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Resumen

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa que

afecta a las motoneuronas, como consecuencia afecta al movimiento voluntario de la

musculatura, esto provoca debilidad muscular que avanza hasta la parálisis.

El objetivo del trabajo es proponer un protocolo para los pacientes con ELA en el

estadio 1 centrado en la terapia miofuncional y la intervención centrada en las familias

para que estas actúen como agentes activos.

Con este protocolo se espera mejorar la calidad de vida de estos pacientes. Esto se

espera lograr manteniendo la funcionalidad del lenguaje y de las funciones orales no

verbales. Además, se pretende darle importancia a la función del logopeda, dado que en

esta enfermedad es de vital importancia la implicación de estos profesionales para

ayudar así a la mejora de sus funciones orales verbales y no verbales y por ende mejorar

la calidad de vida.

Palabras claves: Esclerosis Lateral Amiotrófica, lenguaje, miofuncional, logopedia,

intervención.
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Abstract

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease that affects motor

neurons and as a consequence affects voluntary muscle movement, causing muscle

weakness that progresses to paralysis.

The aim of the work is to propose a protocol for patients with ALS stage 1 focused on

myofunctional therapy and intervention centred on families so that they act as active

agents.

This protocol is expected to improve the quality of life of these patients. This is

expected to be achieved by maintaining the functionality of language and non-verbal

oral functions. In addition, it is intended to give importance to the role of the speech

therapist, given that in this disease the involvement of these professionals is of vital

importance to help improve their verbal and non-verbal oral functions and thus improve

their quality of life.

Key words: Amyotrophic Lateral Sclerosis, language, myofunctional, speech therapy,

intervention.

3



Introducción

La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) es una enfermedad neuromuscular en la que

las motoneuronas que controlan el movimiento de la musculatura voluntaria,

gradualmente disminuyen su funcionamiento y mueren. La consecuencia es una

debilidad muscular que avanza hasta la parálisis, extendiéndose de unas regiones

corporales a otras, amenazando gravemente la autonomía motora, la comunicación oral,

la deglución y la respiración (Luzón, 2017).

Los datos de incidencia del ELA en la población europea oscilan entre 0.4-2,4 casos

por cada 100.000 habitantes. En cuanto a la prevalencia, los datos oscilan de 4-6 casos

por cada 100.000 habitantes (Orient-López, et al, 2006).

En España el ELA tiene una incidencia de 1,4 nuevos casos cada 100.000 habitantes

por año. Con respecto a la prevalencia se habla de 5,4 por 100.00 habitantes. (Ministerio

de sanidad, consumo y bienestar social, 2017)

En la comunidad autónoma de las Islas Canarias, aún no se ha realizado un estudio

específico para conocer con exactitud la epidemiología de esta enfermedad. Sin

embargo, se conoce que su incidencia media es de 1 por cada 50.000 y su prevalencia

media es de 1 por cada 20.000 (Tristancho, 2023)

Tabla 1

Datos de Incidencia y Prevalencia

Europa España Islas Canarias

Incidencia 0.4-2,4

/100.000

1,4/

100.000

1/ 50.000

Prevalencia 4 - 6/ 100.000 5,4

/100.000

1/20.000
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Etiología

La etiología de la Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) no está definida, sin

embargo, existen dos grandes grupos dependiendo de si se presenta patrón familiar o no

y por la localización de los síntomas principales.

Basando en si existe la presencia o ausencia del patrón familiar se pueden diferenciar

dos tipos de la ELA; esporádica (ELAe) y hereditaria o familiar (ELAf) (Madrigal,

2006).

La esporádica o ELAe está caracterizada porque se desconoce su causa, además, de

no existir ningún componente hereditario. La ELAe supone el 90% de los casos.

En cambio, la hereditaria o familiar, se debe al componente hereditario, es decir, 2 o

más miembros de la familia han tenido Esclerosis Lateral Amiotrófica. La ELA es de

tipo hereditario en un 10% de los casos (Madrigal, 2006).

Se pueden diferenciar dos tipos de ELA según la localización de los síntomas

principales; bulbar y medular o espinal. La ELA bulbar se refiere a los casos en los que

la afectación principal se localiza en las neuronas motoras del tronco del encéfalo. Este

tipo trae consigo disartria, disfagia, entre otras. La ELA bulbar se presenta en el 25% de

los casos (Madrigal, 2006).

Cuando se habla de ELA medular o espinal, se hace referencia a la presencia de los

síntomas principalmente en la región medular, perdiendo así la fuerza y teniendo

debilidad en las extremidades con una afectación al resto de la musculatura corporal,

donde también se presenta la afectación bulbar y por último dificultades respiratorias.

