Instituto Universitario Fundacion H.A. Barceld

FACULTAD DE MEDICINA. CARRERA DE NUTRICION

FUNDACION H. A. BARCELO

FACULTAD DE MEDICINA

Trabajo Final de Investigacion:  Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral
Amiotrofica (ELA)

Cardoso Leandro

Dofla Maria José

Querzé Diego

Directora de Trabajo de Investigacion: Lic. Adriana Gullerian

Asesora Metodolégica: Lic. Cristina Venini

Ao de realizacion: 2014



Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral Amiotréfica

Indice:
RESUMEBN ...t e e s s s e b e s e a e 4
RESUMO ..o e bbb s b e s e 5
AADSTIACT ...ttt bbbt b et b et b b 6
INETOTUCCION: ...ttt bbbttt b et b e bt n b 7
Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA).....covvevevvceeveviceeceeee, 9
= o1 o =T a 1] (oo = CA TSR 10
Presentacion ClniCa y @VOIUCION: ..........ccviieieiiceceeeeeseste ettt st 11
ELA FAMALT .ttt sttt st se s 13
MANEJO CHINMICO: ..ttt b ettt b ettt b e b et b et s bt st e e b 14
=010 =T o] = SR 22
EStado NULTICIONAL ...ttt 23
=TS 0= o1 1Y 7= SR 25
Desafios NULIICIONAIES €N ELA: ..ottt 26
Modificacion de la dieta y estrategias para COMEN: ..........cccieireirenirieninienieeseeesee e 27
Problemas con la auto AlIMENtACION: ..........ooviiriiirieee e 27
Modificacion de la dieta para aumentar las Calorias:..........cocoveirernenncnseneeeeeeee 28
JUSTIFICACION : ...ttt sn s a s s sassassenassnsssasssnsasanansanes 30
OBUIETIVOS ..ttt ettt ettt e sbe e she e sate s abe s abe e bt e bt e s bt e satesateeabeeateebeenbeens 31
ODJELIVO GENEIAL: ...ttt b e st a e 31
ODJEtiVOS ESPECITICOS: ....uiieiiieiiriei ettt sttt 31
VARIABLES ...ttt et h e sttt et e bt e bt e s ae e s at e ea b e eabeebeesbeesaeesatesaneeane 32
OPERACIONALIZACION DE VARIABLES: ...t sesessas s sssas s e 32
DISENO METODOLOGICO: ......oovieveeeeeeeeeeee e eeteeeveses s sas st sssasssssssassssssasssesnns 35
Tipo de estudio Y dISERI0 GENETAI ........cc.ciiiiiiirieeeee e 35
PODIACION Y MUESTIA. ...ttt sttt ettt b e b e b 35
TECNICA AE MUESIIEO. ...ttt b ettt b et b bbb bt s st sb e 35

Cardoso Leandro, Dofia Maria José, Querzé Diego Pagina 2 de 69



Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral Amiotréfica

CriterioS AE INCIUSION ....c..uiitiiiieieteet ettt sttt sttt b et b et nes 35
CriterioS dE EXCIUSION ..ottt sttt sttt 35
Tratamiento eStadiStiCO PrOPUESTO. ......c.erveuiriiiricirieeree et 36
RESULTADOS ...ttt et et h e a ettt e e be e sbe e s bt e satesabesabeebeeabeesaeesaeeeateenbeenbeens 37
DISCUSION: ..ottt s st se s s s sa s st asass s aesasssnssssnsssansansssessneeses 51
CONCLUSION: ...ttt sttt sa s st e s sansssassnsssesensnnes 57
AN X O S ettt ettt e bt e s at e st e e bt e bt e bt e e h e e e ae e et e e be e beesbeesheesaeeeareeane 58
BIBLIOGRAFIA ...ttt h et sttt et e be e sb e e s bt e sabesabesabe e bt e bt esaeesateeateenbeenbeens 68

Cardoso Leandro, Dofia Maria José, Querzé Diego Pagina 3 de 69



Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral Amiotréfica

Resumen:

Introduccién:  La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad neuromuscular,
degenerativa y progresiva que afecta a las motoneuronas de los muasculos voluntarios. Los trastornos
deglutorios junto a las complicaciones respiratorias son las principales causas de mortalidad.

Segun los antecedentes es clasificada en ELA Familiar (10%) o Esporadica (90%). Segun la zona
afectada es ELA de tipo bulbar o no bulbar.

Objetivos: Analizar como los trastornos deglutorios en los distintos tipos de ELA afectan la pérdida
de peso; identificar si existe riesgo nutricional a partir de la evaluacion de pérdida de peso; analizar
mediante la escala ALSFS-R como se ve afectada la calidad de vida de los pacientes con ELA.

Metodologia: Se realizé un estudio observacional, descriptivo y retrospectivo. Muestreo no
probabilistico - intencional. En un periodo de 6 meses, se analizaron las historias clinicas de la
poblacion que cumplia con los criterios de inclusion para la investigacion. Para evaluar la calidad de
vida se utilizé la escala ALSFRS-R, analizando los puntajes obtenidos.

Resultados: Se escogio una muestra de 49 pacientes, 39% eran mujeres y 61% varones. La edad
media fue de 61 afios (D.E: + 13.21). El 35% present6 ELA tipo bulbar y el 65% ELA no bulbar. De los
datos recolectados se observé que la totalidad de los pacientes con ELA tipo bulbar presentaron
trastornos deglutorios.

En el primer control con la escala ALSFRS-R, el 48,97% presentd un nivel de calidad de vida bueno y
36,73% una calidad de vida regular. Durante el segundo control se observé una reduccion en la
muestra (n=34), dénde el 50% presentd una calidad de vida regular y 29,41% una buena calidad de
vida.

Un 75% de la poblacion presentd pérdida de peso en un periodo de 6 meses, en el 21% esta pérdida
fue significativa, siendo no significativa en el 79%.

Discusion: Nuestra investigacion arroja resultados coincidentes respecto al predominio masculino de
la enfermedad, sobre todo en los casos de inicio temprano. Segun estudios, el inicio de tipo bulbar
ocurre en el 20/30% de los casos, siendo en nuestro muestreo el 35% de los pacientes, de los cuales
un 100% presenté trastornos deglutorios.

Segun otros estudios nutricionales, la frecuencia de malnutricion de pacientes con ELA vario entre el
15% y el 55%. Nuestra investigacion muestra que el 21% de los pacientes presentd malnutricion
relacionada con una pérdida de peso significativa.

Se observé que al mayor porcentaje de la poblacién (32,65%) se le indicé una alimentacién de
consistencia blanda de masticacién, hipercalérica e hiperproteica.

Conclusién: La ELA afecta la degluciéon tanto en estadios tempranos como avanzados de la
enfermedad, ocasionando una pérdida de peso y un deterioro en la calidad de vida de los pacientes.
Nuestra investigacion reveld que los pacientes con ELA presentaron pérdida de peso asociada a la
disfagia, al proceso catabdlico de la enfermedad, a la atrofia muscular, a la reduccién de la ingesta
debido a la pérdida de los movimientos voluntarios y la motricidad.

Palabras Claves: Disfagia. Degluciéon. Pérdida de peso. Calidad de vida. Esclerosis lateral
amiotrofica.
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Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral Amiotréfica

Resumo:

Introdugdo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (doravante: ELA) € uma doenca neuromuscular
degenerativa e progressiva que afeta os motoneurdnios motores dos musculos voluntarios. Os
distarbios da degluticdo com complicacfes respiratorias séo as principais causas de mortalidade.

