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Resumen

Introduccion. La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es la forma méas coman
de enfermedad degenerativa de motoneurona en la edad adulta y es conside-
rada una enfermedad terminal. Por lo mismo, el accionar del fonoaudi6logo
debe considerar el respeto a los principios bioéticos basicos para garantizar una
asistencia adecuada.

Objetivo. Conocer aquellas consideraciones bioéticas relacionadas al manejo y es-
tudio de personas con ELA para luego brindar una aproximacion hacia el quehacer
fonoaudiologico.

Meétodo. Se efectué una busqueda bibliografica en las bases de datos PubMed,
Scopus y SciELO. Se filtraron articulos publicados desde 2000 hasta junio de 2023
y fueron seleccionados aquellos que abordaban algiin componente bioético en po-
blacién con ELA.

Resultados. Aspectos relacionados al uso del consentimiento informado y a la
toma de decisiones compartidas destacaron como elementos esenciales para apoyar
la autonomia de las personas.

Conclusion. Una correcta comunicaciéon y una toma de decisiones compartida son
claves para respetar la autonomia de las personas. A su vez, la estandarizacion de
procedimientos mediante la investigacion clinica permitird aportar al cumplimiento
de los principios bioéticos de beneficencia y no maleficencia, indispensables para la
practica profesional.

Palabras clave

Esclerosis Lateral Amiotrofica; bioética; cuidados paliativos; cuidado terminal; fo-
noaudiologia; enfermedad de la neurona motora; autonomia personal; beneficencia;
practica clinica basada en la evidencia; planificacion anticipada de atencion.
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Abstract

Introduction. Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is the most common form of de-
generative motor neuron disease in adulthood and is considered a terminal disease.
For this reason, the actions of the speech therapist must consider respect for basic
bioethical principles to guarantee adequate assistance.

Objective. To know those bioethical considerations related to the management and
study of people with ALS to then provide an approach to speech therapy.

Methodology. A bibliographic search was carried out in the PubMed, Scopus, and
SciELO databases. Articles published from 2000 to June 2023 were filtered and those

that addressed a bioethical component in the population with ALS were selected.

Results. Aspects related to the use of informed consent and shared decision-making
stood out as essential elements to support people’s autonomy.

Conclusion. Proper communication and shared decision-making are key to respect-
ing people’s autonomy. In turn, the standardization of procedures through clinical
research will contribute to compliance with the bioethical principles of beneficence
and non-maleficence, essential for professional practice.

Keywords

Amyotrophic lateral sclerosis; bioethics, palliative care; terminal care; speech lan-
guage pathology; motor neuron disease; personal autonomy; beneficence; evi-
dence-based practice; advance care planning.

Introduccién

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es la forma mas comtn de enfermedad de-
generativa de motoneurona en la edad adulta [1], y corresponde a una afeccion del
sistema nervioso central, que se traduce en la pérdida progresiva e irreversible de un
tipo determinado de células nerviosas, donde las motoneuronas o células motoras
de la médula espinal y del tallo cerebral son las afectadas [2]. Su curso y progreso
puede ser variable, por lo que se deben considerar varias opciones de tratamiento
para mejorar la supervivencia, el control de sus sintomas y la participacién social de
quienes la padecen [3].

En la actualidad, la ELA es considerada una enfermedad terminal. Si bien inves-
tigaciones sobre esta afeccion detallan avances importantes durante los Gltimos anos,
aun no se ha producido una terapia efectiva [4], situandose su esperanza de vida
habitualmente entre los 2 a 4 anos desde que es diagnosticada [5]. Asi, en ausencia de
un tratamiento curativo, la intervencion realizada puede mejorar la calidad de vida,
prolongar la supervivencia, apoyar a los pacientes y sus familias, y también ayudarlos
a anticipar y prepararse para el final de la vida [6].

En relacion con sus principales manifestaciones clinicas, estas se caracterizan por
debilidad muscular progresiva, atrofia de la musculatura de los miembros superio-
res e inferiores y atrofia de musculos bulbares. De este modo, es habitual eviden-
ciar disartria y disfagia [7], alteraciones que estan directamente relacionadas con la
fonoaudiologia. Aqui, el profesional ha sido el encargado de mantener un habla
comprensible y lograr mejorar el manejo del bolo alimenticio mediante técnicas
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facilitadoras que favorezcan su recorrido [8]. Los objetivos de esta intervencion estan cen-
trados en mantener por la mayor cantidad de tiempo posibles estas habilidades y sugerir
métodos alternativos cuando las funciones se encuentren lo suficientemente alteradas [9].

