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RESUMEN

Introduccion: La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad del
sistema nervioso central, caracterizada por una degeneracién progresiva de las
neuronas motoras, teniendo como consecuencia, una debilidad muscular que
puede avanzar hasta la pardlisis, extendiéndose de unas regiones corporales a
otras. Se desconoce la totalidad de su causa pero algunos factores de riesgo como
la herencia, edad, sexo y ambientales como la exposiciébn a ciertas toxinas
aumentan la incidencia de la enfermedad. Existe controversia acerca del ejercicio
como método de tratamiento de esta enfermedad terminal, para ello, esta revision
bibliografica sistematizada es necesaria para comprender si el ejercicio fisico y
respiratorio es beneficioso, necesario y efectivo en pacientes con ELA. Objetivos:
El objetivo de esta revision bibliografica sistematizada es analizar los efectos del
ejercicio fisico y respiratorio, y en como estos influyen en su calidad de vida,
desarrollo y evolucién de la enfermedad en sujetos con ELA.

Metodologia: Para realizar la revision bibliogréfica sistematizada, se ha llevado a
cabo una busqueda de revision de investigaciones recientes, a través de las bases
de datos: Academic Search Ultimate, CINAHL, MEDLINE Complete, Rehabilitation
and Sports Medicine Source y SPORTDiscus; se seleccionaron 6 articulos donde
se analizaron los efectos del entrenamiento de fuerza isométrica y concéntrica, de
capacidad aerdbica y ejercicios respiratorios en sujetos con ELA.

Resultados: Los resultados obtenidos muestran una mejora en la calidad de vida
de los pacientes con la practica de cualquier tipo de ejercicio. Aunque los ejercicios
de fuerza isométrica parecieron ser los que obtuvieron resultados mas positivos.
Conclusiones: Se puede concluir, que el ejercicio en general y especialmente los
de fuerza isométrica mejoran la calidad de vida de los pacientes con ELA aunque
hacen falta mas estudios que determinen la influencia del ejercicio en el desarrollo
de la enfermedad.

Palabras clave: ELA, ejercicio, fuerza.
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ABSTRACT

Introduction: Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a central nervous system
disease, characterized by a progressive degeneration of motor neurons, resulting
in muscle weakness that can progress to paralysis, extending from one body region
to another. The totality of its cause is unknown but some risk factors such as
heredity, age, sex and environmental factors such as exposure to certain toxins
increase the incidence of the disease. There is controversy about exercise as a
method of treatment of this terminal disease, therefore, this systematized literature
review is necessary to understand whether physical and respiratory exercise is
beneficial, necessary and effective in patients with ALS.

Objectives: The objective of this systematized literature review is to analyze the
effects of physical and respiratory exercise and how they influence the quality of life,
development and progression of the disease in ALS patients.

Methodology: To carry out the systematized bibliographic review, a search of
recent research reviews was carried out through the following databases: Academic
Search Ultimate, CINAHL, MEDLINE Complete, Rehabilitation and Sports Medicine
Source and SPORTDiscus; 6 articles were selected where the effects of isometric
and concentric strength training, aerobic capacity and respiratory exercises in
subjects with ALS were analyzed.

Results: The results obtained show an improvement in the quality of life of patients
with the practice of any type of exercise. Although isometric strength exercises
seemed to be the ones that obtained the most positive results.

Conclusions: It can be concluded that exercise in general and especially isometric
strength exercises improve the quality of life of ALS patients although more studies
are needed to determine the influence of exercise on the development of the
disease.

Keywords: ALS, exercise, strengt
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4. Introduccién

La asociacion espafiola de la esclerosis lateral amiotrofica (ELA) o enfermedad de
Lou Gehrig, la define como una enfermedad del sistema nervioso central,
caracterizada por una degeneracién progresiva de las neuronas motoras en la
corteza cerebral (neuronas motoras superiores), tronco del encéfalo y médula
espinal (neuronas motoras inferiores). La consecuencia es una debilidad muscular
gue puede avanzar hasta la pardlisis, extendiéndose de unas regiones corporales
a otras. Amenaza la autonomia motora, la comunicacion oral, la deglucion y la
respiracion, aunque se mantienen intactos los sentidos, el intelecto y los musculos
de los ojos. El paciente necesita cada vez mas ayuda para realizar las actividades

de la vida diaria, volviéndose mas dependiente.

Silani et al. (2011) explican que la ELA se caracteriza principalmente por la
combinacion de hallazgos de disfuncion de la neurona motora superior (NMS)
combinados con hallazgos de disfuncién de neurona motora inferior (NMI). A nivel
clinico existen diferencias en el segmento de inicio y patron de los sintomas, la
velocidad de extension y el grado de disfuncion de NMS y/o NMI. El 80% de los
casos inicialmente se caracterizan por debilidad de las extremidades, el 20%
restante inicia con sintomas bulbares, como disartria o disfagia. El dafio de NMS
da lugar a debilidad acompafiado de espasticidad, hipertonia y reflejos exagerados
de tendones profundos (hiperreflexia), en ocasiones clonus y el signo de Babinski.
La pérdida de NMI resulta en debilidad, acompafada de atrofia y fasciculaciones.
Por otro lado, las motoneuronas que controlan los musculos extrinsecos del 0jo no
son afectados. Igualmente, no hay dafio en el nacleo de Onuf, por lo que tampoco
resultan afectados los musculos de los esfinteres. Estudios recientes demuestran
gue la ELA suele presentarse en asociacion con la demencia fronto-temporal,

deficiencias cognitivas o con problemas de comportamiento.