Este tipo representa el 65-70% de los casos (Madrigal, 2006).

Otras posibles causas que pueden contribuir al origen de la enfermedad son los

factores ambientales. En primer lugar, el tabaquismo aunque la evidencia no es del todo

fiable. Además, en revisiones sistemáticas hablan de los pesticidas como factor de

riesgo. Por otro lado, en un estudio de Chío et al. (2005) hablan de la implicación de la

actividad física de alto rendimiento en el ELA. Sin embargo, en otro estudio del mismo

autor, no se encontraron personas que se dedicaban al deporte de alto rendimiento que

tuvieran ELA, lo que nos permite concluir que la actividad física no es una causa que

provoque el desarrollo de la enfermedad. Todo esto, demuestra que no existen causas
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probables y demostrables que permitan relacionarlas de forma directa con el ELA.

Además, existe mucha controversia entre artículos. La falta de conocimiento en esta

área, dificulta a los profesionales prevenir o intervenir de forma temprana en esta

enfermedad (Zapata-Zapata et al., 2015).

Manifestaciones Clínicas

Las manifestaciones clínicas dependen directamente de si la afectación es más

predominante en las neuronas motoras superiores o inferiores. Si la afectación

predomina en las neuronas motoras superiores se encontrarán pérdida de fuerza

muscular (leve), espasticidad, hiperreflexia patológica (aumento o exageración de los

reflejos) y presencia de parálisis pseudobulbar (risa y/o llanto sin motivo)

(Zapata-zapata et al., 2015).

En el caso, de que la afectación predomine en las neuronas motoras inferiores va a

conllevar pérdida de fuerza muscular (severa), atrofia muscular e hiporreflexia,

hipotonía o flacidez muscular, fasciculaciones y calambres musculares. Además,

encontramos signos bulbares donde se incluye la disfagia, disartria, disnea, alteración

del reflejo nauseoso y/o del reflejo mentoniano y la incontinencia emocional

(Zapata-zapata et al., 2015).

Tabla 2

Características Clínica en el ELA

Signos de la Neurona

Motora Superior

Signos de la Neurona

Motora Inferior

Signos bulbares

Debilidad muscular

leve

Espasticidad

Hiperreflexia

patológica

Parálisis

pseudobulbar

Debilidad muscular

severa

Atrofia muscular

Hiperreflexia

Fasciculaciones

Calambres musculares

Disfagia

Disartria

Disnea

Alteración de reflejo

nauseoso

Incontinencia
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Hipotonía

Flacidez muscular

emocional

Diagnóstico de Esclerosis Lateral Amiotrófica

El diagnóstico de la Esclerosis Lateral Amiotrófica es difícil de realizar en sus

estadios iniciales dado que no existe una prueba diagnóstica definitiva, por tanto, el

criterio diagnóstico se realiza a través de la combinación de signos clínicos. En 1990 la

Federación Mundial de Neurología estableció unos criterios conocidos como los

criterios de El Escorial. Estos criterios definen que para el diagnóstico de ELA deben

estar presentes síntomas de las neuronas motora superior, neurona motora inferior y

curso progresivo.

Existen diferentes criterios en los que se basan para categorizar la enfermedad según

los niveles de certeza; definida, probable y posible. Estos criterios son:

La presencia de:

- Afectación de motoneurona inferior por examen clínico, neurofisiológico o

neuropatológico.

- Afectación de motoneurona superior por examen clínico.

- Progresión de síntomas y generalización.

La ausencia de:

- Evidencia neurofisiológica, neuropatológica o por técnicas de neuroimagen de

otra enfermedad que pueda explicar la afectación de la motoneurona.

Según estos criterios se pueden definir los siguientes tipos de ELA.

- ELA definida.

- ELA probable.

- ELA posible.
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Factores de Riesgo y Pronóstico

En esta enfermedad el pronóstico de supervivencia depende de diferentes factores:

edad de presentación, fenotipo, los cuidados, tratamiento farmacológico, entre otros.

Teniendo en cuenta que la enfermedad es incurable y, además, le acompaña debilidad

muscular e insuficiencia respiratoria el pronóstico suele ser negativo, aunque variable.

El pronóstico de estos pacientes oscila entre los 2 y 5 años después de haber

diagnosticado la enfermedad. Solo un 10% de los pacientes logran sobrevivir más de 10

años (Miranda, 2016).

Tratamiento en ELA

Los pacientes diagnosticados con ELA necesitan un tratamiento inmediato desde el

momento del diagnóstico hasta su fase terminal. El tratamiento se debe observar desde

un punto multidisciplinar, incluyendo de base el tratamiento farmacológico, y por otro

lado el rehabilitador. El rehabilitador es de vital importancia ya que nos va a permitir

prolongar la funcionalidad, promover que sean independientes en la medida de lo

posible y darles una mayor calidad de vida (Orient el al., 2006).