Ademas de los objetivos relacionados a la intervencion compensatoria de los sintomas, el
fonoaudidlogo podra formar parte de un equipo interdisciplinar que estara vinculado a los
cuidados paliativos. La inclusion del fonoaudidlogo en este tipo de equipos a nivel internacio-
nal surge en el contexto de enfermedades oncologicas, proyectandose en los tltimos afios a
otro tipo de enfermedades [10]. Los cuidados paliativos al final de la vida requieren de aten-
ci6n especializada para evitar el sufrimiento fisico y para anticiparse a sus sintomas [11]. Sin
embargo, el posicionamiento del profesional en paises como Chile, por ejemplo, presenta una
dificultad mayor, producto de la escasa investigacion practica en esta poblacion y a la falta de
protocolos especificos [12].

Realizar investigacion en poblacion con enfermedades neurodegenerativas como la ELA
debe tener por proposito, al igual que cualquier investigacion cientifica, contribuir al mejo-
ramiento de procedimientos o a la comprension de la etiologia y patogenia de la enfermedad
[13]. Deben ajustarse a normas nacionales e internacionales, dando a su vez énfasis en el
diagnostico, la rehabilitacion, la medicina paliativa y el manejo de los aspectos psicologicos
[14]. Ademas, en ella deben regir los principios basicos de respeto por las personas, beneficen-
cia, no maleficencia y justicia, que tuvieron su origen en el “Informe Belmont” y que luego
fueron reformulados por Beauchamp y Childress. La importancia de este enfoque radica en
que busca resolver el problema de los conflictos que surgen en el momento de la toma de
decisiones por medio de un método sistematico de reflexion [15].

El principio de beneficencia consiste en prevenir el dafio, eliminar el dafio o hacer el bien
a otros [16]. En contexto de una enfermedad terminal, este principio aplica en el sentido de
que, si bien puede no existir un tratamiento con finalidad curativa, de igual forma se intente
dar una solucién integral a sus problemas [15]. El fonoaudiélogo, por lo tanto, debera equi-
librar el bien potencial versus el daiio potencial a la hora de tomar decisiones clinicas [17].

El principio de no maleficencia hace referencia a la obligacion de no infligir dafno de ma-
nera intencionada [16]. Frente a un escenario de enfermedad terminal, este principio aplica,
por ejemplo, en que se necesita que no se dafle de forma innecesaria con procedimientos te-
rapéuticos o diagnosticos que se hayan mostrado inutiles o que sean considerados despropor-
cionados [15]. Relacionado a lo fonoaudioldgico, se pudiese llegar a pensar que, a diferencia
de otros profesionales como médicos o cirujanos, si bien lo que se realiza no genera dafos
significativos en nuestros pacientes, si existen otras formas de realizar dano, ya sea por falta
de conocimiento o descuido [18].

El principio de autonomia tiene como premisa que una accion es autbnoma cuando el que
actda lo hace de manera intencionada, con comprension y sin influencias controladoras que de-
terminen su accién [16]. Este principio, en contexto de personas con enfermedad terminal,
requiere que se trate a la persona con confianza, respetando su intimidad y autonomia, y que
en todo momento ademas se respete su opinion a la hora de decidir qué es lo mejor [15].

Finalmente, el principio de justicia se refiere al tratamiento equitativo hacia una persona.
Por el contrario, una injusticia se produciria por ejemplo cuando no se distribuyen las cargas
de manera equitativa [16]. En contexto de una enfermedad terminal, aqui el principio aplica
en que se necesita que el sistema de salud cubra las necesidades sin discriminacion alguna [15].
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Por tanto, si se considera el contexto de enfermedad terminal, el manejo asociado a cuida-
dos paliativos, la importancia de la investigacion practica en esta poblacion, y de la respon-
sabilidad del profesional de actualizar los conocimientos mediante la practica basada en la
evidencia para proporcionar la mejor atencioén ética y responsable posible [19], es relevante
explorar la bibliografia para conocer aquellas consideraciones bioéticas relacionados al ma-
nejo y estudio de personas con ELA, para luego poder brindar una aproximaciéon hacia el
quehacer fonoaudiologico.