Como bien explican Majounie et al. (2012) no se conoce la causa de la ELA, y los
cientificos alin no saben por qué ataca a algunas personas, y a otras no. Se conoce,
sin embargo, que las mutaciones del gen que produce la enzima superéxido

dismutasa 1 (SOD1) estan asociadas con algunos casos de la ELA familiar. Entre
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el 5% y el 10% de todos los casos de ELA son heredados. La forma familiar de
ELA, generalmente, resulta de un patron hereditario que requiere que solamente
uno de los padres lleve el gen responsable por la enfermedad. Un 20% de todos
los casos familiares, es debido a una mutacion en el gen de la enzima SODL1.
Recientemente, se ha descrito que un 39% de los casos familiares de ELA, y un
7% de los esporadicos, presentan una expansion de un hexanucleoétido en el intrén
1 del gen c9orf72. No todos los casos familiares de ELA se deben a mutaciones en
estos genes, por lo que es obvio que deben existir otras causas genéticas aun no
identificadas.

Para el diagnéstico como observamos en Brooks et al. (2000) los criterios de la
Federacion Mundial de Neurologia (criterios de El Escorial) son comianmente
usados para establecer el diagnostico de ELA. A pesar de ser establecido para
estudios clinicos, los criterios de El Escorial se utilizan debido a que facilitan el
diagnostico estandarizado de ELA. Segun estos criterios los requerimientos para
un diagnaostico apropiado de ELA son:

A) La presencia de:

1. Evidencia de degeneracion de NMI mediante evidencia clinica,
electrofisiologica o neuropatoldgica.

2. Evidencia de degeneracién de NMS mediante examenes clinicos.

3. Expansion progresiva de sintomas y signos hacia una o mas regiones.

B) La ausencia de:

1. Evidencia electrofisiolégica o patolégica de otras enfermedades que puedan
explicar la presencia de signos degenerativos de NMI y NMS.

2. Evidencia mediante neuroimagenes de otras enfermedades que puedan
explicar los sintomas y signos observados.

De acuerdo con los criterios de El Escorial formulados por la Federacion Mundial
de Neurdlogos en 1994 y modificados en 1998, el diagndstico definitivo de ELA es
basado en examen clinico y de electrofisiologia. Afladiendo a los criterios clinicos,
se requieren pruebas de laboratorio e imagen.

Para los sintomas, Logroscino et al. (2008) nos habla de que la ELA a menudo

comienza con fasciculaciones musculares y debilidad en una extremidad o
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dificultad para hablar. Eventualmente, la ELA afecta el control de los muasculos
necesarios para moverse, hablar, comer y respirar.

Segun la clinica Mayo (2022) los signos y sintomas de la ELA, varian mucho de
una persona a otra segun qué neuronas estén afectadas. Suele comenzar con
debilidad muscular que se propaga y empeora con el tiempo. Estos son algunos de
los signos y sintomas posibles:

- Dificultad para caminar o realizar actividades diarias normales.

- Tropezones y caidas.

- Debilidad en las piernas, los pies o los tobillos.

- Debilidad o torpeza en las manos.

- Dificultad para hablar o problemas para tragar.

- Calambres musculares y espasmos en brazos, hombros y lengua.

- Llanto, risa o bostezos inapropiados.

-Cambios cognitivos y de comportamiento.

Ciertos medicamentos como el Riluzole, del tipo de los benziotazoles, se usa para
tratar la ELA ya que cambia la actividad de determinadas sustancias naturalmente
presentes en el cuerpo humano que afectan a nervios y musculos (De Carvalho et
al., 2008).

Las investigaciones de Almeida et al. (2012) apuntan que el ejercicio es importante
para prevenir la atrofia de los musculos por desuso en sujetos que padecen ELA, y
siempre que sea posible hacer ejercicio de forma coOmoda y segura, para preservar
la salud cardiovascular. Sin embargo, durante mucho tiempo a los pacientes
neuromusculares se les recomend6 que no hicieran ejercicio. Aunque, segun
nuestro conocimiento, no existe ningun estudio documentando en la que realmente
ocurra una "debilidad por uso excesivo".

Segun Louisa et al. (2017) indican que hay pruebas de que el ejercicio incluido los
estiramientos, puede mejorar la discapacidad en las enfermedades neuromotoras
(MND) tres meses después del programa de ejercicios, pero no la calidad de vida,
en comparacion con las "actividades habituales” o la "atencion habitual".

Segun Banseok et al. (2021) los resultados de los estudios realizados tanto en

humanos como animales en las Ultimas décadas han demostrado que el ejercicio
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tiene efectos beneficiosos no solo en la salud fisica, sino también en las funciones
neuronales, lo que, entre otras cosas, produce una inhibicion de la

neurodegeneracion.

La préactica deportiva intensa y regular aumenta el riesgo de padecer enfermedades
raras relacionadas con las motoneuronas, como es el caso de la ELA en sujetos
predispuestos a desarrollarla (Van Es et al., 2017). Los mismos afirman que los
individuos que realizaban ejercicio intenso tenian hasta un 26% mas de riesgo de
desarrollar este tipo de enfermedad en comparacién a las personas menos activas,
existiendo una asociacion lineal; a mayor cantidad de ejercicio, mas riesgo. No
obstante en dicho estudio se aconseja la actividad fisica como método de

prevencion a la mayoria de patologias.

Segun la revision realizada por Logroscino et al. (2008) la prevalencia de esta
enfermedad en poblaciones europeas o en aquellas con descendientes europeos
es de 2.6 a 3 casos/100.000 personas. A nivel mundial, la incidencia anual se
encuentra en torno a una tasa bruta de 1.75/100.000 habitantes y una tasa

estandarizada por la poblacién mundial de 1.68/100.000.

Hispanos, africanos, americanos y asiaticos tienen una menor tasa bruta de
incidencia en relacion con las poblaciones caucéasicas. Tanto la incidencia como la
prevalencia son menores en poblaciones con origenes “mixtos” que en poblaciones

europeas o de ancestros europeos.

