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Resumen

Las caracteristicas especiales de la esclerosis lateral amiotrdfica (ELA) y de la traqueotomia con
ventilacién invasiva (VMI) plantean una serie de complicados retos en dos sentidos distintos:
no solo que la intervencién salga bien, sino también hablarlo con los pacientes y con otras
personas involucradas. Dada la naturaleza delicada de las relaciones interpersonales y de las
comunicaciones en la ELA, algunas de las consecuencias de la VMI se acercan a la
consideracion de tabu, lo que hace muy dificil hablar abiertamente de ellas. Sin embargo, es
importante tener en cuenta estos retos éticos, no solo para los profesionales de la salud, sino,
que, en principio, también para las pacientes y sus familiares. También son importantes a la
hora de establecer un debate profesional y social sobre cuando y a quién hay que ofrecer la
VMIL. En el presente documento resaltamos y examinamos los desafios éticos de la VMl en la
ELA, enfatizando aquellos asuntos mas dificiles de tratar abiertamente y que por tanto a veces
no se cubren adecuadamente. Este analisis se estructura en torno a los cuatro principios
basicos de la ética en la atencidn sanitaria: efectos beneficiosos, ausencia de efectos
perjudiciales, respeto a la autonomia del paciente y justicia.
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Introduccion

Hoy en dia, la mayoria de pacientes con ELA que no reciben tratamiento mueren por
insuficiencia respiratoria en menos de 3 afios desde el diagndstico [1]. La ventilacién no-
invasiva (VMNI) mitiga los sintomas y prolonga la vida, sobre todo en los pacientes con ELA no
bulbar [2-5]. Sin embargo, en la mayoria de los casos, la ventilacidn no invasiva sera cada vez
mas dificil de tolerar o gestionar, al deteriorarse la funcién bulbar. La debilidad en los musculos
de la cara o de las vias respiratorias superiores puede hacer que en determinados casos sea
imposible aplicar la VMNI [6]. Para estos pacientes, la ventilacién mecanica invasiva con
traqueotomia (VMI) es la Unica alternativa a la muerte, cuando se manifiesta el fallo
respiratorio.

El usos de la VMI en los pacientes con ELA plantea una serie de dificultades, puesto que
permite al paciente sobrevivir con una cada vez mayor paresia, lo que hard que el paciente se
vuelva totalmente dependiente de la ayuda de otros y en ultima instancia le llevard a estar
encerrado, sin la capacidad de comunicarse. Aunque el ventilador en si no es caro, las cargas
econdmicas, sociales y emocionales de la atencién 24 horas al dia, siete dias a la semana
representan un reto tanto para los cuidadores principales como ocasionales [7]. El uso de VMI
en la ELA varia de un 0% de pacientes en el Reino Unido a entre 1y 14% en EE. UU., 3% en
Alemania, 2-5% en Francia, 11% en el norte de Italia, hasta entre 27 y 45% en Japén,
posiblemente reflejando las diferencias culturales, econdmicas, juridicas y organizativas tanto
dentro como fuera de los sistemas sanitarios [8,9]. En Noruega y Suecia, 6,7% de los hombres y
3,8% de las mujeres con ELA entre 2002 y 2007 utilizaban VMI, lo que parece indicar que el
género también puede influir en las preferencias o en el acceso a este tipo de tratamientos
[10].



Por tanto, la utilizacién de la VMI en los pacientes con ELA presenta toda una serie de
problemas éticos. Conjuntamente con los beneficios del tratamiento, pueden producirse
consecuencias negativas tanto para el paciente, como para sus familiares, y para los
profesionales de la salud, los sistemas sanitarios y la sociedad. Debido a ciertos factores
especificos de la enfermedad, pero sobre todo a la perspectiva de la muerte y a la delicada
naturaleza de las relaciones interpersonales y de comunicacion en la ELA, algunas de las
desventajas de la VMI pueden resultar casi tabu, lo que dificulta que pueda mantenerse una
discusion abierta entre los distintos implicados. Sin embargo, tanto los profesionales de la
salud, como los gestores y, en principio, incluso los pacientes y familiares, deben tener en
cuenta estas dificultades éticas. También son importantes a la hora de establecer un debate
profesional y social sobre cuando y a quién hay que ofrecer la VMI.