Metodologia

Para alcanzar el objetivo de conocer aquellas consideraciones bioéticas en el manejo y estu-
dio de personas con ELA, se realiz6 una busqueda bibliografica siguiendo las recomenda-
ciones descritas por Green et al. para revisiones narrativas [20]. Se efectu6é una basqueda
bibliografica en las bases de datos PubMed, Scopus y SciELO, utilizando los términos MeSH
‘“Amyotrophic Lateral Sclerosis” y “bioethics” con el booleano de interseccion “AND”. Tam-
bién fueron utilizados los términos deGS “Bioética” y “Esclerosis Amiotréfica Lateral”. Se
filtraron articulos publicados desde 2000 hasta junio de 2023 (Tabla 1)y fueron seleccionados
aquellos que abordaban algiin componente bioético en el manejo en poblacion con ELA. Se
excluyeron articulos que no eran afines al tema central de estudio y aquellos articulos que
correspondian a revisiones o a comentarios de opinion.

Tabla 1. Criterio de hiisqueda utilizado y resultados arrojados

Fecha de Base de

. Aios buscados Términos de busqueda Resultados
busqueda datos

Amyotrophic Lateral

Junio, 2023 | Pubmed 2000 -06/2023 Sclerosis [AND] bioethics 21
. B Amyotrophic Lateral
Junio, 2023 Scopus 2000 - 06/2023 Sclerosis [AND] bioethics 25
Amyotrophic Lateral
Junio, 2023 | Scielo | 2000-06/2023 | SClerosis [ANDI bioethics |,

// “Bioética” "Esclerosis
Amiotrofica Lateral”.

Resultados

Resultados de busqueda

La revision bibliografica arroj6 un total de 40 articulos con la eliminacién de duplicados. De
ellos, 6 articulos cumplieron con los criterios de inclusion declarados (Figura 1). Aspectos re-
lacionados al uso del consentimiento informado y toma de decisiones compartida fueron los
temas que destacaron, tal como se puede apreciar en la Tabla 2.

Sintesis de resultados

La revision bibliografica abordoé las consideraciones bioéticas en el estudio y manejo de perso-
nas con esclerosis lateral amiotroéfica. La etapa final o fin de vida de una enfermedad provoca
inevitablemente un efecto emocional en las personas. Sumado a esto, el deterioro muscular
progresivo de la ELA genera un impacto en funciones basicas como la respiracion, alimenta-
ci6n, y comunicacién, lo que afecta enormemente la calidad de vida de estas personas.
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S través de busquedas realizadas

Sg en las bases de datos de

= PUBMED, Scopus y SciELO

3 [n = 48]

< Articulos seleccionados tras la Articulos excluidos que no

g eliminacién de duplicados. guardaban relacion con el tema
= [n = 40] [n = 26]

-]

3 Articulos completos revisados Articulos excluidos por:

= para determinar su elegibilidad. Otro diagndstico médico o estudios
) In = 14] en poblacion sana [n = 1]

ﬁ Estudios de revision [n = 7]
;S Articulos finalmente

5 seleccionados

e [n=6]

Figura 1. Diagrama de flujo, busqueda y seleccion de articulos.
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Tabla 2. Articulos seleccionados para la revisién narrativa.

Autor(es) Aio Objetivo de estudio o Tema abordado Tipo de estudio
Explorar el comienzo del proceso de atencién

Alquati et al .(21) 2022 compartido por personas con esclerosis lateral Cualitativo
amiotrofica, sus cuidadores y profesionales de la salud

Scull-Torres (22) 2019 dentificar las categorias éticas mas vulneradas en el Cualitativo,
proceso de atencién a pacientes con ELA observacional
Evaluar si las personas con ELA corren el riesgo
de tener un concepto erréneo terapéutico en el

Kim et al. (23) 2016 gue conciben erréneamente la investigaciéon como Ensayo clinico
tratamiento o sobrestiman la probabilidad de su
beneficio
Comparar la preferencia de los pacientes con ELA por
involucrar a la familia en la toma de decisiones al final Descriptivo