Segun Logroscino et al. (2008) se observan diferencias en la edad de aparicion de
los sintomas, estando en torno a los 65 afios en poblaciones con ancestros
europeos y alrededor de los 55 en poblaciones genéticamente heterogéneas.
Existe un pico de riesgo de desarrollar la enfermedad entre los 50 y 75 afios,
apreciandose un descenso del mismo a partir de dicho rango. Se estima que el
riesgo de padecer ELA a lo largo de la vida es de 1:350 en hombres y 1:400 en
mujeres, esto supone que por cada mujer afectada por la enfermedad hay entre
1.2-1.5 hombres afectados. Si bien es cierto que algunos autores han postulado un

descenso en el ratio hombre y mujer comparado con antiguas publicaciones.
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La tasa de progresion de la enfermedad medida en la escala de evaluacion
funcional para la ELA (ALSFRS-R) es similar entre EEUU y Europa (entre -0.89 y -
1.6 puntos/mes) y las poblaciones japonesas (entre -1.03 y —1.21 puntos/mes), tal
y como apunta el estudio realizado por Majounie et al. (2012).

Los factores de riesgo ambientales se han estudiado ampliamente, pero hasta la
fecha no se han encontrado evidencias soélidas que permitan afirmar la existencia
de una relacion directa entre un determinado factor y la ELA.

Si bien, existen estudios que encuentran cierto vinculo entre las altas
concentraciones en plasma de contaminantes organicos persistentes, con un

impacto negativo en la supervivencia de pacientes con ELA (Silani et al., 2011).

La enfermedad mas parecida a la ELA es la Esclerosis Multiple (EM). En la ELA la
progresion es siempre constante, si bien el ritmo de esa progresion puede variar de
un paciente a otro. De ahi que la esperanza de vida oscile entre los 3 y 5 afios
desde el momento del diagndéstico. Por el contrario, los pacientes con EM pueden
tener una esperanza de vida similar a la de la poblacion general si reciben un

tratamiento adecuado que permita controlar el avance de la enfermedad.

5. Objetivos
El objetivo principal de esta revision bibliografica sistematizada es analizar los
efectos del ejercicio en sujetos con ELA.
Los objetivos secundarios planteados son:
o Indagar en los beneficios del ejercicio respiratorio en sujetos con ELA.
o Conocer el efecto del ejercicio sobre la calidad de vida en sujetos con ELA.
o Conocer el desarrollo y evolucion de la enfermedad después de la

prescripcion de ejercicio fisico.

6. Metodologia
6.1Disefo
Se ha realizado una revision bibliografica sistematizada de articulos de
investigacion recientes, relacionados con la influencia del ejercicio en sujetos con
ELA. Los investigadores que han llevado a cabo la busqueda bibliogréafica han sido
Adrian Faustino Hernandez Pérez y Joan Pau Martinez Daviu y, a través de una

revision por pares consensuada por los dos investigadores, el 10 octubre de 2022.
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6.2 Estrategia de busqueda

Se ha realizado una busqueda bibliografica usando las siguientes bases de datos:
o Academic Search Ultimate, CINAHL, MEDLINE Complete, Rehabilitation

and Sports Medicine Source y SPORTDiscus.

Se utilizaron las siguientes palabras clave en el proceso de busqueda a la hora de

seleccionar los articulos: “als OR amyotrophic lateral sclerosis OR ameotropic

lateral sclerosis OR lou gehrig’'s disease”” AND exercise’ AND ““benefits OR

advantages OR positive effects .

6.3Criterios de seleccion

Una vez finalizado el primer proceso de busqueda, se llevaron a cabo los filtros
pertinentes para llegar a los articulos en cuestion.

Los criterios de inclusion fueron:

- Ao 2010 — 2022 (1 realizado junto a las palabras clave.
- Texto completo.

- Publicacion académica: ECA.

- Idioma inglés o castellano.

- Escala PEDro: igual o superior a 5.

Los criterios de exclusion fueron:

- Articulos repetidos.

- No se habla sobre la ELA.

- No se realiza en humanos.

Riesgo de sesgo:

Para evaluar la calidad metodolégica de los articulos seleccionados se siguieron
los procedimientos de la escala PEDro. Los dos revisores evaluaron de forma
independiente la calidad metodoldgica de los articulos seleccionados, llegando a
un consenso en su puntuacién. Para asegurarse que la informacién fuera de alta
confianza, los articulos seleccionados presentan una puntuacion de 6 puntos 0 mas
a excepcion de dos articulos (con una puntuacion de 5). La escala elegida a pesar
de ser muy aceptada y usada por la comunidad cientifica en este tipo de revisiones,

en nuestro caso nos ha resultado conflictiva ya que nuestra revision se basa en
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estudios de una enfermedad terminal y entre otros, uno de sus criterios es que
todos los participantes que empiecen el tratamiento lo finalicen. (PEDro:
Physiotherapy Evidence Database, 2022). Los 11 items de la escala que se han
aplicado, se explican de manera desarrollada a continuacion de la Tabla 2 cuadro
resumen de los resultados de la escala PEDro, ubicada en la pagina 29.

6.4 Diagrama de flujo:
Figura 1
Diagrama de flujo
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7. Discusion
7.1Analizar los efectos del ejercicio fisico en sujetos con ELA.

Segun Kato et al. (2018) las neuronas motoras en los sujetos que padecen ELA se
degeneran rapidamente. Asi mismo explica, que los que realizan ejercicios de
fuerza aumentan las posibilidades de que sus neuronas motoras residuales se
expandan por brotacion colateral. Compensando la disminucion del nimero de
unidades motoras manteniendo la fuerza muscular en pacientes con ELA en la

etapa inicial.