El objetivo del presente estudio es arrojar algo de luz y examinar los desafios éticos que
plantea la VMI en los pacientes con ELA, enfatizando aquellos retos que consideramos mas
complicados. Nuestro andlisis se basa en la experiencia clinica de Noruega, ademads de en el
material de investigacién publicado. El contexto social y las culturas médicas varian. En los
paises escandinavos, los pacientes no tienen un derecho incondicional a recibir VMI;
oficialmente, es el médico encargado el que tiene la autoridad para tomar esta decision.
Aunque algunos de los argumentos descritos en este analisis pueden adoptar una naturaleza
distinta o tener menos importancia relativa en otras culturas médicas, la mayoria de estos
argumentos mantendran su importancia en culturas médicas distintas de la escandinava.
Debemos aclarar que en nuestro andlisis, cuando hablamos de "justicia" hacemos referencia a
la equidad en el contexto de los sistemas sanitarios financiados con fondos publicos,
habituales en muchos paises europeos. Este analisis se estructura en base a los cuatro
principios fundamentales de la ética de la atencién sanitaria: efectos beneficiosos, ausencia de
efectos perjudiciales, respeto a la autonomia del paciente y justicia.

Desafios éticos
Efectos beneficiosos

Una pregunta bdsica que debemos hacernos con respecto a la VMI en la ELA, es cudndo y
hasta qué punto esta intervencion resulta beneficiosa. La ELA es una enfermedad mortal,
progresiva e incurable. La prevalencia depende de la progresién individual de la enfermedad,
pero el estado nutricional y respiratorio influira sobre la esperanza de vida. El objetivo
principal del tratamiento es minimizar la morbilidad y maximizar la calidad de vida (CV),
aungque algunos pacientes pueden considerar la maximizacién de la esperanza de vida como un
objetivo en si mismo.

Hasta qué punto sirve la VMI para prolongar la vida varia tremendamente entre los distintos
paises, reflejando tanto diferencias en las practicas médicas como en la legislacidon y en
distintos aspectos socioreligiosos y culturales ademas de la organizacién y la forma en que se
ofrece la atencidn, y de factores financieros. La supervivencia media en grupos no controlados
puede ir desde los ocho a los 89 meses, segun las publicaciones médicas [11-14]. Factores
como tener menos de 65 anos, el estado civil, haber tenido una VMI anteriormente, la
posibilidad de recibir atencion en el hogar y el rapido deterioro de la funcidn respiratoria
pueden predisponernos a elegir la VMI. Algunos pacientes al cabo de un tiempo, no se sienten
a gusto; la razén mas habitual para que un paciente pida que se le retire la VMI en las etapas
finales de la ELA, es la pérdida de sentido de la vida [15]. Antes de empezar el tratamiento,
puede resultar dificil tratar de predecir cual sera la reaccién del paciente ante el tratamientoy
su CV. Hay que informar al paciente antes de decidir si iniciar la VMI.



Distintos estudios demuestran que la CV se mantiene al avanzar la enfermedad y que no
depende de la funcion fisica, sino que depende mas bien de los factores psicolédgicos y
existenciales [16—19]. En general, debemos ser especialmente cuidadosos a la hora de evaluar
la calidad de vida de otra persona. En los pacientes con enfermedades graves, como la ELA,
tanto los profesionales de la sanidad como los cuidadores y las personas sanas tienden a
subestimar no sdlo la CV del paciente, sino también la propia percepcién del bienestar del
paciente [20-23]. Para muchos, la dificil situacién del paciente de ELA, que experimenta la
pérdida imparable y gradual de las funciones, con un sindrome de enclaustramiento total
(sindrome de locked-in o TLS, por sus iniciales en inglés) como posible estado final, parece uno
de los peores destinos imaginables. Sin embargo, se ha demostrado que los pacientes que
sufren la pérdida dramatica de la funcion suelen pasar un periodo de reorientacidn, llegando a
aceptar mds o menos, su nueva situacion de discapacidad [24, 25].