El tratamiento logopédico en esta enfermedad resulta crucial, con la finalidad de

mantener las funciones orofaciales el mayor tiempo posible, dotando al paciente de la

máxima autonomía y funcionalidad para su vida diaria que posibilite una buena calidad

de vida (Marinero, 2018).

Relación entre el Habla y las Funciones Orales no Verbales y ELA

La comunicación en la Esclerosis Lateral Amiotrófica se ve afectada por diferentes

factores.

En primer lugar, estos pacientes tienen alteraciones en las funciones respiratorias,

sobre todo en estadios avanzados. La reducida capacidad respiratoria unida a un bajo

tono muscular, afecta a la coordinación fono respiratoria y por lo que afecta a la

producción del habla y por ende a la comunicación (Chio et al., 2013).

Por otro lado, existen alteraciones en la función fonatoria. Esto se debe a que se

presenta una disfonía por una alteración en la calidad de la voz debido a la falta de
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capacidad respiratoria y tono muscular bajo. A su vez, aparece la hipernasalidad

asociada a una pérdida de la capacidad de resonancia de la voz lo que causa una

disminución de la inteligibilidad (Chio et al., 2013).

A su vez, existe una alteración de la función articulatoria, con esto se hace referencia

a la disartria. La disartria se puede presentar de tipo espástica, flácida o mixta. En los

primeros estadios, coexisten la disartria de tipo fálica y espástica. A medida que avanza

la enfermedad es más común la de tipo flácida con atrofia de la musculatura lingual.

Aunque en algunos de los casos más severos, puede aparecer una anartria (Chio et al.,

2013).

Además, debido a la hipotonía y la falta de coordinación muscular la deglución en los

pacientes con ELA se va a ver afectada con dificultades al masticar y tragar alimentos,

esto aumenta la percepción de deterioro funcional. Debido a estas dificultades los

pacientes con ELA presentan disfagia (González-Meneses, López, Paradas, 2012).

Parece que la participación del logopeda se hace esencial a partir de los signos y

síntomas descritos y se considera que juega un papel importante a través de la terapia

miofuncional y orofacial.

Terapia Miofuncional y ELA

La terapia miofuncional es una especialidad de la logopedia cuyo objetivo es

prevenir, evaluar, diagnosticar, educar y rehabilitar el desequilibrio que presente en el

sistema orofacial desde el nacimiento hasta la vejez (Jaimes et al., 2021).

En la Esclerosis Lateral Amiotrófica se van afectadas las funciones estomatognáticas.

Se denomina sistema estomatognático al formado por estructuras óseas de cabeza, cara

y cuellos, músculos y espacios orgánicos que coordinados con el Sistema Nervioso

Central desarrolla numerosas y complejas funciones (Zambrana, 1998). Las funciones

del Sistema Estomatognático implica la alimentación, respiración y fonación.

Las alteraciones estomatognáticas se ven pronunciadas por el bajo tono muscular y

las alteraciones en el proceso alimenticio. Dado que en esta enfermedad se ven

afectadas muchas de las estructuras orofaciales y miofuncionales, es necesario recurrir a

la terapia miofuncional, con el fin de rehabilitar y prolongar la funcionalidad de los

músculos orofaciales. Además, podremos integrar los movimientos ausentes así como
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mejorar la tonicidad muscular.

Sin embargo, la continuidad de la terapia miofuncional debe estar garantizada a la

hora de abordar los problemas del habla y de las funciones no verbales y en este sentido

la familias juegan un papel fundamental.

El Impacto de la Familia en la Enfermedad del ELA

La familia tiene un papel muy importante en el desarrollo de la enfermedad del ELA

ya que pueden favorecer a retrasar la hospitalización y a su vez a mejorar las

capacidades cognitivas del paciente. Según Piapón y Larumbe (2001) la familia debe

adquirir el compromiso de atender al paciente dado que tienen una gran responsabilidad

en la progresión de la enfermedad, para ello la familia tiene que conocer y saber cual es

la forma correcta de trabajar y ayudar al paciente.

De esta forma, la familia debe adquirir el compromiso de atender al paciente dado

que tienen una gran responsabilidad en la progresión de la enfermedad (Piapón y

Larumbe, 2001).

Los pacientes de ELA requieren de atención durante las 24 horas del día. El 85% de

la población con la enfermedad son cuidados por sus familias y por ende estas son su

referente tanto cognitivo como afectivo (Piapón y Larumbe, 2001).