Nolan et al. (24) 2008 . S , .
de la vida con la real reportada por la familia después correlacional
de la muerte

Ki L (25 Evaluar la disposicidn de los encuestados a

im et al. (25) 2015 considerar participar en un ensayo de ELA frente a Ensayo controlado

las declaraciones de “beneficios no garantizados” del aleatorizado
consentimiento informado

Mcgaughey y Volpe (26) 2010 Icr;frl]ulgfila de la cultura en estudio de caso de persona Estudio de caso

Alquati et al. [21] exploraron la relacién entre el equipo de profesionales, pacientes y fa-
miliares al comienzo de la atencién interdisciplinar. Se evidenci6 que las demandas de los
profesionales no se corresponden con la capacidad de las personas con ELA y sus familia-
res para procesar informacion, atender solicitudes y sentirse comodos en la toma de deci-
siones durante el inicio. Por ejemplo, algunos de los pacientes y familiares describieron como
“muy cruda” el momento de la entrega del diagnéstico, atribuyendo a que necesitaban mas
tiempo y empatia al recibir aquella noticia [21].

Scull-Torres [22] buscé identificar las categorias éticas mas vulneradas en el proceso de
atencion a pacientes con ELA. Sus resultados mostraron que las categorias éticas mas vulne-
radas estaban relacionadas con el proceso de toma de decisiones y la toma de decisiones al

final de la vida [22].

En el estudio de Kim et al. [23] evaluaron si las personas con ELA corrian el riesgo de tener
un concepto erréoneo terapéutico al ver erradamente la investigacién como un tratamiento.
Sus resultados indicaron que no seria el caso, al identificar que la mayor parte de respuestas
de los participantes no conducian a un real concepto erréneo terapéutico (solo un caso de 72
participantes se catalogd como haber presentado un concepto erréneo terapéutico).

Nolan et al. [24] buscaron comparar las preferencias de los pacientes con ELA por involu-
crar a la familia en las decisiones de atenciéon médica al final de la vida con la participacién
real reportada por la familia después de la muerte. En ella se detecté que el 87% de los pacientes
habia emitido un testamento en vida, lo que provocé que tuviesen luego mas probabilidades de
lograr que se respetara la decision declarada en el testamento, en comparaciéon a los que
habian declarado el deseo de compartir la toma de decisiones [24].
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En otro estudio de Kim et al. [25] investigaron en un ensayo hipotético el riesgo de percep-
cion de beneficio sobre el término “los beneficios no estan garantizados” en un consentimien-
to informado. En ¢él dividieron en dos grupos a los participantes (sin la enfermedad, escenario
simulado), en el que a un grupo se les informaba que en la investigacion “los beneficios no
estaban garantizados”, y al otro grupo se informaba que “existe una posibilidad muy peque-
na de que pueda beneficiarse”. Luego analizaron la percepcion de beneficio que provocod
en cada grupo la redaccion del consentimiento. Los sujetos que recibieron la declaracion de
beneficios que contenia “no se puede garantizar” tuvieron estimaciones significativamente
mas altas de probabilidad de beneficio que aquellos que recibieron la declaracion de “algu-
nas, pero muy pequenas posibilidades”, lo que refleja que dicha frase parecié6 aumentar la
percepcion de probabilidad de beneficio. Concluyeron que las declaraciones de beneficios
“sin garantia” que comtnmente son utilizadas pueden ser engafiosas y no deberian utilizarse
en formularios de consentimientos informados para no generar posibilidades de beneficio
incorrectos informados [25].

Finalmente, Mcgaughey y Volpe [26] expusieron en un estudio de caso la situacién de una
paciente musulmana que presentaba ELA (portadora de ventilacién mecanica y gastrosto-
mia), y que a la vez presentaba un dolor severo en uno de sus ojos. Ella habia designado a uno
de sus hijos para la toma de decisiones, por lo que cuando los médicos sugirieron extraer el ojo
producto del severo dolor que presentaba, tuvieron que comunicarse directamente con €l. La
respuesta del hijo fue negarse al procedimiento citando a la costumbre islamica. Los autores
del caso reportado plantean finalmente la interrogante de cual deberia ser el papel de la ley
religiosa o la interpretacion de las leyes religiosas en situaciones de sufrimiento extremo [26].