Pero, no deja de ser dificil interpretar el nivel tedrico de satisfaccién de un paciente con este
tipo de tratamientos, cuando la muerte es la Unica alternativa a la intervencion. Aunque pueda
resultar controvertido, basandonos en la experiencia clinica, afirmamos que pueden intervenir
determinados mecanismos psicoldgicos sutiles cuando se le pide al paciente que informe sobre
su nivel de satisfaccién. Por ejemplo, puede resultarle dificil reconocer tener sensaciones
encontradas o, directamente, arrepentirse de haber elegido la VMI: puesto que entonces el
paciente no sélo tendra que vivir con las consecuencias de una eleccidon lamentable, sino
también con la culpabilidad y otras emociones negativas que resultan de haberse puesto a si
mismos y a sus seres queridos en una situacién complicada. En nuestra opinion, la toma de
decisiones no puede basarse exclusivamente en el nivel de satisfaccion comunicado por el
paciente [26].

Ausencia de efectos perjudiciales

Una de las consecuencias negativas de iniciar la VMI es que entonces la muerte sélo puede
producirse tomando una decision explicita, o cuando al produce una enfermedad mortal no
relacionada, o por accidente [27]. Cuando se cuenta con una nutricion adecuada y con una
atencion integral y eficaz, el ventilador puede prolongar sustancialmente la vida. De forma que
puede desaparecer la posibilidad de elegir "que la naturaleza siga su curso", morir por la
propia enfermedad, sin que dependa de la decisiéon de abandonar el tratamiento, ya sea por
parte del paciente o del médico. La enfermedad serd la causa final de la muerte, pero la
decisidn de interrumpir la VMI es también (de alguna manera) una de las causas de la muerte.
Esta situacién puede suponer una carga adicional sobre los pacientes y sobre su entorno.

Los pacientes que se estan planteando la VMI deben ser debidamente informados de su
derecho a abandonar el tratamiento, y también de que puede resultarles cada vez mas dificil,
durante el curso de la enfermedad, expresar su deseo de abandonar el tratamiento.
Normalmente, los problemas tienden a aparecer cuando no ha habido ni debate ni consenso
anteriores con respecto a los criterios sobre cuando retirar la VMI, o cuando no queda claro
cuando, mas adelante, el paciente cambia de opinién. Por tanto, antes de comenzar con la
VM, es fundamental abordar con tranquilidad estos criterios con el paciente y tomar
decisiones con respecto a los mismos. Sin embargo, contar con un acuerdo previo sobre los
criterios para abandonar el tratamiento no resuelve los problemas relativos a los plazos
adecuados para dicho abandono. Sobre todo cuando se basa en criterios mal definidos para las
funciones motoras, como por ejemplo entrar en el estado de enclaustramiento total (TLS),
existe un riesgo considerable derivado de la dificultad de seguir los plazos adecuados para
discontinuar el uso de la VMI. En general, si la VMI se interrumpe demasiado pronto, el
paciente puede perder un tiempo precioso; si es demasiado tarde, el paciente debera afrontar
un prolongado proceso de fallecimiento durante una etapa los inconvenientes del tratamiento
y de la enfermedad no encuentran su compensacion en la ventaja de vivir. La adecuacién de