Por ello, es necesario que las familias de los pacientes con ELA adquieran un papel

activo actuando como cuidadores y formando parte del grupo terapéutico en las

diferentes fases de la enfermedad (Piapón y Larumbe, 2001).

Justificación

Actualmente, el ELA sigue siendo una enfermedad poco conocida y con poca

implicación terapéutica por parte de los logopedas.

El/la logopeda es una parte importante en el equipo terapéutico para tratar las

consecuencias de la enfermedad. Este trabajo propone un programa de intervención, que

posibilite mantener la funcionalidad de los órganos de habla y de las funciones orales no

verbales prolongando así su calidad de vida en el tiempo, debido a que, se debe enfocar

la intervención en la disminución de la progresión de la enfermedad para mejorar la

calidad de vida de los pacientes (Sanabria, 2010).
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Además, este programa recalca la importancia de intervenir tempranamente en la

enfermedad para que los resultados sean lo más significativos posibles, por este motivo,

el programa está dirigido a pacientes en estadio 1.

A su vez, se quiere hacer hincapié en la participación de las familias como agentes

activos de la intervención. Con la suma de todos estos factores, se pretende establecer

un programa para mejorar la funcionalidad y por ende la calidad de vida de los

pacientes diagnosticados de ELA.

Objetivos

Objetivo General

1. Estimular el habla y las funciones orales no verbales de los pacientes

diagnosticados de Esclerosis Lateral Amiotrófica en Estadío 1.

2. Implicar a las familias en el proceso terapéutico.

Objetivos Específicos

1. Conocer las dificultades en el habla y las funciones orales no verbales que tienen

los pacientes diagnosticados de ELA.

2. Conocer las estructuras miofuncionales que están afectadas.

3. Identificar las necesidades de los pacientes a nivel logopédico y miofuncional.

4. Formar e involucrar a las familias en el tratamiento para que sea más efectivo.

5. Diseñar un programa de intervención centrado en el habla y las funciones orales

no verbales para un paciente diagnosticado de ELA en estadio 1.

Método

Participantes

El programa de intervención se ha diseñado para trabajar con personas desde que son

diagnosticadas de Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) en el primer estadio. Para que

se incluyan en el plan de intervención es necesario el diagnóstico de ELA. Además, se

debe contar con un informe que permita conocer en qué estadio se encuentra el paciente

y cuáles son las dificultades que presenta. Por ello, el paciente debe haber sido valorado

a través de la Escala de Valoración Funcional para ELA Revisada que permite establecer
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el estadio que se encuentra el paciente, en este caso se trabajará solo con pacientes en

estadio 1.

Preferentemente el paciente debe contar con apoyo familiar, dado su importancia en

el proceso terapéutico.

Además, como criterios de exclusión el paciente no debe presentar patologías

motoras asociadas, problemas de comprensión ni antecedentes de Accidentes Cerebro

Vasculares que puedan haber afectado a las áreas cognitivas.

Instrumentos

Los instrumentos que se van a utilizar para realizar la intervención se dividen en dos

grupos: instrumentos de valoración y de intervención.

Tabla 3

Instrumentos de Valoración e Intervención

Instrumentos de valoración Instrumentos de intervención

- Escala de Valoración Funcional
para ELA Revisada
(ALSFRS-R)

- Anamnesis
- Protocolo de evaluación en

motricidad orofacial (Susanibar
F; Parra D; Dioses A; Alarcón
O, 2014)

- Guantes
- Crema
- Vibrador
- Espejo
- Lista de praxias (Fernández, et

al., 2013)
- Lista de palabras y sílabas

(Seivane, Mateo, 2014)

Dentro de los instrumentos de valoración, se encuentra la Escala de Valoración

Funcional para ELA Revisada (ALSFRS-R). Esta prueba es esencial para comenzar la

intervención, ya que, nos va a ofrecer información necesaria obtenida por otros

profesionales.

Esta prueba se divide en 12 ítems, estos están divididos en diferentes dominios;

dominio bulbar, dominio de destrezas manuales, dominio de función motora gruesa y

dominio de función respiratoria (Díaz y Ortiz, 2016).
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Tabla 4

Clasificación de los Ítems según el Dominio

Dominio

bulbar

Dominio de

destrezas

manuales

Dominio de

función

motora

gruesa

Dominio de

función

respiratoria

Habla

Salivación

Deglución

Escritura manual

Cortar comida y

manejo de

cubiertos

Vestirse e

higiene

Voltearse en

la cama

Caminar

Subir

escaleras

Disnea

Ortopnea

Sueño correcto

Insuficiencia

respiratoria

La afectación de cada dominio se ha clasificado mediante umbrales, que permite

identificar las afectaciones.