Em funcdo dos antecedentes é classificada como ELA familiar (10%) ou esporadica (90%). De acordo
com a area afetada é de tipo bulbar ou nédo bulbar.

Objetivos: Analisar como os transtornos na degluticdo em diferentes tipos de ELA afetam a perda de
peso; identificar se ha risco nutricional a partir da avaliacdo de perda de peso; analisarmediante
escala ALSFS-R como ¢é afetada a qualidade de vida dos pacientes com ELA.

Metodologia: Foi realizado um estudo observacional, descritivo e retrospectivo. Amostragem nao
probabilistica - intencional. Em um periodo de seis meses, foram analisados historiais clinicos de
casos de pessoas que preencheram os critérios de incluséo para a pesquisa. Para avaliar a qualidade
de vida foi utilizada a escala ALSFRS-R, analisando-se as pontuacdes obtidas.

Resultados: A amostra foi de 49 pacientes, 39% eram do sexo feminino e 61% masculino. A média
de idade foi de 61 anos (D.E: + 13,21). Um 35% apresentava ELA tipo bulbar e 65% ELA nao-bulbar.
Dos dados coletados observou-se que todos os pacientes com ELA tipo bulbar apresentaram
transtornos na degluticao.

No primeiro controle com a escala ALSFRS-R, um 48,97% apresentou uma boa qualidade de vida e
um 36,73% uma qualidade de vida regular. Durante o segundo controle observou-se umareducaoda
amostra (n = 34), onde 50% apresentaram qualidade de vida regular e um 29,41% uma boa qualidade
de vida.

Um 75% da populacdo mostrou perda de peso ao longo de um periodo de 6 meses, no 21% a perda
foi significativa, sendo nédo significativa no 79%.

Discussdo: Nossa pesquisa lanca resultados coincidentes em relacdo a predominancia do sexo
masculino da doenca, especialmente em casos de inicio precoce. De acordo com estudos, o inicio de
tipo bulbar ocorre em 20/30% dos casos, sendo na nossa amostra o 35% dos pacientes, dos quais
100% apresentaram transtornos na degluticao.

De acordo com outros estudos nutricionais, a frequéncia de déficit nutricionalde pacientes com ELA
variou entre 15% e 55%. Nossa pesquisa mostra que 21% dos pacientes apresentavam déficit
nutricional relacionada a uma perda de peso significativa.

Notou-se que a maior porcentagem da populacédo (32,65%) |he foi indicadauma alimentacdo de
textura macia para mastigacao, hipercaldrica e de alto teor proteico.

Conclusdo: A ELA afeta a degluticdo tanto em estagios iniciais quanto avancados da doenca,
causando uma perda de peso e uma deterioracdo na qualidade de vida dos pacientes. Nossa
pesquisa revelou que pacientes com ELA apresentaram perda de peso associada a disfagia, ao
processo catabdlico da doenca, a atrofia muscular, a reducdo da ingestdo de alimentos devido a
perda dos movimentos voluntarios e das habilidades motoras.

Palavras-chave: Disfagia. DegluticAo. Perda de peso. Qualidade de vida. Esclerose lateral
amiotrdfica.
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Abstract:

Introduction:  The Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neuromuscular, degenerative and
progressive disease which affects the motoneuron of the voluntary muscles. Deglutition swallowing
disorders and respiratory complications are the main cause of mortality.

According to preceding facts it is classified in Family ALS (10%) or Sporadic ALS (90%). According to
the affected area is bulbar or non-bulbar type.

Objective : Analyze how the deglutition swallowing disorders affects the loss of weight in different
types of ALS; identify whether there is nutritional risk since evaluation of loss weight; analyze with the
ALSFRS-R scale, how the quality of life is affected in patients with ALS.

Methodology: We counted an observational, descriptive and retrospective study, with non
probabilistic — intentional sample. In a 6 months period, we analyze the medical history of the
population that qualifies with the requirements for the investigation. ALSFRS-R scale was used to
evaluate standard of life, analyzing the obtained score.

Results: A 49 patients sample was chosen, 39% were women and 61% were men. Average age was
61 years old (S.D: + 13.21). 35% presented bulbar ALS and 65% non bulbar ALS. From collected data
is recognized that entire patient sample with bulbar ALS type, present deglutition swallowing disorders.

In the first control with ALSFRS-R scale, 48,97% presented a good standard of living and 36,73% a
regular standard of living. During the second control is observed a reduction in the sample (n=34),
where 50% presented a regular standard of living and 29,41% a good standard of living.

A 75% of population presented loss of weight in a 6 month period, 21% of this sample was significant
and non significant in a 79%.

Discussion: Our investigation yields matching results compared to male predominance of the disease
particularly in cases of early onset. According to studies, bulbar type occurs in 20/30% of cases, being
in our sample 35% of patients, who presented deglutition swallowing disorders in 100%.

According to other nutritional studies, the frequency of malnutrition in ALS patients ranged between
15% and 55%. Our research shows that 21% of patients had malnutrition related to a significant loss
of weight.

We observed that the largest percentage of the population (32.65%) was indicated with a soft
consistency chewing, calorie and high protein feeding.

Conclusion : ALS affects both deglutitions swallowing in early and advanced stages of the disease,
causing loss of weight and deterioration in the quality of life of patients. Our research revealed that
ALS patients presented loss of weight associated with dysphagia, the catabolic process of the
disease, muscle atrophy, reduced intake due to loss of voluntary movement and motor skills.

Key Words: Dysphagia — Deglutition — Loss of weight — Quality of life - Amyotrophic Lateral Sclerosis
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Introduccion:

La Esclerosis Lateral Amiotrofica o ELA es una enfermedad neuromuscular,

degenerativa y progresiva que afecta las motoneuronas.

Epidemiolégicamente en promedio afecta 4 — 8 cada 100.000 personas por afio.
Menos de un 10% de los pacientes con ELA tiene un familiar de primer grado
afectado y a ellos se los considera ELA familiar. El restante 90% no tiene
antecedentes familiares de la misma enfermedad por lo que se las llama formas de

ELA esporadicas.

La enfermedad afecta principalmente masculos voluntarios. Las motoneuronas que
son las mas largas de las células nerviosas, van del cerebro a la médula espinal
(motoneurona superior) y de ésta a los musculos de todo el cuerpo (motoneurona
inferior). Cuando estas no funcionan adecuadamente, el cerebro no puede iniciar y
controlar el movimiento muscular. No afecta en forma primaria los musculos como el
corazon, el aparato digestivo o la vejiga; ni los sentidos como la vision, la audicion, el
gusto y la olfacion. La ELA afecta a cada persona en forma diferente, y es dificil
predecir el avance de cada paciente. Hay situaciones en que la enfermedad deja de
progresar o progresa en forma muy lenta. Otras en las que puede progresar en
forma rapida. El equipo multidisciplinario que trata y acompafia a cada paciente
podra asesorar y brindar informacién acerca de la evoluciéon de cada enfermo en

particular, ya que el avance depende de cada paciente y del tipo de ELA.

El inicio de esta enfermedad puede muchas veces pasar desapercibidos o
confundirse con otras enfermedades, por esto generalmente, el diagnostico de la

enfermedad demora entre 10 y 24 meses.
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Los sintomas iniciales pueden ser:

- movimientos espontaneos

- calambres

- debilidad muscular

- rigidez muscular

- dificultad para masticar o tragar (disfagia a sélidos o liquidos).

