongada y la evolucion
perioperatoria de la enfermedad con insuficiencia respiratoria, hipoventilacién, un mayor riesgo
de aspiracion debido a la progresion de los sintomas bulbares o, por dltimo, un proceso de
destete dificil.

El uso de agentes de accion corta para la anestesia general, en su caso sin relajacion
muscular, puede ayudar a evitar algunos de estos problemas [18,22,26]. Ademas, es preferible
un uso restrictivo de opioides y sedantes, asi como de agentes blogqueantes neuromusculares,
debido a una supuesta mayor sensibilidad a los opioides y agentes sedantes.

Dependiendo de la cirugia, las anestesias regional/neuraxial deben ser consideradas como
alternativas aceptables para evitar la manipulacion de las vias respiratorias, la ventilacion
invasiva, los sedantes y los relajantes musculares [17,24]. En los casos de pacientes con
debilidad respiratoria grave preoperatoria, el uso de técnicas de ventilacidon no invasiva durante
la anestesia regional/neuraxial, puede ayudar a mantener el esfuerzo respiratorio [15,26].
Ademas, la anestesia regional/neuraxial puede prevenir el dolor quirdrgico perioperatorio y
reducir la necesidad de medicacién analgésica con sus correspondientes efectos secundarios
[28].

El inicio de la anestesia neuraxial (especialmente intradural) podria provocar hipotensién y
bradicardia debido a la simpatectomia local como en otros pacientes sometidos a bloqueos
neuraxiales. Este fendmeno puede exacerbarse tedéricamente debido a la disfuncion
autondmica de diferente grado asociada con la ELA. Por lo tanto, la busqueda de un equilibrio
optimo de liquidos antes de la anestesia espinal puede reducir la alteracién hemodinamica.
Ademas, deben estar disponibles la monitorizacién invasiva o no (p. €j, arterial) y la medicacion
vasoactiva para controlar y tratar las alteraciones hemodinamicas [24].

Ademas, se supone que los pacientes con trastornos preexistentes del SNC, incluidos los
pacientes con ELA, corren un mayor riesgo de que se agraven sus sintomas neurol6gicos
preoperatorios (fenémeno de "doble compresién”), en el que los pacientes con trastornos
neurolégicos preexistentes pueden estar predispuestos a complicaciones secundarias por
mecanismos que no se conocen del todo (p. €], traumatismo por aguja, dificultades técnicas,
toxicidad de los farmacos y seleccion de determinadas sustancias como vasopresores 0
lidocaina) [24,32]. No obstante, especialmente en los casos en que la cirugia no requiere una
paralisis muscular profunda o se limita a las extremidades, puede preferirse la anestesia
regional/neuraxial en comparacion con la anestesia general para reducir el riesgo de
complicaciones respiratorias [3,24]. Diversas técnicas regionales/neuraxiales se han utilizado
como técnica Unica en la anestesia de pacientes con ELA con éxito, p. ej, una apendicectomia
abierta o una herniorrafia inguinal con anestesia epidural, colocacién de una sonda de
gastrostomia con bloqueo paravertebral, bloqueo del plexo lumbar y del nervio ciatico, asi
como una anestesia combinada espinal-epidural (CSE) en una fractura de fémur, o una
sustitucién de la bomba de baclofeno con blogueo del plano transverso del abdomen (TAP)
(incluso en pacientes ambulatorios) [3,7,8,10,17,28,31].

Sin embargo, actualmente no existe un acuerdo universal ideal o basado en la evidencia sobre
la técnica anestésica (regional/general) para los pacientes con ELA. La decision de anestesia
general o regional debe individualizarse caso por caso, considerando un analisis exhaustivo de



riesgos y beneficios, respetando los deseos del paciente y procurando un enfoque
perioperatorio [24].

Pruebas preoperatorias adicionales necesarias (ademas de los cuidados estandar)

No existe una recomendacion general ni un protocolo para la evaluacién preoperatoria ideal de
los pacientes con ELA, sino que debe basarse en cada paciente y en el anestesiologo
responsable con la aportacion del neur6logo o médico responsable.