A través de estos resultados se puede dividir el ELA en 5 estadios siguiendo estos

criterios (Díaz y Ortiz, 2016):

- Estadio 1: existe una afectación a nivel funcional pero hay una independencia en

todos los dominios.

- Estadio 2: dependencia en 1 dominio.

- Estadio 3: dependencia en 2 dominios.

- Estadio 4: dependencia en 3 dominios.

- Estadio 5: dependencia en 4 dominios.

Para realizar la anamnesis, se ha elaborado un cuestionario que recoge preguntas

acerca de los aspectos sociodemográficos del paciente, asimismo también se redactó

preguntas sobre sus gustos para así enfocar la estimulación del lenguaje oral en estos
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ámbitos. Por otro lado, preguntas familiares para conocer su situación familiar y así

planificar la orientación a los familiares.

La evaluación de las estructuras miofuncionales y orofaciales se va a realizar con el

Protocolo de evaluación en motricidad orofacial (Susanibar et al., 2014) (véase anexo

2).

Se ha seleccionado este protocolo, debido a que en este se recogen las funciones de

deglución y respiración. Además, se valoran los siguientes aspectos miofuncionales y

orofaciales; postura de la cabeza, exploración facial, exploración oral, funciones

estomatognáticas y la sensibilidad de la musculatura.

Todos estos aspectos, son necesarios para la valoración de las estructuras

miofuncionales y orofaciales. Además, conocer dicha información va a clarificar los

objetivos de la intervención para poder comenzar a estimular el habla y las funciones

orales no verbales.

En cuanto a los instrumentos necesarios para la intervención, se van a dividir según

el objetivo de la sesión. Para la estimulación y activación de las estructuras

miofuncionales y orofaciales, en primer lugar, se va a utilizar guantes y crema para

realizar los masajes, los guantes para garantizar la seguridad del paciente y la del

profesional, y la crema para la eficiencia del masaje. Por otro lado, se va a utilizar un

vibrador para ayudar a la activación de las estructuras miofuncionales y orofaciales.

A la hora de trabajar las praxias, se necesitará un espejo donde el paciente se va a

observar a sí mismo y al profesional realizando los movimientos. Esto es de vital

importancia ya que la visualización de los actos motores permite que su ejecución sea

más eficaz (Antenore, 2018). Además se va a utilizar una lista de praxias para realizar

en sesión, que se expondrán posteriormente (Fernández et al., 2013).

Por último, para estimular el habla y las funciones orales no verbales se va a utilizar

una lista de sílabas y palabras. Esta lista, está elaborada teniendo en cuenta los fonemas

que más se van a ver afectados por la hipotonía muscular (bilabiales, labiodentales,

dentales, nasales, palatales y alveolares). La lista se elaboró teniendo en cuenta el

programa para el desarrollo y la mejora de la capacidad articulatoria (Cicerón) (Seivane

y Mateo, 2014).
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A su vez, cuando se vayan a estimular las frases y el lenguaje espontáneo

necesitaremos revistas, periódicos y artículos que sean de interés para el paciente ya que

el/la logopeda debe centrarse en los gustos del pacientes para que el aprendizaje sea

lúdico y personalizado (López, 2023).

Procedimiento

Para la realización del programa se va a necesitar la participación de la familia para

el apoyo en las actividades que se vayan a realizar en los contextos habituales del

paciente para fomentar la estimulación.

El programa consta de dos fases (véase tabla 5). Estás van a estar divididas en

sesiones con una temporalización establecida según los objetivos de la sesión. Las

sesiones van a ser individuales, sin embargo, en una de las fases se va a requerir el

apoyo familiar. Se estima que el programa dure 4 meses aproximadamente, con un total

de 38 sesiones divididas según las fases. Se van a realizar 3 sesiones a la semana, en

términos generales, las sesiones van a tener una duración media de 1 hora. Sin embargo,

las 4 primeras sesiones de la fase 3 tendrán una duración de 45 minutos. En este caso,

las sesiones van a durar 45 minutos, ya que, se va a trabajar de forma exclusiva los

masajes y no es necesaria una mayor cantidad de tiempo.

Además, se van a realizar 12 sesiones de seguimiento con las familias de los

pacientes, donde estos podrán expresar lo que han observado durante la semana y

aquellas dudas que puedan surgir. La duración media de estas sesiones será de 45

minutos. En dichas sesiones, a los familiares se les pasará una hoja de seguimiento

(véase anexo 5) donde se recogerá la percepción sobre el paciente en esa semana.

La temporalización de las sesiones va a variar según la motivación, la implicación y

el avance de la enfermedad.

Las sesiones con apoyo familiar tienen como objetivo que las personas del entorno

más inmediato del paciente consigan aprender las diferentes estrategias que se aplican

en cada sesión para que se puedan realizar en casa, ya que, es necesario que la

estimulación se lleve a cabo diariamente.