- palabras arrastradas (disartria)

- voz nasal

La esperanza de vida de los pacientes con ELA desde el diagnéstico hasta se sitia
entre 2 a 5 afios. El rapido avance la de la enfermedad implica también un cambio
constante en las necesidades de los pacientes. Por este motivo, es importante que
estos pacientes reciban desde el comienzo de la enfermedad, asistencia a todas las
necesidades, una contencion en todos los espectros, del equipo de salud tratante, de
los familiares que son el gran sostén y apoyo en este momento, garantizando una

buena calidad de vida. @

En la presente investigacion se evalla la relacion y como afectan los trastornos
deglutorios en la ELA, en una muestra de pacientes de la Fundacion para la Lucha
contra las Enfermedades Neurolégicas de la Infancia (FLENI), de la Ciudad de

Buenos Aires, durante el ano 2014.
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Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral Ami otrofica (ELA)

La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) es una enfermedad neuromuscular
progresiva que afecta las motoneuronas y las vias de conexion entre el cerebro y la

meédula espinal.

Menos de un 10% de los pacientes con ELA tiene un familiar de primer grado
afectado y a ellos se los considera ELA familiar. El restante 90% no tiene
antecedentes familiares de la misma enfermedad por lo que se las llama formas de

ELA esporédicas.

La enfermedad afecta principalmente musculos voluntarios, es decir los que uno
puede dirigir mentalmente. Las motoneuronas que son las mas largas de las células
nerviosas, van del cerebro a la médula espinal (motoneurona superior) y de ésta a
los musculos de todo el cuerpo (motoneurona inferior). Cuando las motoneuronas no
funcionan adecuadamente, el cerebro no puede iniciar y controlar el movimiento
muscular. No afecta en forma primaria los musculos de movimientos automaticos,
como los del corazon, el aparato digestivo o la vejiga; ni los sentidos como la vision,

la audicion, el gusto y la olfaccion. La ELA afecta a cada persona en forma diferente.

@

La ELA también denominada enfermedad de la neurona motora, enfermedad de
Charcot y enfermedad de Lou Gehrig, es la més frecuente de las enfermedades

degenerativas de la neurona motora.
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Se distinguen dos tipos de ELA en funcién de su forma de inicio: una ELA espinal
gue se inicia con trastornos motores a nivel de extremidades y una ELA bulbar con

trastornos motores a nivel de pares craneales. ©

Epidemiologia:

Existe un predominio masculino inexplicable en la ELA, sobre todo en los casos de
inicio temprano, con una relacion global hombre-mujer de alrededor de 1,5-2:1. La
incidencia de la ELA se estima en 1,5-2/100.000/afio. Se comunicO una tendencia
hacia una incidencia creciente de ELA. La tasa de prevalencia se estima en unas 4-8
por 100.000 personas. El limite superior para la prevalencia parece estar en el
intervalo de 6-8 por 100.000. Si bien algunos casos raros pueden comenzar antes de
los 20 afios, la edad media al inicio es de alrededor de 58 afios. La incidencia de
ELA parece seguir aumentando con la edad creciente incluso mas alla de los 70
afios. No hay registros sobre diferencias geograficas para la ELA salvo una alta
incidencia de focos en la peninsula de Kii, en Japén, y en la isla de Guam, en el

Pacifico. ¥

Si bien la expectativa de vida de un paciente con ELA promedia aproximadamente
de dos a cinco afios a partir del momento del diagndéstico, esta enfermedad es
variable y muchas personas llevan una vida de calidad durante cinco afios 0 mas.
Méas de la mitad de todos los pacientes viven mas de tres afios después del

diagnéstico.

Aproximadamente el 20% de las personas con ELA viven cinco afios o0 mas y hasta
el 10% sobrevive mas de diez afios y el 5% vive veinte afios. Hay personas en las

gue la ELA ha dejado de avanzar y una cantidad pequeiia de personas en las cuales
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los sintomas de la ELA se han revertido. La ELA ocurre en todo el mundo, sin

limitaciones raciales, étnicas o socioeconémicas, puede atacar a cualquiera. ©

Presentacion Clinica y evolucion:

El sello clinico de la ELA es la coexistencia de atrofia muscular, debilidad,
fasciculaciones y calambres (debido a degeneracion de la neurona motora inferior),
en conjunto con reflejos osteotendinosos hiperactivos o inapropiadamente vivos,
signos del tracto piramidal e hipertonia muscular (debido a afectacion del tracto
corticoespinal). Los calambres musculares a menudo ya estan presentes antes de
que se desarrollen los sintomas. La mayoria de los pacientes se presenta con
debilidad distal asimétrica del brazo o la pierna. El inicio bulbar con la palabra
arrastrada (disartria) y o dificultad en la deglucion (disfagia) ocurre en el 20/30% de
los casos, sobre todo en las mujeres de edad avanzada, de los cuales mas del 50%
presentan sintomas bulbares. Pocas veces los casos se presentan con insuficiencia

respiratoria aislada y pueden plantear un problema diagnéstico.

Los sintomas iniciales de la ELA pueden variar bastante de una persona a otra. Una
persona podria experimentar tropiezos en los bordes de alfombras, otra podria tener
dificultad para levantar objetos y el sintoma inicial de una tercera persona podria ser
tartamudear. El ritmo de avance de la ELA puede variar bastante de una persona a
otra. En un namero reducido de personas, se ha sabido que la ELA ha entrado en
remision o detenido su avance, aunque no se entiende cientificamente cémo y por
gué ocurre esto. Los sintomas pueden comenzar en los musculos del habla, de la
funcién de tragar, o bien en manos, brazos, piernas o pies. No todas las personas

con ELA experimentan los mismos sintomas o las mismas secuencias o modelos de
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progresion. Sin embargo, todas experimentan una debilidad y una paralisis muscular

progresiva. ©®

Por lo general, los sintomas progresan, en el comienzo, en la extremidad afectada,
luego se extienden de manera gradual a grupos musculares adyacentes. Durante
mucho tiempo se la describi6 como la “pardlisis reptante”. En la ELA existe una
variabilidad notable en el ritmo de progresion de la enfermedad. No es infrecuente
observar pacientes con fases largas de progresion muy lenta. Por lo general los
pacientes tienen una pendiente constante lenta de declinacion en la fuerza y funcién
sin fluctuaciones. Los pacientes de origen bulbar tienen el peor prondstico
(supervivencia media 2-2.5 afios), o que quiza se explique por la edad de comienzo

mas avanzada.

Si bien la discapacidad suele ser limitada en los primeros estadios. La ELA progresa
de manera incesante, la mayoria de los pacientes por ultimo no podra deambular,
atender sus necesidades, hablar y tragar. Sin embargo no existe ninguna otra
alteracion del sistema nervioso central (SNC) fuera de las vias motoras. Las
neuronas que inervan los musculos extraoculares, por lo general estan respetadas,
lo que permite mantener el control de los movimientos oculares. La sensibilidad y la
funcién vesical e intestinal se mantienen intactas, lo que evita la incontinencia en la
mayoria de los pacientes. Las Ulceras por decubito son infrecuentes aun en
pacientes con ELA confinados al lecho, y se cree que ello esta relacionado con
cambios bioquimicos en el tejido conectivo de la piel. Por lo general la funcion
cognoscitiva y la personalidad estan preservadas y solo el 2-3% muestra una

demencia asociada. El paciente con ELA suele estar plenamente consciente de sus
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circunstancias, pero corre peligro de tornarse cada vez mas aisladas debido a la

incapacidad para comunicarse.