Hay discrepancias en cuanto a qué tipo de contraccion es la mejor para los sujetos
que padecen ELA. Merico et al. (2018), Kato et al. (2018) explican que una
contraccion isométrica submaxima evita el dafio muscular por sobrecarga mecanica
y bioeléctrica, o estrés metabolico, especialmente en las fibras musculares
fatigables de contraccion rapida. Sin embargo Clawson et al. (2018) escogio la
contraccion conceéntrica para evaluar miembros superiores e inferiores a través de

manguitos lastrados.

Merico et al. (2018) explica que durante el ejercicio isométrico, el masculo se activa,
manteniendo una longitud constante y alcanzando un estado de maxima tension de
forma segura. Este mecanismo puede ser crucial para fortalecer un musculo
denervado. Por otro lado, Kato et al. (2018) no especifica este beneficio en la

contraccion isométrica.

Clawson et al. (2018) expresa que una de las variables mas importantes para
determinar la eficacia de los ejercicios de resistencia aerobica (RA) es el consumo
maximo de O2 (VO2 max). En su caso, no se observaron diferencias de VO2 max
ni en la capacidad vital forzada pulmonar (CVF) entre los grupos de fuerza
resistencia (FR), de estiramientos rango muscular (SROM) y RA después de 24
semanas. Sin embargo, Merico et al. (2018) explica que el entrenamiento aerdbico

puede principalmente aumentar la capacidad aerGbica a través del

12
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reacondicionamiento cardiorrespiratorio y promover la funcién cardiovascular,

mejorando la modulacion cardiovagal.

En términos de cumplimiento, los resultados de Clawson et al. (2018) indican que
los participantes del grupo RA mostraron un menor cumplimiento (50%) en
comparacién con los participantes del grupo SROM (86%) y FR (68%) tras las 24
semanas de estudio. Este cumplimiento reducido del grupo RA podria sugerir que
el régimen de ejercicios de resistencia fue demasiado vigoroso. Esto podria estar
relacionado con el tiempo prescrito para realizar los ejercicios de resistencia en
cada sesion, o posiblemente la frecuencia con la que ocurrieron los ejercicios de

resistencia (3 dias/semana).

El entrenamiento de RA también fue tratado por Pegoraro et al. (2019), estudio en
el cual los sujetos sucumbieron a un protocolo de ejercicio diario de 6 semanas de
duracion a traves de un cicloergdmetro tanto de manos como de pies. Midiendo sus
niveles de miR-1, miR-206, miR-133a y miR-133b (microARN que regulan
negativamente la expresion génica a nivel postranscripcional, los cuéles participan
en la regulacidon de la expresion génica en organismos multicelulares, importantes
para el desarrollo normal del musculo cardiaco y esquelético) previo y finalizando
el protocolo de entrenamientos de RA. Encontrando niveles significativamente mas
bajos de cada uno de ellos después del entrenamiento fisico en el 82% de los
sujetos. Un 18% de los casos presentaron un aumento para miR-1 y miR-206. Sin
embargo, la mayoria de ellos estaban usando un deambulador y se encontraban

en etapas mas avanzadas de la enfermedad.

En términos de recuperacidén post ejercicio, Merico et al. (2018) realizaron una
prueba de creatina quinasa (CK) para evaluar el dafio muscular potencial como
consecuencia del nivel e intensidad del ejercicio fisico. Ningln paciente mostré
valores alterados de CK antes y después del tratamiento. Clawson et al. (2018)
realizaron una medicién utilizando la escala de gravedad de la fatiga (FSS) y una
escala analégica visual (EVA) para medir la fatiga, dolor o calambres musculares.

No hubo aumentos en la fatiga, el dolor o los calambres musculares que sugirieron

13
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gue el ejercicio exacerbaria sintomas potencialmente relacionados con la ELA y el

ejercicio.

Para Merico et al. (2018) mejoraron los resultados de la escala funcional de
independencia (FIM), FSS y la escala Medical Research Council (MRC) después
de las 5 semanas de entrenamiento. También obtuvo buenos resultados el estudio
realizado por Kato et al. (2018) en el cual se mejoré la debilidad muscular por
desuso de los sujetos, lo que condujo a una mejora en la puntuacién en la escala
de valoracion funcional (FAC) y en la marcha independiente. Por el contrario, ni la
fuerza muscular extensora de rodilla (KEMS) ni la puntuacion FAC mejoraron en la
segunda etapa de medicion 10 meses después. En cambio para Clawson et al.
(2018) no hubo diferencias en las pendientes de disminucion para la escala
ALSFRS-R. Concluyendo que ninguno de los ejercicios prescritos de RA, FR y
SROM era perjudicial.

Después de un protocolo de ejercicios diarios de RA (en cicloergdmetro, 65%
frecuencia cardiaca maxima, 20 minutos) y FR (isométricos submaximos 3
repeticiones) durante 5 semanas. Merico et al. (2018) indica que aumentaron los
niveles de fuerza en los grupos musculares del biceps braquial y tibiales anteriores.
Los sujetos en situacion de reposo disminuyeron la frecuencia cardiaca (FC), el
consumo de oxigeno y la ventilacion de litro/minuto (I/min). Hubo una mejora
sustancial en la prueba de la marcha de 6 minutos (6MWT), mientras que en el

grupo control los resultados fueron los opuestos (terapia basica).

En los resultados obtenidos por Kato et al. (2018) en el caso de ELA bulbar se
mantuvo el KEMS del inicio hasta 10 meses después. En el caso de ELA de
miembro inferior, el KEMS disminuy6 aproximadamente un 25 % en comparacion

con el inicio.