Discusion

Con los resultados obtenidos en la busqueda bibliografica, mas otros articulos que comple-
mentan a dichos hallazgos, es posible exponer algunas consideraciones bioéticas que permi-
ten brindar una aproximacion al manejo e investigacion fonoaudiologica en esta poblacion.
Los puntos para discutir se presentan a continuacion.

Consideraciones relacionadas al uso adecuado de un

consentimiento informado

Con relacién al concepto erréneo terapéutico que exploraron Kim et al. [23,25], este ocu-
rre cuando los participantes de un estudio creen que una investigacion esta disenada para
beneficiarlos directamente en vez de probar y/o comparar métodos de intervenciéon [27].
Es relevante recordar que al estar el principio de consentimiento informado asociado al
concepto de autonomia [28], al momento de la redaccion y de informar sobre los posibles
beneficios de un proyecto de investigacion, se debe procurar ser lo suficientemente rigu-
roso y especifico con los términos a utilizar. La practica del consentimiento informado es
una expresion de solidaridad, respeto y humanismo, un derecho humano inviolable y una
responsabilidad profesional, lo que amerita en contexto de enfermedad neurodegenerativa
una reflexiéon mas profunda [29]. Por tanto, el consentimiento informado debe ser tan es-
pecifico para el ensayo como sensible para el contexto [30].
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Consideraciones relacionadas a la comunicacién y toma de

decisiones compartida

Los hallazgos expuestos en resultados mostraron la importancia de la comunicacién entre
profesionales, familia y paciente, y también la relevancia del proceso de toma de decisiones
donde se considere la vision de la persona que padece la enfermedad [21,22,24].

Buscando apoyar la autonomia de las personas, se ha planteado la idea de los testamentos
de salud (planificaciéon anticipada de los cuidados). Estos corresponden a documentos legales
que permiten a las personas transmitir sus decisiones sobre el fin de la vida [31]. Estudios han
reportado un bajo uso de este recurso, planteando la dificultad que puede generar a la hora
de tomar decisiones en el momento de fin de vida, cuando muchas veces no esta presente la
capacidad para ejercer un consentimiento informado [32].

Relacionando este principio con la fonoaudiologia, cuando se trata a pacientes con disfagia,
se deben abordar cuestiones éticas cuando la preferencia de los pacientes no concuerda con las
dietas recomendadas por el profesional. En la atencién de una persona con disfagia severa o
grave, el fonoaudiologo podria recomendar cambios y/o restricciones en la dieta y el paciente
no estar de acuerdo. Aqui, el profesional en primer lugar necesita comprender el papel de la
cultura alimentaria y de las preferencias de alimentos que pueda tener el paciente para poste-
riormente realizar una adecuada toma de decisiones compartida [33]. El cuidado ético implica
compasion, comunicacion, consulta y colaboracion para hacer frente a circunstancias emo-
cionalmente dificiles cuando se esta en frente a un trastorno deglutorio que involucra alimen-
tacion artificial o alternativa [34]. La literatura reciente que aborda el cuidado ético de una
persona con dificultades para comer, beber y tragar destaca la toma de decisiones compartida
[35]. Se ha informado que la ingesta oral de alimentos, aunque sea minima y solo por placer,
tendria un impacto directo en la calidad de vida de las personas con ELA [36]. Lo anterior
también se debe considerar en contexto de trastornos del habla severos. Si bien estos pueden
beneficiarse de la comunicacién aumentativa, los pacientes también en ocasiones se niegan,
por lo que situaciones de este tipo trae muchos principios éticos en juego [17].

Otro de los puntos analizados es la importancia de la comunicacién adecuada con personas
con ELA y sus familias. El estudio abordado en la revisiéon indicé cémo las demandas de los
profesionales no se correspondia con la capacidad de los pacientes y familiares para procesar
informacion durante el inicio de la intervencién, donde describieron como “muy cruda” el
momento de la entrega del diagnodstico [21]. En relaciéon con esto, otras revisiones han explo-
rado sobre qué criterios se deberian considerar para una correcta entrega de diagnostico. Los
conceptos recolectados que deberian considerarse fueron empatia, mensaje, pronostico, recep-
ci6n, tiempo, individualizacién y autonomia [37]. Oliveira y Pereira, por otra parte, agregan
que el momento de la entrega del diagnostico no puede ser estandarizado, lo que implica que
debe preferirse el enfoque individual. Comunicar el diagnostico de ELLA de manera empatica
es un paso muy importante y sensible en el manejo de la enfermedad, por lo que se deben
seguir tres objetivos: no ocultar informacion si el paciente la desea, no imponer informacion st
el paciente no la quiere y calibrar y responder a la reaccion del paciente ante la noticia [11].