La risa y el llanto patolégico (también denominado “afecto suedobulbar”) son un
sintoma peculiar que consiste en crisis no provocadas y no controladas de risa o
llanto, sobresaliente en pacientes con afectacion del tracto corticobulbar; estos

pacientes suelen tener bostezos.

La debilidad respiratoria debida a afectacion de la médula cervical alta (nervio frénico
C3-5) y toracica es la causa mas frecuente de muerte en la ELA, a menudo por una
neumonia aspirativa, con frecuencia se subestima la debilidad respiratoria, debido a
una incapacidad del cuerpo para adaptarse a la hipoxia y la hipercapnia de lento

desarrollo.

Debemos destacar los sintomas indirectos de la ELA, como secreciones mucosas
espesas, sintomas de hipoventilacion cronica o dolor musculo esquelético, que
pueden tener impacto maximo sobre la calidad de vida del paciente, sobre todo en

los ultimos estadios.

Para su clasificacion se establecieron criterios diagnosticos para la ELA, sobre la
base de consensos internacionales, donde se destaca tanto la afectacion de la
neurona motora inferior como superior en diferentes niveles del eje del SNC, asi

como la progresion de la enfermedad.

ELA Familiar:

Entre el 5% y 10% de todos los casos de ELA son familiares. La mayoria muestra un

patron de herencia autosémica dominante con una relacion equilibrada por sexo. En

alrededor del 20% de los pacientes con ELA familiar, se demostré que el defecto
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genético reside en el gen para la enzima superoxido dismutasa (SOD1) sobre el
cromosoma 21, lo que produce una edad de inicio un poco precoz (cuarta o quinta

década). @

Manejo Clinico:

Manejo Respiratorio

Junto con la disfagia las complicaciones respiratorias son las principales causas de
morbilidad y mortalidad en la ELA. La Disminucion de la funcion respiratoria se
produce cuando la enfermedad progresa, debido a la fatiga y la debilidad

diafragmatica, atelectasia y broncoaspiracion.

La malnutricibn como consecuencia de la disfagia puede empeorar aun mas la

funcién respiratoria y acortar la supervivencia. ©

Cuando se inician sintomas de disnea, los sintomas de hipoventilacion nocturna
cronica o cuando la capacidad vital desciende por debajo del 50-60%, se debe
ofrecer al paciente informacion acerca de la fase terminal de la enfermedad, dado
que los pacientes a este punto temen asfixiarse hasta morir. La descripcion del
mecanismo del coma hipercapnico terminal y la muerte pacifica durante el suefio,

produce alivio ante este temor en la mayoria de los pacientes.

Al mismo tiempo, se debe interrogar al paciente si desea ser intubado y ventilado en
el caso de una insuficiencia respiratoria terminal. Los pacientes a los que se les
informa que pueden terminar en un sindrome por enclaustramiento en una unidad de

terapia intensiva, por lo comun se niegan al permiso para este procedimiento.

Debilidad
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La debilidad progresiva es el sintoma principal de la ELA, los pacientes encuentran
gue su energia sufre fluctuaciones diarias mayores que lo habitual. Se los debe
tranquilizar, pues se trata de un fendmeno normal y no de un aumento en la
progresion de la enfermedad. A medida que la enfermedad progresa, los pacientes
necesitan dispositivos adicionales para mantener la movilidad y la independencia en

la vida cotidiana (desde un bastén hasta una ortesis).

Fasciculaciones musculares, calambres y espasticidad

Las fasciculaciones a menudo constituyen los primeros sintomas de la enfermedad.
Surgen por la degeneracion de los axones motores intramusculares y pueden
conducir a calambres musculares muy dolorosos. La espasticidad de las
extremidades, la cual se debe a degeneracion de las neuronas motoras superiores, a

veces puede ser clinicamente grave.

Disartria

Una de las consecuencias mas dificiles de la ELA es la pérdida de capacidad para

comunicarse debido a disartria progresiva.

El entrenamiento en terapia del lenguaje es Gtil en los casos con progresion lenta.
Cuando la palabra se vuelve ininteligible, se pueden emplear dispositivos

electronicos como auxiliares de comunicacion. @

Disfagia

La disfagia es uno de los hechos que condiciona el prondstico porque acelera el
deterioro nutricional y da lugar a complicaciones, como la neumonia por aspiracion

gue pueden provocar la muerte prematura. Normalmente aparece tarde y de manera
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muy variable en la ELA espinal, pero suele ser uno de los primeros sintomas en la

ELA bulbar. ®

La disfagia en la ELA es el resultado de la alteracion de la motilidad de la lengua, la
faringe y el es6fago. Puede conducir a asfixia y aspiracion, sobre todo con liquidos y
alimentos crujientes o desmenuzados. El primer paso es un cambio en la
consistencia: el alimento debe ser facil de masticar y rico en calorias. Es posible que
terapeutas del lenguaje especializado ensefien técnicas de deglucién, como la
deglucién supraglética y la maniobra simple de mentén-comida y esto puede
disminuir el riesgo de aspiracion. Si, a pesar de estas acciones, el ingreso calorico
es aun insuficiente, el paciente sigue perdiendo peso (mas del 10% del peso
corporal normal antes del diagnéstico) y el ingreso oral del alimento se torna
intolerable debido a la asfixia frecuente, se debe considerar la posibilidad de una
enterogastrostomia percutanea. Si se pospone la enterogastrostomia hasta un
estadio en el cual el paciente se encuentra en dificultad respiratoria, el procedimiento
se vuelve peligroso debido al posible surgimiento de atelectasias basales a través de
la presion del estobmago inflado con aire contra el diafragma debilitado. Por lo tanto
se debe estimular al paciente y a su familia a tomar una decisibn temprana

relacionada con al colocacién de una enterogastrostomia. ¥
Dificultades para masticar y tragar

El debilitamiento de los masculos que intervienen en el control de movimiento de la
mandibula, labios, lengua y garganta puede afectar la capacidad de masticar bien y
tragar. Los sintomas pueden incluir: dificultad para mantener los alimentos y
especialmente de liquidos en la boca, dificultad para usar la lengua para mover la

comida en la boca, tos frecuente u obstruccién al comer o beber, o sensacion
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alimentos atascados en la garganta. La presencia de cualquiera de estos problemas
puede hacer que comer sea mas dificil y requiere mas esfuerzo y concentracion por
parte del paciente, por lo que las comidas toman mas tiempo y son mas agotadoras.
Cambios en las consistencias de alimentos puede ayudar a que sean mas faciles de
masticar y tragar. Alimentos humedos suaves son mas faciles que secos y
quebradizos, o alimentos masticables. Afadir salsas a la comida o probar guisos,
cazuelas, soufflés y sopas sustanciosas. La tos frecuente con la bebida (liquidos) o
alimentos soélidos puede ser un signo de aspiracion y puede causar neumonia por
aspiracion. A menudo los liquidos delgados tales como agua, té, café, leche son un
problema. Hay que tratar de elegir liquidos mas espesos, como el néctar de fruta,
jugo de tomate, batidos, licuados. Espesantes comerciales estan también
disponibles. Si los liquidos delgados son un problema, es necesario tener cuidado al
comer con textura mezclada con un alto contenido de agua como por ejemplo la
sandia o los citricos, la gelatina. Los alimentos que son de una consistencia suave
como budin o compota de manzana son generalmente mas faciles de manipular en

la boca y de controlar.