Después de un protocolo de ejercicios diarios de RA (en cicloergdbmetro, 65%
frecuencia cardiaca maxima, 20 minutos) y FR (isométricos submaximos 3
repeticiones) durante 5 semanas, Merico et al. (2018) indica que aumentaron los

niveles de fuerza en los grupos musculares del biceps braquial y tibiales anteriores.
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Los sujetos en situacion de reposo disminuyeron la frecuencia cardiaca (FC), el

consumo de oxigeno y la ventilacion de I/min.

En cuanto a la duracion de los efectos del ejercicio Kato et al. (2018) apuntan que
los resultados actuales demuestran que los pacientes con ELA pueden mantener
el efecto positivo del ejercicio de fortalecimiento muscular durante casi 1 afio.
Evitando asi la disminucién de KEMS aproximadamente un 35% 1 afio después
del diagnéstico.

Pegoraro et al. (2019) indicaron que la disminucion en los niveles de myomiRs que
se encontraron después del entrenamiento se debié a una estabilizacion del
musculo esquelético y la unién neuromuscular (NMJ) de pacientes con ELA.
También, se considera que el autoejercicio podria mantener un KEMS normal y una
marcha independiente; por lo tanto, mantener el efecto positivo. En otras palabras,
el ejercicio debe realizarse de forma continua para mantener el efecto del ejercicio

de fortalecimiento muscular, sobre todo en pacientes con ELA de tipo bulbar.

7.2 Indagar en los beneficios del ejercicio respiratorio en sujetos con ELA.

Pinto et al. (2012) analizaron los efectos de un tratamiento de 8 meses con el
dispositivo Threshold-IMT. Comparando el grupo control (primeros 4 meses
placebo) con el experimental (8 meses de ejercicios inspiratorios). Por otro lado,
Vicente-Campos et al. (2022) indagaron en los efectos del dispositivo
PowerBreathe, comparando un grupo control (tratamiento habitual) y uno

experimental (ejercicios inspiratorios).

En ambos casos se fue incrementando la resistencia del dispositivo. El dispositivo
se gradu6 de 9 a 41 cm H20 (unidad de presion), todos los sujetos de ambos
grupos realizaron dos veces al dia, durante un periodo de 10 minutos cada uno, a
la misma hora por la mafiana y por la tarde sus ejercicios. En el periodo de ejercicio
activo, el umbral de carga se fij6 en 30 — 40 % del test de presion inspiratoria
maxima (MIP) (Pinto et al., 2012). En cambio Vicente-Campos et al. (2022)

aplicaron un protocolo de 30 inspiraciones por dia, divididas en 15 repeticiones por
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la mafiana y 15 repeticiones por la noche, 5 dias a la semana; graduando la
resistencia desde un minimo de 23 cm H20 hasta 186 cm H20. Durante la primera
semana, la resistencia del entrenamiento se fijé al 30 % de la MIP aumentando un
40% durante la segunda y tercera, 50% la cuarta y quinta y un 60% durante las

ultimas tres.

Al final de los primeros cuatro meses del programa de entrenamiento, todos los
pacientes podian respirar comodamente a través del dispositivo Threshold-IMT con
una frecuencia respiratoria entre 14 y 16 ciclos por minuto. La saturacion de
oxigeno en sangre evaluado por oximetria de pulso mejor6 durante la sesién de
entrenamiento en un 1 — 2% y la FC disminuyé alrededor de 5 latidos por minuto
(Ipm), regresando los valores a los niveles basales 1 minuto después de finalizar la
sesion de entrenamiento. La sub puntuacion respiratoria no mostréo un aumento
significativo después de periodos de ejercicio de cuatro y ocho meses en ninguno
de los grupos (Pinto et al., 2012). Sin embargo Vicente-Campos et al. (2022)
respecto a las comparaciones entre grupos, hubo diferencias estadisticamente
significativas indicando que el grupo experimental tuvo un aumento de MIP y
puntuacion ALSFRS-R, asi como una reduccion FC e intervalo entre RR en el

complejo QRS respecto al grupo control.

El articulo de Pinto et al. (2022) desarrolla el analisis del grupo experimental, el cual
mostré un aumento en MIP, presion inspiratoria nasal sentado (SNIP), maximo flujo
espiratorio (PEF) tumbado y maxima ventilacion voluntaria (MVV), tanto sentado
como en decubito supino en el periodo de inicio y a los 4 meses. Esta mejora no
persistié en el segundo periodo de entrenamiento activo de los 4 a los 8 meses. En
el grupo control, en el periodo de tratamiento activo (4 — 8 meses), MIP sentado,
PEF, MVV y SNIP en ambas posiciones aumentaron, pero no alcanzaron
significacién estadistica. No se encontraron diferencias significativas entre los
grupos en la escala FIM, escala de Epworth, cuestionario EQ5D, FSS, EVA, escala

de Hamilton y disnea.

Vicente-Campos et al. (2022) afirmaron que en estos pacientes, en los que la
respiracion espontanea se ve afectada por una pérdida de motoneuronas del asta
anterior de la médula espinal encargadas de la inervacién del diafragma, cualquier

intervencion que pueda retrasar esta pérdida de funcién del diafragma y del resto
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de los musculos respiratorios es de vital importancia. En el caso de Pinto et al.
(2022) indican que no hubo cambios en la fisiologia de la unidad motora en el

diafragma durante el periodo de ejercicio respiratorio.

Los resultados de Pinto et al. (2022) no sugirieron que el ejercicio inspiratorio pueda
diferir la disminucidn de la funcién respiratoria en pacientes con ELA afectados de
forma temprana con funcion respiratoria normal. Sin embargo, sugieren un leve
beneficio transitorio, que es mas evidente en la evaluacién clinicay en las pruebas
gue evallan la fatiga respiratoria. Siendo util para prevenir los sintomas
respiratorios en las primeras etapas de la ELA. Vicente-Campos et al. (2022)
concuerdan también que el entrenamiento de los misculos respiratorios parece ser
una herramienta segura y facil de usar en pacientes con ELA. El entrenamiento de
los muasculos inspiratorios con PowerBreathe (ademas de la atencidon habitual)
puede mejorar la fuerza de los musculos inspiratorios y la FC en reposo en

pacientes con ELA.