los tiempos es muy compleja, puesto que el deterioro es gradual y puede que no existan
etapas naturales faciles de identificar en las que interrumpir la VMI. Comunicarse con el
paciente con respecto a sus preferencias en esta etapa puede ser especialmente dificil; en
primer lugar, por las dificultades de la paralisis avanzada en las ultimas fases de la
enfermedad; en segundo lugar, por una serie de disfunciones cognitivas/ejecutivas que van
avanzando y que no se habian identificado con anterioridad, que se producen en una parte
importante de los pacientes, y que pueden resultar dificiles de evaluar. Por ejemplo, aunque
en teoria, podemos establecer una clara linea de demarcacion en la interrupcion de la
capacidad de comunicarse mediante el movimiento ocular, en la practica puede llegarse a
fases en que la comunicacidon con el paciente sea variable y/o se vea mermada
sustancialmente, y puede que no resulte facil para el médico identificar cuando se alcanza el
umbral a considerar. Si el médico quiere apostar por lo seguro - "equivocarse hacia el lado de
la vida" - se arriesga a aplicar un tratamiento excesivo en una etapa con una baja calidad de
vida. Lo que se traduciria en un perjuicio considerable.

En nuestra opinidn, cuando los tiempos son los adecuados, la interrupcién de la VMI resulta
adecuada desde el punto de vista médico y ético. Se trata de evitar al paciente el tratamiento
continuado que se ha identificado que ya no resulta ventajoso, y por tanto la intencién es
moralmente correcta. La legislacidn, costumbres y tradiciones culturales que se oponen a la
retirada de los tratamientos para prolongar la vida cuando la continuacién del tratamiento no
va en el mejor interés del paciente contribuyen al tratamiento excesivo, lo que lleva tanto a
perjudicar al paciente como a desperdiciar recursos sanitarios.

En la ética médica, el principio de falta de efectos perjudiciales hace referencia a los riesgos,
dafios y otras consecuencias negativas para el paciente de la atencidn sanitaria. Sin embargo,
puesto que la VMI en la ELA afecta no sélo al paciente sino también a los familiares y a los
cuidadores profesionales, cobra especial importancia abordar también las consecuencias
negativas del tratamiento para estas otras personas afectadas [28]. La VMI es un tratamiento
invasivo en varios sentidos de la palabra. Sobre todo cuando se produce en el hogar del
paciente, la VMI transforma muchos aspectos de la vida diaria familiar. Para los familiares, no
sélo hay beneficios, sino también pueden presentarse una serie de importantes cargas.

Por tanto, presumiblemente, el paradigma tradicional en el que las opiniones de los familiares
no tienen apenas importancia cuando el paciente es formalmente competente, no resulta
plenamente aplicable cuando hablamos de la VMI en la ELA.

El beneficio obvio para el familiar es que la persona querida se mantendrd con vida durante
una serie de meses o afos adicionales. Las cargas, sin embargo, son mas sutiles y pueden
resultar especialmente dificiles de tratar abiertamente. Pese a que la VMI prolonga la vida,
también pospone la muerte; el paciente se mantiene vivo pero altamente discapacitado, lo
gue no permite a los familiares superar el proceso del duelo y seguir adelante con sus vidas. En
determinadas situaciones, esta situacion puede ser especialmente complicada para los
menores. ¢ Qué efectos tiene sobre ellos que su padre se encuentre en un estado de
enclaustramiento, sobre todo, con unas posibilidades de comunicacién reducidas, durante un
tiempo indefinido? Para la pareja, el divorcio o la separacion pueden verse como crueles y
moralmente imposibles, de forma que no les queda mds remedio que apoyar al paciente en la
decisién que tome y continuar con la VMI. En un estudio aleman, se comparaba la CV de los
pacientes de ELA con VMI y VMNI, con la de sus cuidadores, que en su mayoria eran sus
parejas. Este estudio mostraba un buen nivel general de CV tanto para los pacientes con VMI
como con VMNI, pero también la elevada carga que soportan los cuidadores con VMI, que en
un 30% de ocasiones evaluaba su propia CV por debajo de la del paciente. La sexualidad era
también un factor importante. Los autores llegaron a la conclusién de que en la evaluacién de



la CV en situaciones de cuidados paliativos en el hogar, deberia incluirse siempre al cuidador
principal [29].