Desde la fonoaudiologia se puede llevar a cabo una evaluacién de la deglucion para
identificar los problemas y recomendar consistencias adecuadas. Dependiendo del
grado de debilidad, se puede recomendar una dieta blanda o dieta blanda mecéanica.
Cuando el déficit es mas grave, puede ser necesario un puré o dieta licuada. Una
dieta blanda consiste en trozos pequefios, tierna, y los alimentos himedos que sean
faciles de masticar. Una dieta blanda mecanica incluye las carnes molidas, las
verduras bien cocidas y frutas blandas. Con una dieta licuada o en puré, los

alimentos se mezclan hasta obtener una consistencia liquida. Fonoaudiologia
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también recomendara técnicas de deglucion y el posicionamiento correcto para

ayudar a compensar las deficiencias detectadas. ("
Disnea

La insuficiencia respiratoria es el sintoma mas temido de la ELA. Los pacientes a
menudo reaccionan ante las primeras crisis de disnea con sentimientos de fuerte
ansiedad. En todos los estadios de la insuficiencia respiratoria, es importante romper
el ciclo vicioso de disnea-ansiedad-disnea. La presencia de calma y tranquilidad de

los familiares, la elevacion del tronco y la fisioterapia toracica pueden brindar alivio.

Con la insuficiencia respiratoria progresiva, se pueden desarrollar sintomas de
hipoventilacion nocturna. Estos sintomas pueden obstaculizar de manera grave la

calidad de vida del paciente.
Risa / llanto patologico (afecto seudobulbar)

Un sintoma tipico es el surgimiento de crisis incontrolables de risa, llanto o ambos,
que se denominan “afecto seudobulbar” y se desarrolla hasta en el 50% de los
pacientes con ELA. No se trata de un trastorno del humor, sino, en cambio, de una
demostracion anémala de afecto, que puede ser muy perturbadora en situaciones

sociales del paciente.
Depresion

La mayoria de los pacientes con ELA sufren una fase de depresion reactiva después
de recibir el diagnostico. El asesoramiento es de fundamental importancia en este

estadio. Es necesario investigar una depresion clinicamente importante, la cual debe
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ser tratada en todos los estadios de la enfermedad, sobre todo cuando el estado

psicolégico del paciente se correlaciona de manera firme con la supervivencia.

Trastornos del suefio

Las dificultades del suefio son frecuentes en la ELA. Los sintomas incluyen
ansiedad, depresion, pesadillas, inmovilidad durante el suefio debida a debilidad,
fasciculaciones y calambres musculares, disfagia con aspiracion de saliva,
incapacidad para eliminar las secreciones espesas de fauces o0 vias aéreas
superiores e insuficiencia respiratoria con hipoxia y disnea. El suefio 6ptimo debe ser
una alta prioridad en el manejo de la ELA, lo que incluye el uso de una cama
hospitalaria eléctrica, barandas y trapecio (para facilitar la movilidad del paciente),

equipo de aspiracion junto al lecho.

Sialorrea-Babeo

El babeo es un sintoma frecuente en la ELA. Se debe a una combinacion de
debilidad de los musculos faciales y seudohipersalivacion que surge de la capacidad
deglutoria reducida. Son utiles las medicaciones que reducen la produccion de

saliva.

Secreciones orofaringeas espesas

Es uno de los sintomas de la ELA de mas dificil tratamiento. Los pacientes con ELA
de larga data a menudo sufren mucho debido a secreciones mucosas espesas, las
cuales bloquean la vias aéreas superiores, que son el resultado de una combinacién

de disminucién del ingreso de liquidos y reduccion de la presion de la tos.
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Puede tornarse necesaria la aspiracion, pero por lo general no es eficaz a menos
qgue se realice a través de una traqueotomia. Tanto las técnicas de tos asistida en
forma manual como la insuflacion-exuflacion mecéanica pueden ser Utiles para

extraer el exceso de moco de las vias aéreas. ¥
Constipacion

La regularidad del intestino varia de un individuo a otro. Para algunos puede ser
normal tener 2-3 evacuaciones al dia, mientras que para otros cada dos dias es
normal. El estrefiimiento se define como tener una evacuacion intestinal menos de
tres veces por semana generalmente con heces duras y secas, la dificultad con la
eliminacién y la hinchazén. El estrefiimiento es una queja frecuente en pacientes con
ELA. Esto puede atribuirse a varios factores, entre ellos: la ingesta de liquidos
restringida; comer alimentos blandos bajos en fibra; disminucion de la actividad
fisica; ciertos medicamentos; y la debilidad de los musculos abdominales que
ayudan en la eliminacion. Estar estrefiido no sélo es incomodo, sino que también
puede disminuir secundariamente el apetito. Si esto se convierte en una condicion
cronica, que puede impactar negativamente en la ingesta de calorias y contribuir a la

pérdida de peso.
Dolor

Esta enfermedad no suele afectar las fibras sensitivas, a menudo surge dolor
musculo-esquelético en los ultimos estadios de la enfermedad como resultado de la
tensién excesiva de los huesos y articulaciones que perdieron su vaina muscular
protectora debido a la atrofia. Ademas, las contracturas musculares y la rigidez
muscular, pueden ser dolorosas. Otra causa de dolor se debe a la presion cutanea

debido a la inmovilidad. ¥
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Hipermetabolismo

La desnutricibn comun entre los pacientes con ELA puede atribuirse en algunos
casos a un aumento del gasto energético en reposo (GER). Sin embargo, los
origenes y la evolucién de este hipermetabolismo aun tienen que ser plenamente
dilucidado. El estado metabdlico (un indicador clinicamente util de la necesidad de
apoyo nutricional) se puede determinar en la evolucién temprana de la enfermedad.
El origen de hipermetabolismo en este contexto sigue siendo desconocido, pero la
creciente evidencia sefiala a la mitocondria tener un papel importante. El
hipermetabolismo probablemente refleja la demanda de energia adicional debido al

aumento del trabajo respiratorio. ©

La pérdida funcional de los musculos respiratorios causa un incremento de la carga
de trabajo para mantener un adecuado intercambio gaseoso, que puede llevar al

aumento del GER e incluso hipermetabolismo. ©
Otros sintomas

Puede desarrollarse reflujo gastroesofagico en la ELA debido a la debilidad
diagfragmética que afecta el esfinter esoféagico inferior. Se necesita un cuidado
especial cuando se inicia una enterogastrostomia en un paciente, debido a la posible
hiperalimentacion que puede conducir a reflujo gastroesofagico, e incluso la

aspiracion.

Los laringoespasmos (cierre reflejo subito de las cuerdas vocales) pueden producir
panico debido a una sensacion de asfixia. Varios tipos de estimulos (que incluyen
emociones, sabores u olores intensos, aire frio, aspiracion de liquidos, reflujo

gastroesofagico) pueden provocar este sintoma.
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La elevacion del puente nasal con cinta adhesiva nasal y la aplicacion de

descongestivos tépicos pueden ayudar a la descongestién nasal.