No hubo efectos nocivos sobre la fuerza o funcion de los musculos respiratorios
(Pinto et al., 2012; Vicente-Campos et al., 2022).

7.3 Conocer los efectos del ejercicio sobre la calidad de las actividades de la

vida diaria en pacientes con ELA.

La mayoria de los pacientes con ELA son diagnosticados al afio y 2 meses después
del inicio de la enfermedad y con una puntuacion ALSFRS-R de 39 puntos; por lo
tanto, el periodo durante el cual se puede esperar un efecto positivo puede ser muy
corto. A pesar del tipo de ELA, la debilidad muscular y la alteracién de la marcha;
es importante iniciar el ejercicio para mantener o mejorar la capacidad de marcha
tan pronto como se diagnostique ELA en los pacientes. A medida que pasa la
enfermedad, la debilidad muscular progresa y las actividades de la vida diaria se
convierten en una sobrecarga, punto en donde no se puede esperar una mejoria
(Kato et al., 2018).

Pero no sélo el ejercicio es participe en la calidad de vida. Otros factores, ademas

de la intolerancia al régimen de ejercicio o la progresion de la enfermedad en si
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pueden contribuir a ello. La salud mental, las horas de trabajo, el grado de apoyo
familiar y otras actividades competitivas también comunes a las personas sanas
ciertamente pueden impedir la adherencia a los regimenes de ejercicio (Clawson et
al., 2018).

En términos de espasticidad Clawson et al. (2018) incorpor6é la escala de
espasticidad de Ashworth. En la cudl no se vié ninguna diferencia en las
puntuaciones de espasticidad entre los grupos RA, FR y SROM.

La marcha y la independencia es el mayor indicativo de una buena calidad de vida
en sujetos con ELA, Kato et al. (2018) indica que los resultados actuales sugieren
gue se puede esperar un efecto positivo del ejercicio de fortalecimiento muscular.
Para ello, es necesario iniciar y continuar el ejercicio de los musculos extensores
de la rodilla tan pronto como se diagnostica a los pacientes, para mantener y
mejorar la capacidad de marcha. También Merico et al. (2018) apunta que el uso
de un protocolo combinado de RAy de FR (por debajo del esfuerzo maximo) parece
tener efectos positivos en términos de energia y fatiga requerida para realizar las
actividades de la vida diaria, y se asocia con una mayor funcion e independencia.
Un menor requerimiento de oxigeno por parte del masculo activo durante tareas
submaximas indica una mejor economia de la marcha. Clawson et al. (2018) apunt6
a una tendencia hacia menos caidas en los grupos de ejercicios de FR y RA en
comparacion con el grupo de SROM. En cambio, comenta que no hubo diferencias
en las medidas de calidad de vida definidas por la escala ALSQoL entre los grupos
de ejercicio RA, FR y SROM.

Por otra parte, Pegoraro et al. (2019) observaron un efecto positivo del
entrenamiento de rehabilitacion moderado en los pacientes con ELA documentado
por un cambio significativo en las puntuaciones ALSFRS-R y FIM, y una reduccion
significativa de la fatiga subjetiva del paciente con una disminucion en las
puntuaciones FSS después del ejercicio, mostrando una mejora de la fuerza
muscular, una mejora de las condiciones fisicas y la independencia después del
entrenamiento fisico. A su vez Pinto et al. (2012) apunta que la escala de Borg para

la disnea evolucioné favorablemente en el grupo experimental pero no hubo una
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diferencia significativa en ALSFRS ni una disminucion en las sub puntuaciones

entre los grupos.

7.4 Conocer el desarrollo y evolucion de la enfermedad después de la
prescripcion de ejercicio fisico.

Un aumento en la actividad neuromuscular como los ejercicios repetidos dan como
resultado una transicion de la enfermedad de rdpida a lenta, y la falta de actividad
(resultado de la denervacion), induce una transicion de la enfermedad de lenta a
rapida (Merico et al., 2018).

Clawson et al. (2018) determinaron que ninguno de sus protocolos de ejercicios
(RA, FR Y SROM) generaban una exacerbacion significativa en ninguna de las
medidas. Afirmando que no empeoran la progresion de la enfermedad en

comparacion con otros ejercicios.

El KEMS vy la capacidad de marcha mejoraron durante la hospitalizacion inicial (1
afio después del inicio de la enfermedad), puntuacion ALSFRS-R de 40 puntos o
mas, pero no mejoraron después del afilo y 8 meses después del inicio de la
enfermedad, puntuacién ALSFRS-R < 35 puntos. El flujo maximo de tos y la fuerza

de prension también disminuyeron (Kato et al., 2018).

Pegoraro et al. (2019) afirman que se observa una disminucién en miR-1, miR-
133a, miR-133b y miR-206 después de la rehabilitacion en sujetos con ELA en
comparacion con los datos del inicio. La desregulacion observada de los
myomiARN podria correlacionarse con la respuesta clinica al tratamiento de
rehabilitacion pudiendo disminuir la degeneracién rapida. Solo hubo una falta de
disminucién en los niveles de myomiARN en casos avanzados. Estos pocos
pacientes usaban un deambulador y tenian madsculos mas atroficos. La posible
explicacion de su nivel aumentado discrepante de myomiARN es que, mientras que
la masa muscular aumenté en la mayoria de los pacientes con ELA, no aumento

en aquellos con fatiga.
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Por dltimo Pinto et al. (2012) explica que sus resultados generales después de
analizar la escala ALSFRS, no respaldaron un efecto neuroprotector del ejercicio

inspiratorio del Threshold-IMT.
8. Futuras lineas de investigacion

En funcién de los estudios que hemos revisado podemos decir que en general hay
muy poca investigacion sobre el ejercicio fisico y respiratorio y sus efectos en
sujetos con ELA. A pesar de que es una enfermedad con cierta incidencia en la
poblacion, no se refleja en la cantidad y calidad de estudios que deberia hacerse

sobre este tema.