En funcién de otras comorbilidades, la evaluacion preoperatoria debe centrarse en identificar
disfuncién organica, sobre todo en relacion con el pulmén. Los pacientes con ELA suelen
someterse a frecuentes pruebas de funcién pulmonar (p. ej, espirometria). Los resultados de
estas pruebas (p. ej, SNIP, FVC, FEV 1, FEV 1/FVC) deben revisarse preoperatoriamente
como indicador clave para determinar si estos pacientes requieren monitorizacién
postoperatoria, apoyo especial o técnicas no invasivas o incluso ventilacion invasiva
(prolongada) [11,29]. Resulta util, si los pacientes cumplen los criterios para ventilacion no
invasiva postoperatoria, que se les inicie este tratamiento antes de la cirugia para que toleren la
mascarilla antes de necesitarla en el postoperatorio inmediato [22].

Deben realizarse otras pruebas diagnoésticas (p. €j., radiografia de térax, ECG, ecocardiografia,
pruebas de laboratorio, gasometria) de forma individual y en funcién de los signos clinicos.

Preparacidn especifica para el manejo de la via aérea

Basicamente, la evaluacion y la preparacién para el manejo de la via aérea en pacientes con
ELA deben seguir las normas de la practica comun para el manejo de la via aérea.

El examen de la via aérea debe realizarse con cuidado y prestando especial atencion a las
caracteristicas anatémicas y dismoérficas del paciente (p. €j., espasticidad, constriccién/cicatriz
traqueal tras traqueostomia), centrdndose en la apertura de la boca, la movilidad de la
mandibula y la anatomia de la cabeza y el cuello para evaluar posibles problemas de las vias
respiratorias.

En los pacientes traqueostomizados, la historia clinica debe incluir también las complicaciones
relevantes de la via aérea artificial (cicatrices, dificultades para cambiar la canula de
traqueostomia, frecuencia habitual de aspiracion de la via aérea).

El manejo de las vias aéreas dificiles debe anticiparse con estrategias de respaldo planificadas
de antemano. Debido a la frecuente disfuncién pulmonar, es esencial una preoxigenacion
suficiente. La ventilacién con bolsa y mascara puede ser dificil debido a la espasticidad y a un
patron restrictivo frecuente (grave) en la disfuncidn pulmonar. Se debe disponer de dispositivos
adicionales (p. e€j., via aérea oral {canula de Guedel}, via aérea nasofaringea) y recursos
personales adecuados.

La laringoscopia y la intubacion también pueden suponer un reto. Por lo tanto, la
videolaringoscopia o la fibroscopia pueden ser (tiles y necesarias [11]. Ademas, se debe
disponer de aspiracién oral/traqueal durante la intubacion debido a la disfagia y las
secreciones. Existen informes de premedicacion con un antisialogogo (p. €j, glicopirrolato) para
reducir las secreciones orales durante la intubacion [4,34,37].

Aunque la mayoria de los pacientes con ELA (no traqueostomizados) se someten a intubacion

endotraqueal para la proteccion de la via aérea, la mascara laringea puede ser una opcion
viable en determinados pacientes [32].

Preparacion especifica para la transfusion o administracién de productos sanguineos




No se dan recomendaciones especificas. No se notificaron trastornos hemorragicos tipicos en
pacientes con ELA.

Preparacion especifica para la anticoagulacion

No hay sugerencias especificas para la ELA. Con respecto a la movilidad, frecuentemente
restringida hasta en cama, la anticoagulacién debe considerarse en casos individuales segun
las recomendaciones actuales y en funcién de la cirugia y las comorbilidades. Ademas, las
medias de compresion y la fisioterapia (de las extremidades) pueden estar indicadas para
prevenir la trombosis venosa profunda.

Precauciones especificas de colocacion, traslado o movilizacién

Muchos pacientes con ELA necesitan un grado diferente de ayuda y apoyo en su actividad
diaria (incluyendo acostarse y moverse) debido a la discapacidad/debilidad fisica. La
espasticidad, los calambres musculares/atrofia/debilidad muscular en muchos pacientes con
ELA requieren una colocacion y movilizacion de forma individualizada.