Aspecto final de la vida

Una encuesta retrospectiva, mostré que el 90% de los pacientes con ELA fallece de
manera pacifica, la mayoria durante el suefio, ninguno de los pacientes se asfixia
durante el suefio y ninguno de los pacientes se asfixia hasta la muerte. Si los
pacientes con ELA no reciben ventilacion artificial, el proceso de la muerte suele
comenzar con los que evolucionan desde el suefio al coma debido a la hipercapnia
creciente. En esta fase de la enfermedad los esfuerzos estan dirigidos solo a
mantener la comodidad del paciente. Si se desarrolla inquietud o signo de disnea, se

debe administrar morfina.

La mayoria de los pacientes con ELA desean morir en su hogar. Esto se puede
lograr mejor a través de la participacion del paciente en un programa donde se
eduque al paciente y a los familiares. Si no es posible la muerte en su hogar, el
meédico se debe poner en contacto con centros paliativos u especializados para que

acomparnien al paciente y a sus familiares.

Patogenia:

La patogenia de la ELA no se conoce bien todavia. Gran parte de lo que se conoce
proviene del estudio de la forma hereditaria de esta enfermedad. La ELA familiar
representa alrededor del 10% de los casos y por lo general, siempre se transmite
con un rasgo autosomico dominante. En 1 de 5 de estas familias (es decir, el 1 al 2%
de todos los pacientes), esta enfermedad es causada por mutaciones en el gen

soD1. @
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Estado Nutricional:

La alteracion del estado nutricional en los pacientes que sufren de ELA es
multifactorial dado que las personas con ELA se enfrentan a una serie de problemas
gue pueden hacer que el mantenimiento del estado nutricional ideal sea dificil. La
debilidad de las extremidades superiores puede afectar la capacidad de preparar
comidas y para alimentarse. El inicio de la debilidad bulbar afecta negativamente la
masticacion y la deglucién. Pérdida del apetito, fatiga, sialorrea (babeo), cambios en
el gusto, estrefiimiento y problemas respiratorios agravan aun mas el problema.

Cualquiera de estos problemas puede hacer dificil comer. ")

La desnutricion es un factor prondstico independiente para la supervivencia durante

el curso de la ELA. 19

La malnutricion es frecuente en este tipo de pacientes caracterizada por una pérdida
de peso en relacion con la disminucion de la ingesta: por la disfagia, anorexia,
trastornos gastrointestinales o por debilidad en la extremidad superior; y, por otra
parte, aumento de los requerimientos energéticos por un hipercatabolismo

paraddjico. 1)

Hay evidencia que apoya la idea de que los pacientes de ELA han aumentado el
gasto de energia. Un estudio encontré que el gasto de energia medido en pacientes
de ELA se incremento en un promedio del 10% en comparacion con la observada en
individuos sanos. El aumento de las necesidades de energia, junto con la
disminucién de la ingesta, hacen aun mas dificil que los pacientes consuman
suficiente alimento por la boca para satisfacer las necesidades de calorias, lo que

contribuye a la pérdida de peso, de deshidratacion y desnutricién.
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Este déficit nutricional incrementa la pérdida de masa magra y grasa acelerando la
atrofia muscular, especialmente de la musculatura respiratoria, por otra parte
ocasiona una disfuncién del sistema inmune incrementando el riesgo de infecciones.

Ambas situaciones desencadenan la muerte de manera mas temprana. ©

Por lo general, la malnutricién esta definida por uno de los dos siguientes criterios: la
pérdida de peso superior al 10% o un IMC (indice de masa corporal) menor a 18.5

(kg/m?).

Hay trabajos de investigacion que sugieren que el IMC no se puede utilizar para
predecir el curso de la enfermedad debido a que no es tan buen indicador del estado
nutricional en enfermedades neuromusculares como la pérdida de peso. Dado que
los pacientes con enfermedad neuromuscular pueden tener bajo peso debido a la
atrofia muscular a partir de los procesos de la enfermedad primaria y de la
disminucién de la ingesta de alimentos secundaria a la disfagia, cambios en la
distribucion compartimentada de los musculos y la grasa no se puede reflejar en el

IMC. 1?2

Segun diferentes estudios en poblaciéon de pacientes con ELA la frecuencia de

malnutricién varia entre el 15y 55% © 12,

El porcentaje de la pérdida de peso se utiliza normalmente para traducir
graficamente cambios de peso en relacion al porcentaje corporal premorbido.
Estudios anteriores han informado que una pérdida de peso superior al 10%
después de la gastrostomia endoscépica percutanea (GEP) o durante el curso de la
enfermedad es un factor predictivo negativo en la ELA. Pacientes con ELA con la
pérdida de peso superior al 10% en el momento del diagndstico parecen tener una

menor duracion de la enfermedad. ®?
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La hora de comer abarca mucho mas que la simple satisfaccion de las demandas
metabdlicas basicas. Por lo general, es un tiempo para la socializacion con los
amigos y la familia. A medida que progresa la ELA, sin embargo, puede convertirse
en un tiempo de intensa ansiedad por parte de la familia a causa de las luchas
laboriosas del paciente a comer por via oral. Las comidas toman tiempo excesivo,
transformando lo que deberia ser una experiencia placentera en una de
hipervigilancia y de preocupacion. Esto erosiona la calidad de vida para el paciente,

la familia y los amigos. ("

Perspectiva:

Aungue por el momento no se entiende por completo qué es lo que causa la ELA, en
los udltimos afios se ha obtenido un nuevo caudal de entendimiento cientifico

respecto a la fisiologia de esta enfermedad.

Si bien hoy en dia no existe una cura o tratamiento que detenga o revierta la ELA,
hay un medicamento aprobado por la FDA a fines de 1995, riluzole*, que
modestamente frena el avance de la ELA, asi como varios otros medicamentos en
ensayos clinicos que brindan esperanza. *Farmaco antiglutamato ha demostrado

cientificamente prolongar la vida de las personas con ELA por lo menos unos meses. Estudios mas
recientes sugieren que Riluzole hace més lento el avance de la ELA, otorgandole al paciente més
tiempo en las etapas de mayor funcionamiento, cuando sus funciones se ven menos afectadas por la

ELA.

Es importante saber que hay dispositivos y terapias significativas que pueden
controlar los sintomas de la ELA que ayudan a las personas a mantener tanta
independencia como sea posible y prolongar la supervivencia. Es importante

recordar que la ELA es una enfermedad bastante variable; no hay dos personas que
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lleven la misma vida o tengan las mismas experiencias. Existen casos medicamente
documentados de personas en las que la ELA ‘se agota’, deja de avanzar o avanza

a un ritmo muy lento. ©®

Desafios nutricionales en ELA:

Los objetivos de la intervencion nutricional son, en primer lugar, asegurar las
necesidades de energia, liquidos, vitaminas y minerales. En segundo lugar, prevenir
las complicaciones de la disfagia como la aspiracion, para ello se utilizan las
siguientes técnicas: a) Medidas higiénico-dietéticas, para aumentar la ingesta ante el
hipercatabolismo existente y mejorar la deglucidon: consejo dietético; consistencia de
la comida; medidas mecéanicas. b) Medidas intervencionistas, en pacientes con
desnutricion severa: GEP (requiere una capacidad vital mayor del 50% y un estado
nutricional aceptable); gastrostomia radiologicamente insertada (GRI) (en aquellos
pacientes con capacidad vital menos al 50% se ha demostrado mas segura que la
GEP y con beneficios en la supervivencia); sonda nasogastrica (en pacientes con
mal estado general que no soportan una intervencibn mas agresiva); nutricion
parenteral (en el paciente en estado terminal, es una técnica segura y bien tolerada

gue estabiliza el peso y los parametros nutricionales.

