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Aspectos a desarrollar

Identificar trayectorias para implementar cambios de conductas 
terapéuticas de las ENM

Revisar la definición de etapa final (EoL) en el contexto de la ENM.Revisar la definición de etapa final (EoL) en el contexto de la ENM.

Comprender la atención centrada en las necesidades del paciente y 
familia y el equipo de salud. 

Abordar los obstáculos involucrados en la falta de definición.



Enfermedades

raras

Enfermedades

Neuromusculares



Definición de ENM (PUBMED, introducido en 1971)

En general, el término involucra enfermedades 

de neurona motora inferior; enfermedades de los 

nervios periféricos y ciertas enfermedades 

musculares. musculares. 

Las manifestaciones incluyen debilidad muscular, 

fasciculaciones, atrofia muscular, espasmos, 

mioquímias; hipertonía muscular, mialgias e 

hipotonía muscular.



Términos MeSH en relación a 

enfermedad terminal



Condiciones neuromusculares progresivas que 

abarcan una amplia gama de enfermedades que 

afectan la función de los músculos y / o nervios.
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afectan la función de los músculos y / o nervios.

Es un grupo muy heterogéneo de enfermedades que 

tienen en común el desarrollo de debilidad muscular 

respiratoria e insuficiencia respiratoria 

hipercápnica.



Definición de estadío terminal (end stage) para pacientes con enfermedad 

respiratoria restrictiva:
Nava S, Sturani C, Hartl S, et al. End-of-life decision-making in respiratory intermediate care units: a European survey. 

ERS Task Force Eur Respir J 2007.

Criterio mayor: FVC menor de 0.6 litros y/o al 

menos una admisión con insuficiencia respiratoria 

hipercápnica.hipercápnica.

Criterio adicional: necesidad de asistencia para al 

menos una actividad instrumental de la vida diaria 

(AIVD, ej: tareas domésticas, compras) 



ERS Task Force Eur Respir J 2007.

¿Qué pretende esta clasificación?

Propone un valor objetivo de la FVC

Introduce la atención centrada en 

mejorar la calidad de vida y minimizar 

los síntomas antes el período EoL



• VNI + asistencia de la tos:

– Siempre debe ser ofrecido.

– Mejora la QoL (mejoría sintomática) y la 
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– Mejora la QoL (mejoría sintomática) y la 

sobrevida

• TQT:

– Mas dudosa su indicación, Locked in.



Mitsumoto H, et al . Palliative Care for Patients with Amyotrophic Lateral 

Sclerosis ‘‘Prepare for the Worst and Hope for the Best”.

JAMA 2007. 

Al menos uno de los siguientes criterios
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Más allá de la FVC…Más allá de la FVC…



El concepto de complejidad





… hay incertidumbre….



Pronósticos en pacientes crónicos.
Boyd K, Murray SA. Recognizing and managing key transitions in end of life

care. BMJ 2010 

Se debe identificar a las personas con una ENM que están empezando 
a necesitar un cambio en sus objetivos de atención.

Su identificación contribuye a la planificación de la atención de la EoL. 

Depende del juicio clínico 

Ponderación de la compleja interacción  de enfermedad, 

Hallazgos clínicos, 

Respuesta terapéutica, 

Comorbilidades, 

Factores psicosociales y

Tasa de deterioro . 



La parálisis pronóstica puede retrasar 

Pronósticos en pacientes crónicos.
Boyd K, Murray SA. Recognizing and managing key transitions in end of life

care. BMJ 2010 

La parálisis pronóstica puede retrasar 

un cambio de conducta por mucho 

tiempo.



¿Podría este paciente beneficiarse 

Pronósticos en pacientes crónicos.
Boyd K, Murray SA. Recognizing and managing key transitions in end of life

care. BMJ 2010 

¿Podría este paciente beneficiarse 

con la inclusión de medidas 

paliativas para su atención?



Pronósticos en pacientes crónicos.
Boyd K, Murray SA. Recognizing and managing key transitions in end of life

care. BMJ 2010 

This article describes the clinical trajectories of chronically ill advanced patients at the 
EoL stage. Furthermore, it offers guidance about recognizing end of life transitions. It 
also considers the challenge of changing the goals of care in patients with slowly 
progressive or fluctuating long-term conditions.





Preguntas que debemos hacernos

• 1) ¿ Tiene nuestro paciente una condición crónica avanzada, un nuevo 

diagnóstico de una enfermedad que limite la vida o ambas ?

• Si la respuesta es SI:

• 2) ¿Nos sorprendería si nuestro paciente muriera en lo próximos 6-12 meses?

• Si la respuesta es NO:

• Evaluar indicadores clínicos generales e indicadores neurológicos específicos.

• Incorporar medidas paliativas en la atención.  
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neuromusculares? Resumen

y un gráfico mas….



Tres trayectorias y cuatro dimensiones
Murray S. Palliative care from diagnosis to death BMJ Clinical Research · February 2017

La comprensión de las trayectorias típicas y 

multidimensionales de las ENM puede ayudar 

a los médicos a saber qué ofrecer y cuándo.



¿Qué significa "estadio final" en enfermedades 

neuromusculares? Resumen

• ENM terminal definiciones propuestas cuantitativas, simples y 
conductistas, “muletillas” que sirven de orientación pero insuficientes. 

• Reconocer la COMPLEJIDAD y evitar la PARALISIS PRONOSTICA.

• ENM desde el diagnóstico hasta la muerte. Trayectorias propias de • ENM desde el diagnóstico hasta la muerte. Trayectorias propias de 
C/ENM … Primera transición (T1), segunda transición (T2), EoL. 

• Enfoque integrado, complementario y no dicotómico. 

• Más allá de la FVC, necesidad de enfoque en conjunto (complejidad) y 
manejo multidisciplinario y transdisciplinario.

• Todos los profesionales de la salud necesitan incorporar CP holísticos 
en su práctica.