Al ser una enfermedad terminal se deberia buscar pacientes en estadios mas
tempranos de la enfermedad, ya que en muchos estudios se han hecho en sujetos
de tercera edad o en estadios muy avanzados de la enfermedad. Por esta razén es
complicado el poder completar un protocolo de ejercicios con este tipo de poblacion
ya que se encuentran en estados muy débiles de salud tanto fisica como

mentalemnte. Lo que conlleva en ocasiones a grandes impotencias funcionales.

Ademas, creemos que son necesarios estudios con una muestra de mayor tamafio
para confirmar los resultados obtenidos de los articulos evaluados, ya que
normalmente los grupos dentro de los mismos rara vez superan el medio centenar

de sujetos.

A pesar de que los articulos que hemos analizado individualmente hablando son
generalmente buenos a nivel metodolégico, con mediciones de variables
cientificamente aceptadas y con escalas propias de la ELA y enfermedades
neurodegenerativas; colectivamente pensamos que deberian centrar la
investigacion creando un consenso sobre unas mismas variables, escalas y
protocolo de ejercicios los cuales tengan mas evidencia para que exista mas

coherencia a la hora de comparar resultados.
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9. Conclusiones

Llegamos a la conclusion principal de que el ejercicio fisico de cualquier tipo es una
actividad beneficiosa para los pacientes con ELA, principalmente para aquellos que
estan en los primeros estadios de la enfermedad.

Ademas también podemos concluir que el mejor ejercicio fisico son los ejercicios
de fuerza y resistencia aerébica. Ya que en la mayoria de estudios que hemos
comparado es dénde mejores resultados se han obtenido. Los ejercicios aerdbicos
ayudan a la disminucién en los niveles de myomiRs, estabilizando el musculo
esquelético y la union neuromuscular de pacientes con ELA. Asi como los ejercicios
de fuerza isométrica en su mayoria han mostrado un aumento en la potencia
muscular y resistencia a la fatiga. Mejorando asi su independencia y capacidad de
la marcha. Especificando que el ejercicio debe realizarse de forma continua para

mantener el efecto del ejercicio de fortalecimiento muscular,

Respecto a los ejercicios respiratorios podemos decir que pueden llegar a ser
beneficiosos a partir de los 23 cm H20 de presion. Mejorando la fuerza de los
musculos inspiratorios en la ventilacion voluntaria maxima, flujo espiratorio y la FC
en reposo en pacientes con ELA. Pudiendo retrasar la disfuncion del diafragma y

del resto de los musculos respiratorios.

En términos generales se observo una mejora global de la independencia funcional

en todos los pacientes, independientemente del tipo de ejercicio realizado.

En ningun protocolo de ejercicios se detectaron indicios nocivos que perjudican o
aumentan la evolucion de la enfermedad. Por el otro lado, tampoco podemos decir
gue los estudios confirman que después del ejercicio fisico haya una mejora

significativa en el desarrollo de la enfermedad segun la escala ALSFRS-R.
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11 Anexos

11.1 Cuadro resumen de los articulos empleados:

Tabla 1

Cuadro resumen de los articulos utilizados ordenados alfabéticamente

Efectos del ejercicio en sujetos

con esclerosis lateral amiotrofica

L Evolucion
P Ejercicio . . .
Autores Ejercicio fisico resjpiratorio Calidad de vida dela Variables Resultados
enfermedad
Si. A través de la -Independiente: No hubo diferencias en las pendientes de
escala de severidad Entre[;amiento- disminucién para dos de las medidas de
de la fatiga (FSS), aplicado resultado clave de ELA (ALSFRS-R y CVF).
Clawson et | Si- Ejercicios de fuerza, | Si. A través de escala analégica | Si- A través P " . No hubo mejora pero tampoco disminucion en
. - -Dependientes: . y
resistencia 'y ROM. Por | la CVF. Por visual (EVA), escala de la escala Cumplimiento del resultados de dinamometria manual.
al. (2018) dinamometria manual. espirometria. e ALSFRS-R. P Sin observaciones en VO2 max.
de espasticidad de protocolo de Si .
. oM in cambios en escala ALSQoL.
Ashworth y escala de (e:r:}::enamento, ROMY | Escalas FSS, EVA y Asworth resultados sin
calidad de vida : cambios.
ALSQoL.
KEMS mejoré en un 20 % en comparacién con
-Independiente: el inicio del tratamiento.
Si. Ejercicios de fuerza Realizacion del En la ELA tipo miembro inferior la puntuacién
Kato et al muscular de extension de la Si. A través | KEMS. FAC mejor6 de 3 a 4 puntos.
! rodilla (KEMS) mediante el | No. No. de la escala | Dependientes: Los pacientes desarrollaron marcha
uso de un dinamémetro. -R. umplimiento del independiente.
2018 de un dinamé ALSFRS-R. | Cumplimiento del independi
protocolo de Tras 8 meses, hubo una disminucién en todos
entrenamiento. los pardmetros medidos.
Si. Ejercicios isométricos . :
- . . Se observé una mejora global de la
gonbes((j:ala (IMTC A traves é?}?é%iﬁ':r:}ts' independencia funcional en todos los
. € bandas elasticas. No. Mediciones PR . Si. A través oy pacientes, independientemente del tipo de
M t al Si. Si. A través de la pruebas aplicadas. N ) .
erico et al. en consumo | “o L overidad de | 9 12 escala | T Tl e ejercicio realizado. Ademéas, se observaron
(2018) Prueba de la marcha, MRC | maximo de | \Jtai a (FSS) ALSFRS-R. Cunrﬁ) limiento del especificamente mejoras en la potencia
Sum Score y la prueba de | oxigeno. g ' P muscular, el consumo de oxigeno y la fatiga en

caminata de los 6 minutos.