Se deberia realizar la derivacion al especialista en Nutricion al diagnéstico o en
estadios iniciales de la enfermedad para evitar los efectos del hipercatabolismo, y

sobre todo, antes de la aparicion de la disfagia.

El soporte nutricional se asocia a un aumento de la supervivencia de los pacientes
con ELA. Aunque se hace necesario un estudio prospectivo con un mayor numero

de casos en el que poder valorar de manera fehaciente que su intervencion precoz y
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la implantacion de GEP son actuaciones que pueden mejorar la supervivencia y la

calidad de vida de estos pacientes.

Modificacion de la dieta y estrategias para comer:

Para evitar la pérdida de peso debido a la insuficiencia nutricional y para mantener el
equilibrio nutricional, es importante encontrar maneras para aumentar la ingesta de
calorias. Esto se aborda a través de: 1) modificacion de la dieta, 2) equipos de
adaptacion y las estrategias, y 3) la busqueda de una ruta alternativa para la ingesta
de nutrientes a través de la sonda de gastrostomia para complementar, y

eventualmente sustituir, la alimentacion oral.

Problemas con la auto Alimentacion:

Debilidad en cuello y hombro pueden hacer que sea dificil mantener la cabeza en
alto y sentarse derecho durante las comidas. La debilidad de la mano y el brazo
hace dificil sostener utensilios y levantar los brazos para llevar la comida del plato a
la boca requiriendo mas tiempo. El esfuerzo extra que se necesita para llevar a cabo
estas tareas simples aumenta la fatiga, por lo que es mas dificil para completar la
comida y lo que resulta en la disminucion de la ingesta de alimentos. Es importante
buscar la manera de hacer mas facil el trabajo para alimentarse. Tener alimentos
precortadas o la eleccién de "comer con los dedos" puede ayudar. La colocacion de
los alimentos en una mesa elevada para que se encuentre mas cerca de la boca
acorta la distancia para elevar el brazo. También son numerosos los dispositivos de
adaptacion disponibles para ayudar con la alimentacion, por ejemplo, utensilios para
comer modificados, ortesis de mufieca y soportes de los brazos moviles. Utensilios

para comer especializados estan disponibles con los apretones de la espuma, asas
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extra largas, o la configuracion modificada. Un terapeuta ocupacional puede
recomendar el equipo y las técnicas adecuadas para facilitar la alimentacion. Sin
embargo, si los tiempos de comida se vuelven demasiado fatigantes o llevan mas de
30 minutos, debe considerarse la posibilidad de contar con la ayuda de otra persona

para la alimentacion. ("

Modificacion de la dieta para aumentar las calorias:

Una buena meta es agregar 500 calorias a la ingesta diaria actual para ayudar a
promover la estabilizacion del peso. Comer comidas mas pequefias con refrigerios
altos en calorias es a menudo mas facil que tratar de comer en el tradicional modelo
de "tres comidas al dia". Tener un horario programado para las comidas y meriendas
en vez de depender de las sefiales de hambre puede ayudar a mantener un patrén
de alimentaciébn mas consistente y evitar comidas omitidas y las calorias perdidas.
Elija alimentos ricos en calorias, tales como guisos, puré o papas dobles rellenas,
sopas, pastel de queso, y pasteleria. Debido a que las grasas tienen el doble de
calorias en comparacion con los hidratos de carbono o proteinas, que pueden
ayudar a aumentar las calorias. Las grasas no saturadas como el aceite de oliva o
aceite de canola, margarinas liquidas, frutos secos y cremas de frutos secos no
aumentan los niveles de colesterol en suero y por tanto son mas opciones
saludables para el corazon. Aunque a primera vista algunas de estas sugerencias
podrian parecer estar en contradiccion con las recomendaciones generales para una
dieta saludable como se describié anteriormente, el objetivo es hacer todo lo
necesario para satisfacer las necesidades energéticas del paciente con ELA en un

contexto que promueve la salud como posible. El mayor bien para un paciente con
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ELA es la preservacion del equilibrio de energia en el corto plazo y no a la

prevencion de la aterosclerosis o la obesidad en el largo plazo.

Tomar bebidas con alto contenido cal6rico como la leche entera, jugo de fruta o
néctares, batidos y licuados. Los suplementos nutricionales comerciales son una
forma conveniente de afiadir calorias. Estan disponibles en forma de liquido en lata o
botella, o en forma de polvo que se puede agregar al jugo, leche, batidos o licuados
de leche o alimentos tales como cereales calientes, sopas, guisos, puré de papas, 0

pastel de carne.

Es mas dificil que coman cuando se sienten cansados por lo que es importante
buscar formas de ayudar a conservar la energia sin dejar de cumplir los requisitos
nutricionales. La familia, los amigos pueden ayudar con la preparacion de comidas.
Es mas eficiente cuando se cocina preparando una cantidad mayor a la que se
consume en una comida y luego congelar porciones. Se recomienda tratar de comer
la comida principal al principio del dia, cuando los niveles de energia son

generalmente mejores y hay menos fatiga. "
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JUSTIFICACION:

La ELA presenta una serie de problemas, que hacen que mantener el estado
nutricional sea muy dificil. Dificultad para la preparacion de las comidas, la sialorrea,
la falta de apetito, hasta la imposibilidad de una adecuada deglucién, entre otros,
ponen en riesgo la nutricion de los pacientes con ELA. Hay evidencias que muestran
que estos pacientes tienen un elevado gasto de energia en comparacion con
individuos sanos. Este aumento de las necesidades energéticas, junto con la
disminucién de la ingesta, hacen aun mas dificil que los pacientes consuman
suficientes alimentos por la boca para satisfacer las necesidades de calorias, lo que

contribuye a la pérdida de peso, deshidratacion y desnutricién.

Todas estas dificultades nutricionales, la escasa informacion bibliogréfica y la
posibilidad de acceso a las historias clinicas para realizar esta investigacién, nos

resultdé un gran desafio por delante.

A través de este trabajo se obtuvo informacién acerca de como enfrentar, junto a un
equipo multidisciplinario, la gran tarea de mantener un estado nutricional saludable
para estos pacientes y alentar futuras investigaciones, ya que deja abierta una
puerta para desarrollar enfoques terapéuticos y disefiar herramientas de educacion

alimentaria.

Consideramos que el rol de la nutriciébn en esta patologia es muy importante debido
a gue estos pacientes presentan un estado nutricional comprometido por el proceso
hipercatabdlico propio de la enfermedad; con lo cual pretendemos aportar datos de
indole nutricional, que sirvan tanto para futuras investigaciones, como asi también,

para tener una base de conocimientos sobre estos pacientes a nivel nacional.
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OBJETIVOS:

Objetivo General:

Analizar cémo los trastornos deglutorios en los distintos tipos de ELA afectan la
pérdida de peso de los pacientes con esta enfermedad en la poblacion de la
Fundacién para la Lucha contra las Enfermedades Neurologicas de la Infancia

(FLENI), de la Ciudad de Buenos Aires, durante el afio 2014.

Identificar si existe riesgo nutricional a partir de la evaluacion de la pérdida de
peso, segun dos controles en un periodo de 6 meses (Mayo — Octubre) en la
poblacién con ELA de la Fundacién para la Lucha contra las Enfermedades
Neurolégicas de la Infancia (FLENI), de la Ciudad de Buenos Aires, durante el

afo 2014.