La cirugia en decubito prono (y con anestesia raquidea) se realiza sin complicaciones, pero
debe considerarse cuidadosamente en pacientes con ELA despiertos y sin proteccion de las
vias respiratorias [25]. La posicién en decubito supino (p. €j, en el postoperatorio) también
puede ser estresante para el paciente con ELA, ya que puede ser necesario el uso de
masculos  accesorios para mantener la  respiracibn [26]. La posicion de
sedestacion/semisentada puede ayudar a aliviar la respiracion [15].

Interacciones entre las enfermedades crénicas y los medicamentos anestésicos

El farmaco terapéutico para la ELA riluzol disminuy6 la concentracion minima alveolar (MAC)
de isoflurano en experimentos con animales [36]. No existen datos/informes sobre
interacciones en humanos. Especialmente en pacientes en tratamiento crénico con riluzol,
recomendamos el uso de monitorizacién de la profundidad anestésica (p. €j, monitorizacion
BIS) para garantizar niveles adecuados de anestesia.

Procedimiento anestésico

Evaluacion preoperatoria: véanse los detalles mas arriba.

Premedicacion: puede realizarse sopesando los beneficios y los riesgos en cada paciente. Se
de tener presente el aumento de sensibilidad a los sedantes y el riesgo de, p. ej, hipoxemia,
obstruccion de las vias respiratorias o aspiracion. En concreto, las benzodiacepinas y los
gabapentinoides s6lo deben utilizarse tras una cuidadosa consideracién de los riesgos y
beneficios [5]. El glicopirrolato se utiliza a veces como antisialagogo para reducir las
secreciones en pacientes con ELA.

Colocacion y monitorizacion del paciente: actuar con precaucion debido a la espasticidad y
debilidad muscular. En caso de sedacion monitorizada sin ventilacion invasiva, la sedestacion
puede favorecer la respiracion del paciente (en la medida de lo posible en funcion de la
cirugia).

Canulacién de vasos: puede ser dificil debido a calambres o espasticidad. La ecografia o el
localizador de venas puede facilitar la canulacion.

Sedacién (monitorizada): p. ej, fentanilo, midazolam, ketamina, dexmedetomidina y propofol.
Se debe tener en cuenta una posible mayor sensibilidad a los opiaceos y sedantes. Idealmente,
la sedacién permite una respuesta intencionada a la estimulacion tactil y verbal. Debe evitarse



estrictamente la pérdida de reflejos gastricos y de las vias respiratorias en los pacientes que
reciben sedacion (p. ej, para la anestesia regional) [24].

Induccién de la anestesia: debe realizarse teniendo en cuenta los factores de riesgo
especificos del paciente, especialmente en relacion con la insuficiencia respiratoria. Ademas,
debido a la disfagia y la desnutricion/deshidratacion, los anestesidlogos deben ser conscientes
de la hipovolemia. La hipotension (grave) tras la induccién de la anestesia debe anticiparse
antes de la induccién (p. €j, signos clinicos, elevacién pasiva de las piernas, ecocardiografia
transtoracica, monitorizacion hemodinamica, lactato). La implicacién del sistema nervioso
autbnomo (especialmente las alteraciones simpaticas) esta en discusion y los anestesiologos
deben ser conscientes de la inusual reaccion/compensacion hemodinamica en estos pacientes
con riesgo de inestabilidad subita [38].