Sabiendo que una determinada proporcidn de pacientes de ELA experimentaron deterioro
cognitivo, también queda la cuestidn, algo incémoda, pero igualmente importante, de hasta
gué punto puede empatizar el paciente con el sufrimiento de sus familiares. ¢ Cdmo incorpora
el paciente los intereses de sus familiares a la decision de iniciar o continuar el uso de la VMI?
En nuestra opinidn, la falta de capacidad, o la falta de interés del paciente para reflexionar
sobre los posibles efectos negativos sobre la calidad de vida de los cuidadores deberia tenerse
en cuenta al decidir si debe ofrecerse VMI. Como minimo, la posible carga que pueda
representar sobre la pareja y los nifios deberia incluirse, obligatoriamente, en la informacién
recopilada antes de tomar una decisién sobre la VMI. Pero ademas, aparte de esto, existe otro
problema moral delicado: El paciente, por su propia existencia, puede representar una carga
para sus seres queridos, y ser consciente de la carga que supone. éSeria razonable esperar que
el paciente tenga en cuenta la carga que supone para sus familiares al decidir si utilizar la VMI
cuando su propia vida esta en juego?

Simplemente plantear si debe iniciarse la VMI puede poner a los familiares en una situacion
incobmoda. Pese a la clara intencién del médico de que los familiares ni se opongan ni
promuevan a las decisiones, sino que simplemente apoyen la toma de decisiones de los
pacientes, los familiares pueden sentirse obligados a promover la prolongacién de la vida. De
alguna manera, ¢qué otra cosa podrian hacer si no es animar al paciente a elegir la VMI?
Cualquier otra posibilidad podria implicar que la muerte del paciente fuese un alivio para ellos.
Los profesionales de la sanidad deben ser conscientes de estas dinamicas interpersonales tan
complicadas que emergen cuando se discute la posibilidad de la VMIL.

La atencion de los pacientes con VMI en su propio hogar supone también un gran reto para los
profesionales de la sanidad involucrados. A muchos de estos profesionales se les hace dificil
superar el hecho de ser meros invitados en las casas de sus pacientes. Sus decisiones pueden
encontrarse con la oposicion de miembros de la familia que se han vuelto expertos en la
atencioén del paciente, y puede resultar imposible satisfacer las expectativas de los médicos, los
pacientes y los familiares. Estos retos y dificultades pueden llevar a la pérdida de la satisfaccion
profesional, la angustia moral y el agotamiento, y a altas tasas de abandono, lo que resultaria
en la falta de continuidad y de capacidad de los profesionales de la sanidad [30].

Respeto a la autonomia del paciente

El respeto del derecho del paciente a aceptar o rechazar las intervenciones médicas es uno de
los pilares de la sanidad moderna. Sin embargo, para ello hace falta contar con la suficiente
capacidad e informacion. En algunos casos de uso de la VMI en la ELA, podemos plantearnos si
estos requisitos realmente se cumplen. El deterioro cognitivo y de comportamiento es muy
importante para la autonomia del paciente y para su capacidad de toma de decisiones.
Algunos de los cambios provocados por la ELA pueden ser sutiles o abiertos, como en el caso
de la demencia frontotemporal (DFT). El solapamiento entre la ELA y la DFT ha sido
documentado a nivel neuropatoldgico, genético y clinico. En algunos de los uUltimos estudios
publicados, se estima que hasta la mitad de la poblacién de pacientes mostraron cambios
heterogéneos en su capacidad cognitiva o en su comportamiento, de los que el 15% cumplian
con los criterios establecidos para la DFT [31]. La necesidad de evaluar periédicamente este
tipo de manifestaciones, tanto con anterioridad a la toma de decisiones criticas como durante
el curso del tratamiento, se puede comparar con la de evaluar el grado de capacidad, una
caracteristica fundamental para la autonomia del paciente. En Ultima instancia, estas
evaluaciones pueden resultar cruciales para lograr el auténtico empoderamiento y la toma de
decisiones compartida. Estudios recientes indican que el desarrollo del deterioro cognitivo