A su vez, las sesiones se van a llevar a cabo en un lugar sin ruido externo y en buenas

condiciones para que la intervención no se vea afectada. Además, el espacio debe contar
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con el material logopédico necesario para realizar la intervención.

Tabla 5

Fases de la Rehabilitación

Fases Sesión Nº de

sesiones

Objetivos

1 1-2 2 Recogida de datos (anamnesis y prueba

miofuncional).

2 3-6 4 Formación a los familiares

3 7-10 4 Masajes miofuncionales.

11-14 4 Praxias.

15-20 6 Estimular el lenguaje oral.

Estimulación de funciones orales no

verbales.

21-26 6 Estimular la lectura. Estimulación de

funciones orales no verbales.

27-32 6 Estimular frases. Estimulación de

funciones orales no verbales.

33-38 6 Estimular palabras y sílabas.

Estimulación de funciones orales no

verbales.

1 vez

por

semana

12 Realizar un seguimiento con los

familiares.

A continuación, se va a exponer el programa desglosado:

Fase 1: Valoración Inicial

Esta primera fase consta de 2 sesiones de aproximadamente 45 minutos. En ellas se

va a realizar una anamnesis de aspectos sociodemográficos, así como de los gustos del
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paciente con el objetivo de recabar la mayor información posible sobre los aspectos de

la vida del paciente antes del diagnóstico (véase anexo 1).

Por otro lado, se va a realizar una prueba miofuncional con el fin de observar cómo

se encuentran las estructuras miofuncionales y orofaciales. Para realizar la valoración

miofuncional se va a utilizar el Protocolo de evaluación en motricidad orofacial

(Susanibar et al., 2014) (véase anexo 2).

Fase 2: Entrenamiento de los Familiares

Para garantizar la eficacia del plan de intervención, se van a realizar 4 sesiones con

los familiares del paciente con el objetivo de enseñar los masajes miofuncionales y la

realización de las praxias.

Las sesiones van a tener una duración de 45 minutos. Estas van a consistir en un

aprendizaje basado en la práctica. En una primera instancia se les va a enseñar a los

familiares los pasos a seguir para realizar los masajes, una vez la teoría esté adquirida,

se va a pasar a la práctica.

A la hora de practicar, van a realizar los masajes a la logopeda, para que ésta pueda

corregir los errores que se produzcan en la elaboración del masaje. Una vez hecho esto,

van a realizar los masajes entre los propios familiares.

En cuanto a las praxias, se les va a enseñar cuales son los movimientos y cómo se

realizan de forma correcta. Posteriormente, los van a realizar los familiares para que

tomen conciencia de la forma correcta de realizarlos. Una vez hecho esto, los familiares

realizan un juego de rol donde uno va a ser el paciente y el otro el logopeda. Esto será

útil para que puedan hacer de observadores y corregir los posibles errores que se

cometan al realizar las praxias.

Cabe destacar, que esto es de vital importancia debido a que la estimulación se debe

llevar a cabo de forma diaria. Además, al paciente y a los familiares se les dará

instrucciones por escrito con las instrucciones necesarias tanto del masaje miofuncional

como de las praxias (véase anexo 3 y 4)

Fase 3: Estimulación del Habla y las Funciones Orales No Verbales

La fase 3 tiene como objetivo estimular el habla y las funciones orales no verbales, y
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esta fase se va a dividir en 6 categorías:

- Masajes miofuncionales

- Realización de praxias

- Estimular lenguaje espontáneo

- Estimular la lectura

- Estimular frases

- Estimular sílabas

En primer lugar, los masajes miofuncionales se van a realizar durante 4 sesiones.

Esto se va a realizar para aumentar la tonicidad de los músculos orofaciales.

Cabe destacar, que aunque el objetivo de este apartado de la fase sea realizar los

masajes miofuncionales, durante toda la estimulación al comienzo de la sesión se van a

realizar masajes miofuncionales ya que estos nos van a permitir mejorar la tonicidad y

por tanto que el trabajo sea más funcional.

El masaje se va realizar siguiendo los pasos establecidos (véase figura 1) (Cerrillo,

2012).

El siguiente objetivo es incluir las praxias, estas van a servir para aumentar la

tonicidad muscular. Para ello, se van a realizar 4 sesiones de 45 minutos cada una.

Las praxias se van a centrar en las estructuras linguales (sacar y meter la lengua de la

boca de manera alternada ), labiales (realizar cierre y aperturas labiales de forma

secuenciada) y a los músculos buccinadores (inflar ambas mejillas). Para realizar las

praxias, se va a utilizar un espejo para que el paciente observe cual es la forma correcta

de realizarlas y tome conciencia.