Farmacos: los farmacos usuales para la induccién y el mantenimiento de la anestesia se
utilizaron sin incidencias. Los farmacos y las dosis deben seleccionarse con cuidado porque los
efectos adversos pueden ser mas caracteristicos y la probabilidad de que se produzcan
situaciones de emergencia es mayor que en pacientes sanos [38]. Especialmente los relajantes
musculares no despolarizantes (RMND) deben utilizarse cuidadosamente y a las dosis mas
bajas posibles (idealmente controladas mediante relaxometria). La succinilcolina debe evitarse
siempre que sea posible debido al riesgo de hiperpotasemia [24,29]. Tras la reversion del
RMND puede haber debilidad muscular recurrente o persistente y precisarse ventilacion
controlada. Sin embargo, tanto el sugammadex como la neostigmina con glicopirrolato se han
utilizado para revertir la RMND en pacientes con ELA [2,3,11,14,37]. Utilizando inhibidores de
la colinesterasa se debe tener en cuenta la mayor duracion de la mayoria de los RMND en
comparacion, por ejemplo, con la neostigmina [2]. Basicamente, debe elegirse una dosis de
farmaco de reversion adecuada para el grado de relajacion muscular. Ademas, es fundamental
controlar si la relajacion muscular es suficientemente revertida cuando se utilizan farmacos de
reversion en pacientes con ELA para evitar cualquier bloqueo residual [4]. Sopesando riesgos y
beneficios, los anestesidlogos también pueden considerar la anestesia general sin utilizar
relajantes musculares [18,22,35]. La anestesia intravenosa total (TIVA) o balanceada con
anestésicos volatiles parece segura. Sin embargo, aunque en controversia, considerar los
anestésicos inhalados discutidos como responsables de relajacion muscular residual (a pesar
de la reversién del farmaco y la monitorizacién neuromuscular), y tener en cuenta también el
grado de progresion de la enfermedad. Los anestesidlogos deberian tener esto en cuenta,
aunque actualmente no esté claro si la TIVA ofrece ventajas significativas en comparacion con
la anestesia inhalatoria en la ELA. Al proporcionar anestesia inhalatoria, el desflurano y el
sevoflurano deberian preferirse para el mantenimiento debido a su baja solubilidad en lipidos lo
que permite una rapida reversion y ajuste de la dosis [3,29].

Anestesia regional/neuraxial/infiltracion: con el uso de farmacos establecidos, no se notificaron
complicaciones entre los pacientes sometidos a técnicas de anestesia regional [11,17,25]. La
guia ecografica puede ayudar a identificar las estructuras diana, principalmente en pacientes
con, por ejemplo, espasticidad, deformidades y atrofia muscular. Ademas, para el bloqueo del
plexo cervical/braquial, la ecografia puede ayudar a reducir el riesgo de bloqueo inadvertida o
indeseado del nervio frénico o del nervio recurrente, con el consiguiente empeoramiento de una
dificultad respiratoria grave preexistente.

Ventilacién: debe ser de proteccion pulmonar siempre que sea posible. En pacientes con
sistema de estimulacion diafragmatica, este dispositivo puede sincronizarse con el dispositivo
de control del ventilador de la anestesia para facilitar la ventilacion y el destete[22]. La consulta
preoperatoria con el centro de referencia mejorard el manejo perioperatorio de estos
dispositivos especificos.

Monitorizacidn especifica o adicional

Dependiendo del grado de dificultad pulmonar, puede colocarse una via arterial perioperatoria



para monitorizar los gases sanguineos [15]. Ademas, el riesgo de inestabilidad hemodinamica
subita durante la anestesia puede aumentar en pacientes con ELA debido a la afectacion del
sistema nervioso auténomo [38].

A pesar de la disfuncion cognitiva/estado de bloqueo en algunos pacientes con ELA, la
monitorizacién del indice biespectral (BIS) es (til para estimar la profundidad de la anestesia de
forma concordante con los individuos sanos [9].

La monitorizacién neuromuscular es indispensable cuando se utilizan relajantes musculares
como parte de la anestesia general [3]. Sin embargo, los proveedores deben tener en cuenta la
discrepancia entre la respuesta neuromuscular medida y los sintomas clinicos [2,3,35]. Una
estimulacién mediante tren de cuatro (TOF) >0,9 no puede utilizarse como criterio absoluto
para una extubacion segura y una recuperacion completa de la pardlisis muscular en pacientes
con ELA [3,14].

Posibles complicaciones

El agotamiento y/o fallo respiratorio es la principal preocupacion en estos pacientes (por
ejemplo, tras paralisis muscular residual o ventilacibn mecanica). La dificultad respiratoria
puede requerir ventilacion mecanica prolongada y reintubacién [11,24]. El destete suele ser
prolongado vy dificil [20].

Los sintomas bulbares, principalmente la disfagia, aumentan el riesgo perioperatorio de
aspiracion.