sigue un patrén muy especifico seguin avanza la enfermedad y se extiende por el cerebro [32].
Por tanto, el nivel de deterioro cognitivo y de autonomia puede variar durante el proceso de la
enfermedad, y las evaluaciones realizadas antes de iniciar la VMI pueden dejar de ser
relevantes, mas adelante.

Entre los distintos aspectos del deterioro cognitivo y de las anomalias en el comportamiento
gue podrian aparecer en pacientes con ELA se incluyen: pérdida de las funciones ejecutivas,
pérdida de la habilidad de cambiar el centro de atencidn, desviaciones inexplicables de
opiniones conocidas, pérdida de comprensién, pérdida de empatia, ademas de los problemas
relativos al habla y al proceso del pensamiento que complican la comunicacion debido a la
disartria. Bdsicamente, las mismas capacidades que un paciente necesita para disfrutar de su
autonomia y mostrar su capacidad de toma de decisiones. ¢ COmo podemos resolver los
problemas relativos a la autonomia y a la capacidad en pacientes que no cuentan con las
herramientas necesarias para ser autonomos, y a los que les pueden faltar las herramientas de
comunicacion para demostrar su capacidad?

Si un paciente de ELA se vuelve completamente dependiente de la ayuda de su familia para
incluso los minimos actos auténomos, ¢ées entonces realmente auténomo el paciente? ¢Qué
grado de comprension y de empatia podemos esperar de un paciente en esa situacién? El tipo
de simbiosis que se desarrolla entre los pacientes con ELA y su cuidador principal pone en
duda la vision tradicional de la autonomia del paciente. Incluso aunque los profesionales de la
sanidad a cargo de pacientes con ELA son conscientes de esta relacién particular que suele
establecerse entre los pacientes con ELA y sus cuidadores, es muy distinta a las experiencias
gue solemos tener como seres humanos, y como pacientes con enfermedades menos
incapacitantes. ¢ Puede realmente llegar a imaginarse encontrarse en este estado un paciente
gue no haya llegado ese nivel de deterioro? ¢ Cémo afecta el deterioro cognitivo que
apreciamos en la ELA a la capacidad de realizar este tipo de experimentos mentales? E incluso
si el paciente es capaz, éseria razonable pedirle que pusiera en la balanza sus propios
intereses, que incluyen la capacidad de seguir viviendo, frente a la carga que representa para
sus seres queridos? ¢Qué significaria en esta situacion contar con la informacién adecuada
para tomar una decision? ¢ Qué factores debemos esperar que el paciente tenga en cuenta
para considerar que la decisién es debidamente informada?

En base a nuestra experiencia, la mayoria de pacientes con ELA se muestran aliviados al poder
hablar con los profesionales de la salud sobre las etapas terminales de su enfermedad. Sin
embargo, algunos pacientes no se sienten cémodos hablando de la posibilidad de la VMI al
avanzar la enfermedad. Seguln parece, estos pacientes prefieren no tener que pensar sobre
este tema, y se resisten a tomar decisiones activas sobre su propia muerte. Aunque puede que
se sientan presionados a hacerlo porque los profesionales de la salud necesitan saber
exactamente qué deben hacer en caso de fallo respiratorio. De esta forma, la mera
disponibilidad de la VMI representa una carga para algunos pacientes: De esta forma, incluso
se les podria estar denegando su derecho a retirarse y evitar decisiones psicolégicamente
exigentes (e incluso, tal vez, dafiinas) con respecto a la VMI, las etapas finales de la
enfermedad y la muerte [33].