Es de vital importancia que las praxias se realicen sin compensación mandibular, ya

que esta puede llegar a distorsionar los sonidos, por ejemplo: si vas a realizar el fonema

/l/ y realizas compensación mandibular el sonido se va a distorsionar. Para llevar a cabo

las praxias, se va a seguir una lista establecida (véase anexo 3) (Fernández et al., 2013).

Por otro lado, se van a realizar ejercicios para prevenir las dificultades de las

funciones orales no verbales, en concreto, respiración, soplo y deglución. Para ello, se

va a construir un bloque de ejercicios para prevenir aquellos problemas y estimularlos

cuando sea necesario.
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Los ejercicios nombrados anteriormente, se van a realizar en el comienzo de cada

sesión. Asimismo, también se les enseñará a los familiares para que se trabaje en los

contextos naturales del paciente.

Tabla 6

Ejercicios de Deglución, Respiración y Soplo

Deglución Respiración Soplo

Abrir la boca y llevar la
lengua hacia afuera

Abrir la boca y llevar la
lengua hacia atrás y abajo.

Succionar la lengua contra el
paladar y abrir la boca

Succionar la lengua contra el
paladar, abriendo y cerrando
la boca repetidamente

Protuir los labios,
mantenerlos durante un
tiempo

Retraer labios y hacerlos
estallar

Morder rápida y
repetidamente los labios
superior e inferior

Cerrar los labios e inflar
ambas mejillas

Cerrar los labios e inflar
solo una mejilla

Inspira lenta y
profundamente por la nariz.
Retén el aire durante 2 o 3
segundos. Expulsa por la
nariz la mayor cantidad de
aire posible

Inspira lenta y
profundamente por la nariz.
Retén el aire durante 2 o 3
segundos. Expulsa por la
boca la mayor cantidad de
aire posible

Sopla sobre tu propio pecho

Inspira el aire por la nariz y
de un soplo esparce los
trozos de papel colocados
sobre una mesa

Inspira por la nariz, proyecta
los labios unidos y emite el
soplo solo por un pequeño
orificio de los mismos

Inspira el aire por la nariz y
sopla a través de una pajita

Infla un globo

Para realizar la estimulación del lenguaje se va a realizar una cronología siguiendo

las habilidades preservadas que tiene el paciente. Al ser una enfermedad

neurodegenerativa, las capacidades del paciente se van a ver afectadas de forma

progresiva, es por esto, que se van a seguir los siguientes paso para llevar a cabo la

estimulación del habla y las funciones orales no verbales:

1. Estimulación del lenguaje oral.
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2. Estimulación de la lectura.

3. Estimulación de frases

4. Estimulación de palabras aisladas y sílabas

Para ello, se van a llevar a cabo 6 sesiones por cada objetivo, con una duración de 1

hora cada una. Sin embargo, las sesiones pueden variar en cuanto a la duración, ya que,

al ser una enfermedad neurodegenerativa el paciente puede tener labilidad emocional y

no poder completar la sesión.

En cuanto, a la estimulación del lenguaje oral las sesiones van a consistir en que el

paciente cuente su día, cosas de su vida, responda a ciertas preguntas, hable de algo que

le parezca interesante, etc. De esta forma, se podrá aprovechar las capacidades

preservadas del paciente para estimular el habla y las funciones orales no verbales.

Aunque ya se haya realizado estimulación mediante el uso de lenguaje espontáneo,

en las siguientes fases de la intervención se seguirá dialogando con el paciente para

promover tanto la espontaneidad como la funcionalidad del habla.

En el siguiente paso, se va a utilizar la lectura como medio para estimular el habla. Al

utilizar la lectura se va a estimular tanto la producción oral como la entonación. Las

lecturas estarán enfocadas en los intereses del paciente, utilizando periódicos, libros,

artículos, etc.

Una vez hecho esto, se van a estimular frases, estas van a ser cortas y funcionales, es

decir, frases que el paciente utilice de forma cotidiana o con contenido de su interés.

Estas frases se dirán tras repetición, donde además de trabajar la articulación y la

inteligibilidad del habla también se estará trabajando la entonación.

El último objetivo será estimular palabras sueltas y sílabas, esto se va a realizar

fomentando que el paciente pueda continuar comunicándose de forma correcta aunque

las habilidades estén afectadas. En estas sesiones, se trabajará la inteligibilidad del habla

corrigiendo así los errores que se produzcan y estimulando continuamente la correcta

producción del lenguaje y la funcionalidad de este.