Disregulacion o exacerbacién de la afectacion bulbar y del sistema nervioso autbnomo [24].

Cuidados posoperatorios

Los cuidados postoperatorios deben adaptarse a la gravedad de la enfermedad del individuo y
al tipo de cirugia y anestesia.

Basicamente, los pacientes con ELA pueden ser mas sensibles a los relajantes musculares y a
los opiaceos, lo que provoca insuficiencia respiratoria postoperatoria, neumonia por aspiracion,
anomalias electroliticas e hipovolemia debida a una ingesta nutricional deficiente, exacerbacion
de los sintomas neurolégicos y deterioro funcional tras la cirugia [24]. Por lo tanto, una estancia
en una unidad de cuidados intermedios o intensivos puede ser razonable. Aunque no sea
obligatorio, puede ser (til para la mayoria de los pacientes con ELA, especialmente si existe
previamente una disfuncién respiratoria grave y ha sido necesaria una ventilacién controlada.
Los dispositivos ventilatorios no invasivos puede ayudar a acelerar la extubacion, el destete
posterior y evitar el deterioro respiratorio secundario [21]. Sin embargo la debilidad de los
musculos faciales o de las vias respiratorias superiores puede dificultar o incluso imposibilitar
introducir la ventilaciéon no invasiva en primer lugar [19].

Los pacientes que reciben ventilacién no invasiva antes de la operacién deben volver a recibirla
después vy, si utilizan habitualmente dispositivos de asistencia a la tos/aclaramiento de las vias
respiratorias, deben traer su propia maquina y reanudar su rutina habitual [22,29]. El manejo de
estos dispositivos puede facilitarse haciendo que el cuidador principal del paciente acuda a la
unidad de cuidados posanestésicos para ayudar con la maquina del paciente. La comunicacion
también puede ser mas facil en presencia de un cuidador del paciente utilizando sus
herramientas, como una tabla alfabética o un editor de texto apoyado por un teclado controlado
fotomecanicamente conectado a un ordenador [16,22].

No se recomienda el uso rutinario de oxigeno postoperatorio porque los pacientes con ELA
tienen una inestabilidad inherente del control respiratorio y su impulso para respirar cuando
duermen se basa en la saturacién de oxigeno [22,29].



Los sintomas bulbares como la disfagia o la disartria, asi como el deterioro cognitivo, pueden
conducir a la malnutricién y requerir alimentacion intravenosa o por sonda en casos de ingreso
hospitalario prolongado. Dado que la ELA se caracteriza por un estado hipermetabdlico, que
provoca una mayor demanda de ingesta caldrica, esto puede llevar ain mas a la pérdida de
peso [28].

La analgesia postoperatoria es esencial para una respiracién suficiente (sin dolor). Esto debe
tenerse en cuenta en los pacientes con ELA, ya que los opidceos pueden causar depresion
respiratoria y una analgesia insuficiente también afecta negativamente a la respiracion [15]. Los
antiinflamatorios no esteroideos pueden administrarse teniendo en cuenta las
contraindicaciones habituales.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad
y efectos sobre la anestesia y la recuperacion

Diagnostico diferencial: por ejemplo, neuropatia periférica, enfermedad de Lyme, deficiencia de
vitamina B12, enfermedad tiroidea, toxicidad por metales [1].

Situaciones de urgencia: aspiracion, neumonia, agotamiento y/o insuficiencia respiratoria,
hipoxemia.

Anestesia ambulatoria

No existen recomendaciones generales sobre los procedimientos ambulatorios debido a la falta
de comunicaciones en la literatura. Sin embargo, la anestesia ambulatoria es posible y podria
realizarse En instituciones con los recursos y la experiencia adecuados. Especialmente los
procedimientos menores que requieren sedacién limitada pueden realizarse con seguridad de
forma ambulatoria [11].