Justicia

El justo establecimiento de prioridades en el sistema sanitario se ha vuelto necesario incluso
en los paises mas ricos. En general, los recursos que se invierten en el tratamiento A del
grupo de pacientes X podria haberse empleado en el tratamiento B del grupo de pacientes Y.
En ocasiones, tanto a los médicos como a los politicos se les hace dificil aplicar de forma
transparente el racionamiento, sobre todo cuando se le acaban denegando servicios
beneficiosos a pacientes identificables [34]. Sin embargo, determinados servicios sanitarios



son extremadamente intensivos en recursos y/o ofrecen unos beneficios relativamente
pobres. Los médicos y otros tomadores de decisiones deben ser cada vez mas conscientes de
esta realidad para que el establecimiento de prioridades se haga de forma que promueva la
distribucidn equitativa de los escasos recursos.

En este contexto, la VMI en la ELA, es un servicio muy intensivo en la utilizacién de recursos.
Hay pocos estudios que se ocupen del coste de la ventilacion mecdnica en el hogar. Sin
embargo, un reciente estudio canadiense, indicado que el coste medio mensual total de la
atencién sanitaria con ventilacion invasiva era de 6200€ para la mayoria de enfermedades,
siendo la ELA la que tenia los costes totales mas elevados (en el rango de 6.031 a 12.471€)
[35]. En Noruega, la presencia de cuidadores profesionales en el hogar del paciente de forma
permanente representaria un coste anual de mas de 500.000€, cubierto por la financiacién
publica. Incluso cuando tenemos en cuenta la diferencia de costes en los distintos paises, el
coste por AVAC (afio de vida ajustado por calidad) para la VMI en la ELA parece muy elevado,
lo que implica una pobre relacidn entre el coste y la eficacia, en comparacién con la mayor
parte de servicios sanitarios. Los que apoyan que el establecimiento de prioridades en el
sistema sanitario se haga conforme al cdlculo de la eficacia con respecto al coste suelen decir
gue una de las condiciones para la equidad es que los servicios se traten de forma similar para
las distintas especialidades y sectores. Por tanto, el principio de equidad podria implicar que la
VMI en la ELA es demasiado cara con respecto a los beneficios que ofrece, y por tanto podrian
no ofrecerse en los servicios de la sanidad publica. Los recursos podrian emplearse mejor en
otros tratamientos para otros pacientes con otras enfermedades, puesto que de esta forma se
genera mas bienestar.

Sin embargo, tenemos al menos tres razones de importancia para rechazar esta conclusion. En
primer lugar, la VMI esta disponible para muchas otras enfermedades, aparte de la ELA. No
tendria sentido plantearse quitar los fondos para la VMI Gnicamente para una de estas
enfermedades, si también resulta cara para las otras enfermedades. En segundo lugar, el
Estado podria financiar algun tipo de tratamiento con una relacién entre coste y eficacia
mucho menor que la de la VMI en la ELA. En tercer lugar, la mayoria de paises no cuentan con
umbral especifico para establecer qué nivel de relacién entre eficacia y coste resulta aceptable
desde el punto de vista del Estado, para todo el sector sanitario. Para que este tipo de
umbrales contasen con la debida legitimidad en democracia, deberian ser aprobados por las
mas altas instancias del gobierno. En principio, no resultaria razonable esperar que fuera la
propia comunidad profesional la que decidiera dejar de ofrecer determinados servicios debido
a limitaciones en los recursos y a una baja relacion entre eficacia y coste. Resultaria muy dificil
tomar decisiones que limitaran la disponibilidad de la VMI para los pacientes con ELA, y
ademads, podria tomarse como una decision que va en contra del compromiso principal del
médico de velar por la salud de sus pacientes [36]. Por tanto, cualquier tipo de nueva
disposicion al respecto deberia hacerse al nivel politico con la autoridad necesaria, o siguiendo
de forma clara y explicita los principios para el establecimiento de prioridades adoptados a
nivel politico. Mientras falte el apoyo politico necesario, no estaria justificado suspender la
VMI para los pacientes con ELA simplemente en base a su baja relacidn entre eficacia y coste.