Para ello vamos a utilizar una lista de palabras y sílabas que contengan los fonemas

más afectados cuando existe hipotonía orofacial, los cuales son: fonemas bilabiales,

labiodentales, dentales, alveolares, palatales y nasales (García, 2020) (véase anexo 4).
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Resultados y Discusión

El programa de intervención propuesto anteriormente, cuenta con la característica

novedosa de que implica de forma directa la terapia miofuncional. Como se ha

explicado anteriormente la terapia miofuncional es importante para mejorar la

sensibilidad, tono y movilidad de los músculos bucofonatorios (González et al., 2003).

Actualmente, no existe un plan de intervención enfocado en la estimulación del habla

y las funciones orales no verbales a través de la terapia miofuncional, este trabajo

pretende establecer un programa terapéutico objetivo y novedoso para mejorar la calidad

de vida de los pacientes con ELA.

A día de hoy, la terapia miofuncional se usa en diferentes trastornos y enfermedades,

tales como, parálisis cerebral, disartria, disfonía, entre otros. Sin embargo, no se habla

de la importancia de la terapia miofuncional en las enfermedades neurodegenerativas.

Estas enfermedades al tener la característica de neurodegenerativas, se van a ver

afectadas las funciones orales no verbales al igual que el habla, por ello, es de vital

importancia la intervención a través de terapia miofuncional para estimular estas

funciones.

Este programa, tiene en cuenta las funciones orales verbales y no verbales que a

través de la terapia miofuncional se van a estimular y así mantener la funcionalidad el

mayor tiempo posible.

A través del plan de intervención explicado anteriormente, se pretende

principalmente que el paciente mantenga la funcionalidad del habla y de las funciones

orales no verbales en su vida diaria el mayor tiempo posible. Esto se conseguirá

manteniendo la inteligibilidad del habla, a través de la estimulación del lenguaje y de la

activación de las estructuras orofaciales.

Además, se pretende que con la intervención logopédica junto con el resto de

profesionales el paciente permanezca en el estadio 1 de la enfermedad el mayor tiempo

posible. Este programa pretende cubrir ese objetivo interviniendo de la manera más

temprana posible. En otras enfermedades neurodegenerativas la atención temprana es

esencial para retrasar la fase terminal, por tanto, este programa pretende que la atención

temprana en ELA se tenga en cuenta para favorecer así a la calidad de vida de los

pacientes.
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Este programa de intervención incluye a las familias como parte esencial del proceso,

se espera que la incorporación de éstas, ayude a ralentizar el progreso de la enfermedad

de forma directa, ya que, la intervención no solo se aplicará en sesión sino también en

los contextos donde el paciente desarrolle su vida diaria.

Las familias participan como agentes activos en la progresión de la enfermedad, por

ello, el programa pretende que estas familias se vean acompañadas durante todo este

proceso. Además, es de vital importancia la formación a los familiares para que estos

trabajen con los pacientes. Asimismo, es necesario tener en cuenta que el paciente y la

familia atraviesan una situación delicada que debemos de tener en cuenta, implicando a

ambas partes en la intervención, va a implicar un cambio sentimental en sus vidas, ya

que, estos van a sentir que son una parte importante para los avances que se produzcan

en sesión.

En el caso de esta enfermedad, no es suficiente el trabajo realizado en las sesiones de

logopedia, por tanto, en los contextos naturales del paciente es donde se realiza la

verdadera intervención. Por este motivo, la familia en las enfermedades

neurodegenerativas es esencial.

Por todo lo nombrado anteriormente, la familia es un bloque importante de este

trabajo. Asimismo, la intervención con la familia es importante, ya que, afecta al estado

de ánimo y en este caso el estado emocional de uno recae en el otro, por ello, este

trabajo parte de las familias para la intervención.

Los resultados previstos al llevar a cabo esta intervención es que las habilidades

orales verbales y no verbales del paciente se vean preservadas el mayor tiempo posible,

ya que el ELA es una enfermedad degenerativa y los pacientes van a ir perdiendo las

capacidades de forma progresiva. Por ello, nos centramos en el bienestar del sujeto, ya

que, según Sanabria (2010) “la intervención debe enfocarse en la disminución de la

progresión de la enfermedad de forma multidisciplinar para mejorar la calidad de vida”.

En conclusión, la Esclerosis Lateral Amiotrófica es una enfermedad

neurodegenerativa que debe tener mayor implicación por parte de los terapeutas y de los

investigadores. La terapia miofuncional y la participación de las familias es crucial para

realizar la intervención en esta enfermedad.
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Anexos

Anexo 1

Anamensis
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Anexo 2

Pruebas miofuncionales
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Figura 1

Masaje Miofuncional
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Anexo 3.

Praxias
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Anexo 4

Listado de sílabas y palabras
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Anexo 5.
Hoja de seguimiento.
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