Consideraciones relacionadas a aspectos culturales y/o legislativos

Aspectos culturales, politicos y/o religiosos pueden tener directa relaciéon con el manejo a reali-
zar frente a personas que se encuentran en etapa de fin de vida, tal como se expuso en el estudio
de caso de la paciente musulmana, en el que religiéon y cultura influyeron directamente en la
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toma de decisiones [26]. Adicionalmente a lo anterior, la cultura también podria repercutir en
la toma de decisiones desde el punto de vista de la importancia del acto como actividad y como
evento social. Aqui las percepciones personales de la comida entran en juego y el fonoauditlogo
debe reconocer y abordar esta dimension cultural [38].

El analisis de las variables descritas anteriormente respalda la importancia de una toma de
decisiones compartida y de comunicarse adecuadamente desde incluso la entrega del diag-
nostico, la que requiere de una gran sensibilidad y cuidado [39]. El manejo fonoaudiolégico
debe velar por su cumplimiento y respeto de cada una de estas variables que estan directa-
mente relacionados con el principio bioético de autonomia.

Limitaciones y proyecciones

La baja cantidad de articulos hallados en la bisqueda central del estudio podria indicarse
como la mayor limitacién al respecto. Sin embargo, lo anterior puede dar cuenta de la
poca consideracion que se le ha brindado a los aspectos bioéticos en contexto de enfer-
medades neurodegenerativas como la ELA. Esto, y sumado a la falta de investigacion
destinada a la mejora de procedimientos relacionados a disfagia y disartria para la misma
poblacion, proyecta la necesidad de avanzar en investigacion que facilite la estandariza-
ci6n de procedimientos que puedan aportar en la deteccion precoz de estos sintomas y
que permitan maximizar la posibilidad de beneficio (beneficencia) y minimizar a su vez el
riesgo de dano (maleficencia).

Conclusién

Una persona con ELA, ademas del estado de vulnerabilidad producto de la misma enferme-
dad terminal en la que se encuentra, estara expuesta a procedimientos invasivos que los vol-
veran atn mas vulnerables y dependientes. Los pacientes que se encuentren en este escenario
estaran sometidos a ir tomando una serie de importantes decisiones en la medida que avanza
la enfermedad, por lo que necesitaran de un apoyo profesional y afectivo durante todo el
proceso. Comprender este contexto serd el primer paso que permita brindar al paciente una
atencion de calidad, respetando sus derechos y los fundamentos bioéticos. Aspectos ligados
a una correcta comunicacion y toma de decisiones compartidas son claves de considerar a la
hora de trabajar en este tipo de poblacion.

Adicionalmente, realizar investigacioén en poblaciéon con ELA permitira llegar a la estan-
darizacion de procedimientos de evaluacion y/o relacionados al manejo terapéutico para dar
cumplimiento a los principios bioéticos de beneficencia y no maleficencia por medio de la
practica basada en la evidencia, indispensables para nuestra practica profesional y mas atn
para el beneficio de los pacientes con ELA. Por tanto, esta debe considerarse un gran desafio
y ser realizado con toda la rigurosidad técnica y ética posible. Toda investigacion clinica debe
ser avalada por un comité de ética y cumplir con requisitos basicos relacionados al respeto,
valor social, validez cientifica, seleccion equitativa de los sujetos, razon riesgo/beneficio favo-
rable, uso adecuado de un consentimiento informado, entre otras.

Finalmente, trabajar con personas que presenten ELA representa un gran desafio que debe
ser realizado con respeto. Sera asumir la responsabilidad de realizar y utilizar procedimientos
que presenten evidencia, ademas de la responsabilidad de que existe la necesidad de realizar
investigacion, entender el contexto de la enfermedad, su vulnerabilidad, y de reconocer
todos los aspectos que ha vivido la persona y la familia incluso desde el momento en que se
diagnostico la enfermedad.
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