protocolo de
entrenamiento.

el grupo ALS-EP.
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-Independiente:
Reclutamiento de
Si, entrenamientos de Si, através delaescala | Si. A través sangre en un tubo Hubo una disminucion de miR-1, miR-206,
Pegoraro et Vacutainer
resistencia aerébica através | No. FSS de fatiga de la escala -Dependientes: miR-133a y miR-133b tras el ejercicio en el
al. (2019) de cicloergémetro. subjetiva. ALSFRS-R. Cun?plimiento del 82% de los sujetos.
protocolo de
entrenamiento.
Si. Programa ;Dlrr;?gcp(:elgddlznte: No hay una diferencia significativa entre los
de’ ejergicio programa de ejercicio dos grupos de pacientes. El andlisis dentro del
Pinto et al inspiratorio Si. Escala FSS, EVA, | Si. Através inspiratorio activo e g;gﬁ%eizg'nuonaqur?]e.eolraej?;gfslﬂor'ir:pléitor:g
' No. activo. Através | Borg, de depresion | dela escala instrumento gub untuacion res iré\toria en la ventilacion
(2012) del Threshold- | HRSD y de suefio ESS. | ALSFRS-R. | Threshold-IMT D e o
IMT - Dependientes: vo untan_a, maxima, el Ujo_esplrat_quo maximo
’ Capacidad resp'iratoria y la presién inspiratoria de inhalacion.
de los sujetos.
;?gtigz?od';:te: Hubo diferencias estadisticamente
Si, Programa . significativas lo que muestra que el grupo
. S o9e programa de ejercicio )
Vicente- de ejercicio . . . . B . g experimental tuvo un aumento de PImax y
inspiratorio Si,através delaescala | Si. A través | inspiratorio activo e untuacion ALSERS-R asi como. una
Campos et | No. P . de calidad de vida | de la escala | instrumento P = - :
activo. A través ALSAQ-40 ALSFRS-R PowerBreathe reduccion FC e intervalo RR respecto al grupo
al. (2022) del : : “Dependientes: control. El resto mediciones de resultados no
PowerBreathe. Capi\cidad resbiratoria mostraron ninguna diferencia estadisticamente
de los sujetos. significativa

Nota. Elaboracién propia.
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11.2 Evaluacion de la calidad metodoldgicay escala PEDro

Tabla 2

Cuadro resumen de los resultados de la escala PEDro

Efectos del ejercicio en sujetos

con esclerosis lateral amiotrofica

L 100% Medidas
Autores Crltde:os StIJjetos Asignacion s(i;n:LilIg?;s Sujetos Terapeutas | Evaluadores Rgls;vléago sujgtos Compa'rag:ién puntuales y Resultado
eleccion al azar oculta al inicio cegados cegados cegados 85% reciben estadistica _ dc_e_
tto variabilidad
Clawson et . . P . , , ,
al. (2018) Si Si No Si No No Si No Si Si Si 6/10
ots | Si | No No Si | No No No Si Si Si Si 5/10
M ois | Si S S S No No S S S S S 8/10
Pegoraro et . . . . . .
al. (2019) Si No No Si No No No Si Si Si Si 5/10
P'?;%f;)a" Si Si Si Si Si No No Si No Si Si 7/10
Vicente-
Campos et Si No No Si No No Si Si Si Si Si 6/10
al. (2022)
Nota. Elaboracioén propia.
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Como se observa en la Tabla 2, a los 6 articulos utilizados para realizar la revision
bibliogréafica sistematizada, se les ha aplicado la escala PEDro con cada uno de
sus items correspondientes. Los items que se han aplicado se explican a

continuacion:

- Criterios de seleccion: el articulo debe describir la fuente de obtencion de los
sujetos y un listado de criterios que tienen que cumplir para ser incluidos en el
estudio.

- Sujetos al azar: los sujetos se asignan de manera aleatoria a los grupos
establecidos.

- Asignacion oculta: la persona que decide si un sujeto puede participar en el
estudio o no, a traveés de los criterios de seleccion, no sabe a qué grupo va a ser
asignado ese sujeto.

- Grupos similares al inicio: el articulo debe describir al menos una medida de la
severidad de la condicion tratada y al menos una medida del resultado clave al
inicio.

- Sujetos cegados: los sujetos no conocen a qué grupo han sido asignados.

- Terapeutas cegados: los terapeutas no conocen a qué grupo han sido asignados
los sujetos.

- Evaluadores cegados: los evaluadores no conocen a qué grupo han sido
asignados los sujetos.

- Resultado clave > 85%: los resultados clave deben haber sido medidos, por lo
menos, en el 85% de los sujetos.

- 100% sujetos reciben tto: el analisis y obtencion de los resultados se hizo a todos
los sujetos, a pesar de que no fueran un grupo que recibiera intervencion (grupo
control).

- Comparacion estadistica: se realiza una comparacion estadistica entre grupos y
los resultados clave que se obtuvieron.

- Medidas puntuales y de variabilidad: el articulo proporciona estimaciones
puntuales y medidas de variabilidad de forma gréafica en caso de que sea necesario.
Las medidas de variabilidad incluyen: desviacion estandar, errores estandar,

intervalos de confianza y rangos intercuartilicos.
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