La necesidad de contar con un proceso de toma de decisiones adecuado

Los desafios éticos examinados en el presente documento apoyan la tesis de que el
tratamiento con VMI no va necesariamente en linea con el mejor interés del paciente con ELA
o de sus familiares, incluso cuando el paciente asi lo desea. Existen una serie de importantes
riesgos, el riesgo de tomar una decisién de la que después podria arrepentirse, el riesgo del
exceso de tratamiento y de tener que soportar una baja calidad de vida debido a la falta de



adecuacion de los plazos para retirar el tratamiento, y el riesgo de incrementar la carga de los
familiares. Como hemos demostrado, los "cuatro principios" tradicionales de la ética médica
ignoran a los familiares y al riesgo de dificultar su situacién; cuando también deberian
protegerse sus intereses. Del mismo modo, los intereses de los profesionales de la sanidad y
de los cuidadores no tienen apenas cabida en este marco de trabajo, cuando sus puntos de
vista también deberian tenerse en cuenta.

Para nosotros, la presencia de estos riesgos se vuelve especialmente relevante la calidad del
proceso de toma de decisiones [33]. Los médicos deben reconocer la responsabilidad que
tienen, derivada de su capacidad para estructurar y establecer los plazos para la toma de
decisiones. Debera respetarse el derecho del paciente a no decidirse, incluso aunque eso nos
puede llevar a plantearnos problemas adicionales. En nuestra experiencia, algunos pacientes
no quieren tomar una decisién con respecto a la VMI pese a los distintos intentos por abordar
este asunto. En algunos casos, estos pacientes acaban en resucitacidn por narcosis de CO2
grave. Puede que incluso entonces deban elegir entre la VMI y la muerte, la misma decisidon
gue no querian tomar, o, en algunos casos ni siquiera discutir. Los pacientes deben enfrentarse
a este tipo de escenarios, incluyendo la posibilidad de que los profesionales de la sanidad se
nieguen a practicar procedimientos de resucitacion mientras el paciente se niegue a tomar una
decisién con respecto a la VMI.

Conclusion

La idea principal de este articulo es que las caracteristicas especiales de la ELA y de la VMI
conllevan una serie de retos que son mas o menos especificos de estas opciones de
tratamiento, y que son especialmente dificiles en dos sentidos: En primer lugar, pueden ser
dificiles de gestionar correctamente; en segundo lugar, y lo que es ain mas interesante, puede
ser dificil hablar de ellas, pese a lo muy concienciados que estén los médicos. Algunos
problemas como la posibilidad futura de la retirada del tratamiento y el equilibrio entre los
intereses de los pacientes y de sus familiares, respectivamente, pueden ser dificiles de tratar
abiertamente en la dinamica de la relacidn entre el paciente y el médico. Otros problemas,
como la poca eficacia en relacidon con el coste del tratamiento, y la carga adicional para los
familiares son temas que pueden resultar dificiles de comunicar en publico. Por ultimo, resulta
dificil incluir en los documentos orientativos y para la toma de decisiones la valoracidn de los
problemas relacionados con la exigencia de la situacion laboral de los cuidadores profesionales
en el hogar del paciente y el peso del tratamiento sobre los familiares, dado que no tocan
directamente a los intereses del paciente. Para mejorar el proceso de toma de decisiones, los
profesionales de la sanidad deberian hablar de estos retos mas abiertamente, aunque con la
necesaria sensibilidad. El establecimiento de criterios para toma de decisiones puede servir de
ayuda, pero requiere de la interpretacion de los médicos involucrados en la decision de si debe
ofrecerse el tratamiento o no.
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