No obstante, la mayoria de las complicaciones no son atribuibles al procedimiento en si, sino
més bien una secuela de la enfermedad subyacente. Por lo tanto, los procedimientos mas
extensos y dependiendo de la insuficiencia respiratoria preexistente, la necesidad
intraoperatoria de ventilacion invasiva y la posibilidad de asistencia profesional a domicilio (p.
ej., monitorizacion, servicio de atencion sanitaria/enfermeria, disponibilidad de oxigeno), los
pacientes con ELA deben ser ingresados en un hospital [11].

Anestesia obstétrica

Las pacientes con ELA son fértiles. Sin embargo, el inicio de la enfermedad suele producirse
en la quinta o sexta década, por lo que rara vez implica a mujeres fértiles. Debido a esta
circunstancia, existen pocos datos sobre la ELA y el embarazo. La relacion entre el cambio
hormonal en el embarazo y el aumento de la susceptibilidad a la ELA son objeto de debate y
aun no esta claro si el embarazo influye en el curso de la ELA o viceversa [15,26].

Dependiendo de la evolucion de la enfermedad de ELA, las mujeres embarazadas pueden ser
ingresadas (monitorizacion) durante el embarazo. El momento y el modo del parto dependen al
menos de la evolucién de la ELA en la embarazada. Dado que las enfermedades de la
motoneurona no afectan a los nervios motores y sensoriales del Utero, es posible (y preferible)
un parto vaginal [15,26]. Las complicaciones durante el embarazo (especialmente la dificultad
respiratoria progresiva) pueden conducir a una cesérea (de emergencia) [15].

La respiracion es el componente mas afectado durante el embarazo y el deterioro respiratorio
debe asumirse casi independientemente del modo de parto. EI aumento tipico del trabajo
cardiovascular, asi como la ventilacién corriente y minuto en el embarazo pueden verse
afectados debido a la debilidad de los musculos diafragmaticos y costales en la ELA. Las
parturientas con ELA pueden no ser capaces de aumentar la respiracion adecuadamente para
satisfacer la demanda de oxigeno durante el parto. Ademas, en el Ultimo trimestre del



embarazo, la elevacién diafragmatica conduce a una disminucién de la capacidad residual
funcional (FRC). Por lo tanto, se recomienda realizar pruebas repetidas de la funcién
respiratoria y pulmonar. Sin embargo, la cirugia abdominal inferior como la cesarea se asocia
con pérdida de volumen pulmonar que se mantiene durante casi dos semanas [12,26,35].

Para evitar el aumento del riesgo de manejo dificil de la via aérea y de aspiracion pulmonar del
contenido gastrico, lo que supondria mas dificultades en pacientes con ELA, se prefiere la
anestesia neuraxial (epidural/intradural/CSE) a la anestesia general para el parto en
embarazadas con ELA. Ademas, una analgesia epidural durante el parto minimizara los
esfuerzos respiratorios maternos [15]. Sin embargo, la anestesia neuraxial puede afectar, por
ejemplo, a los musculos intercostales y dificultar la respiracion espontanea [12]. No obstante,
se discute el modo de anestesia recomendado en estos casos [35]. Segun el grado de
sintomatologia bulbar, la anestesia general puede ser el Unico procedimiento de proteccion
contra la aspiracién. La combinacion de anestésicos locales pulverizados en la traquea y las
cuerdas vocales antes de la intubacion, la TIVA (propofol, remifentanilo) sin utilizar relajantes
musculares e infiltracién local en el lugar de la incision (ropivacaina) se ha descrito con éxito en
la ceséarea [35]. Considerando la succinilcolina como contraindicada en la ELA y los RMND
como "criticos" para la madre y el neonato, esta combinacién de agentes de accién corta puede
ser una estrategia alternativa en estos casos.

El riluzol, como terapia probada para la ELA, puede utilizarse durante el embarazo [26].

Dado que la enfermedad de la motoneurona no afecta al desarrollo fetal, los resultados
neonatales suelen ser buenos [26].

En el cuidado de mujeres embarazadas con ELA, se requiere un enfoque multidisciplinar.
Puede incluir nutricionistas y fisioterapeutas para evitar la malnutricion y la trombosis venosa
profunda, asi como preservar la movilidad [26]. Ademas, obstetras, neonat6logos, anestesistas
y neurdlogos deben formar parte del equipo.
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