Analizar mediante la escala ALSFS-R como se ve afectada la calidad de vida de
los pacientes con ELA en un lapso de 6 meses (Mayo — Octubre 2014) de la
Fundacién para la Lucha contra las Enfermedades Neurologicas de la Infancia

(FLENI), de la Ciudad de Buenos Aires, durante el afio 2014.

Objetivos especificos:

» Determinar la presencia de trastorno deglutorio en los pacientes.

» Evaluar la pérdida de peso, desde el inicio de la investigacion en un

periodo de 6 meses (Mayo — Octubre 2014)

 Determinar el porcentaje de los pacientes que presentan pérdida

significativa de peso en un periodo de 6 meses (Mayo — Octubre 2014).
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» Identificar la variacion de la escala ALSFS-R en un periodo de 6 meses.

* Evaluar como se ve afectada la deglucion mediante la variacién en los

puntajes obtenidos en la escala ALSFS-R.

VARIABLES:

V1 Edad

V2 Sexo

V3 Edad de inicio de la enfermedad
V4 Tipo de ELA

V5 Escala ALSFRS-R 1° control

V6 Escala ALSFRS-R 2° control

V7 Problemas de deglucion

V8 Peso 1° control

V9 Peso 2° control

V10 Riesgo nutricional segun pérdida de peso
V11 Deglucion ALSRF —-R 1° control
V12 Deglucion ALSRF —R 2° control

OPERACIONALIZACION DE VARIABLES:

V1 Edad: se registro la edad cronoldgica obtenida a través de la historia clinica de

cada paciente.

V2 Sexo: se consigno el sexo que figura en la historia clinica.
00. Masculino

01. Femenino
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V3 Edad de inicio de la enfermedad: A través de la historia clinica se obtuvo edad

cronoldgica de inicio de la enfermedad de cada paciente.

V4 Tipo de ELA: Segun la ubicacion de las motoneuronas afectadas al inicio de la

enfermedad, la ELA se clasifica en:
00. ELA no bulbar

01. ELA bulbar

V5 Escala ALSFRS-R 1° control: _ La escala ALSFRS-R es un cuestionario que se

utiliza para medir la progresion de la enfermedad. Ofrece una vision objetiva del
grado de invalidez a medida que avanza la enfermedad y como ésta influye en la
calidad de vida del paciente, siendo 48 el puntaje 6ptimo.
Teniendo en cuenta los puntajes obtenidos se realiza la siguiente categorizacion de
niveles de calidad de vida:

01. 01-10 - Muy malo

02. 11-20 - Malo

03. 21-30 - Regular

04. 31-40 - Bueno

05. > 40 - Muy bueno

El primer control se realizé en el mes de Mayo del afio 2014

V6 Escala ALSFRS-R 2° control: _Tomando la misma categorizacién de la variable

V5, se realizé segundo control en Octubre del afio 2014.
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V7 Problemas de deglucidn: _ A través de la historia clinica se recab0 si el paciente
presentaba o no problemas de deglucion.
00. No tiene problemas deglutorios.

01. Tiene problemas deglutorios.

V8 Peso 1° control: _ El mismo se midié expresado en Kg y gramos.

V9 Peso 2° control: _ Se midi6é el mismo expresado en Kg y gramos.

V10 Riesgo nutricional _sequn pérdida de peso: Se evalud el porcentaje de

pérdida de peso del paciente en un periodo de 6 (seis) meses.
00. Pérdida de peso significativa >=10%

01. Pérdida no significativa < 10%

(13)

V11 Degluciéon ALSRF —R 1° control: _ Teniendo en cuenta los puntajes obtenidos

para la categoria de deglucién se realiza la siguiente categorizacion:
00. Alimentacion exclusiva por sonda

01. Necesidad de alimentacion suplementaria por sonda

02. Precisa cambios en la consistencia de la dieta

03. Problemas precoces para tragar (atragantamiento ocasional)

04. Habitos de alimentacién normales

V12 Deglucion ALSRF —R 2° control:  Tomando la misma categorizacion de la

variable V11, se realizdé segundo control entre Octubre del afio 2014.
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DISENO METODOLOGICO:

Tipo de estudio y disefio general

Se realizé un estudio observacional, descriptivo y retrospectivo.

Poblacién y muestra

Poblacion: personas que asisten al Instituto FLENI de la Ciudad Auténoma de

Buenos Aires con diagndéstico de ELA.

Muestra: 49 pacientes que asistieron al Instituto durante el segundo semestre del

afo 2014.

Técnica de muestreo

La técnica de muestreo seleccionada fue no probabilistica, intencional.

Criterios de inclusién

v' Mayores de 18 afios
v Pacientes con diagnéstico definitivo de ELA

v' Pacientes que asisten mensualmente a FLENI por el periodo de 6 meses

Criterios de exclusion

v" Menores de 18 afios
v' Pacientes con diagnostico incierto u otras patologias
v' Pacientes que presentan gastrostomia o que se les indiquen la misma durante

el estudio

Cardoso Leandro, Dofia Maria José, Querzé Diego Pagina 35 de 69



Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral Amiotréfica

Tratamiento estadistico propuesto.

Se realizd6 una matriz tripartita en Excel donde se ingresaron las unidades de analisis

y los valores de las variables, obtenidos de los registros en las historias clinicas.

Materiales y métodos:

Escala ALSFRS-R: es un instrumento para medir la progresion de la enfermedad en

pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA). Consta de 12 items agrupados
en cuatro campos que graduan discapacidades en actividades de la vida diaria

(AVD).

La Revised Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS-R) es
una de las més utilizadas para la evaluacion neuroldgica y funcional de los pacientes
con ELA. Esta escala evalla la discapacidad del paciente por areas. Su empleo es
sencillo, rapido, facilmente entendible por los pacientes y sus cuidadores,

aplicandose tanto en el contexto clinico como de investigacion. ¢4
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RESULTADOS:

La muestra estuvo formada por 49 pacientes de la Fundacion para la Lucha de las
Enfermedades Neuroldgicas de la Infancia — FLENI -, de la Ciudad Autbnoma de
Buenos Aires, de los cuales el 39 % eran mujeres (n=19) y el 61% eran varones

(n=30) (Grafico 1) -

Grafico 1. Distribucion de la muestra segun
sexo (n=49)

39% FEMENINO
B MASCULINO

Las edades de los pacientes estaban comprendidas entre 20 y 77 afios, con una

edad media de 61 afos (D.E.+- 13,21).

La edad de comienzo de la enfermedad tiene una media de 56 afios (D.E +- 13,55).
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Del total de los pacientes (n=49), el 35% (17) presenta ELA de tipo bulbar, mientras

que los pacientes con ELA de tipo No bulbar representan el 65% (32). crafico 2)

Gréfico 2. Tipo de ELA (n=49)

m 01:ELA Bulbar

m 00:ELA No bulbar

De los datos recolectados (n=49), se observd que la totalidad de los pacientes con
ELA de tipo bulbar (n= 17) presentan trastornos deglutorios, y a ellos se adicionan 3
casos de pacientes con ELA de tipo no bulbar (n=32), siendo entonces el 41% del
total de los pacientes con trastornos deglutorios y un 59% sin presencia de

trastornos deglutorios. crafico 3ay 3b -

Grafico 3a.
Presencia de trastornos deglutorios n=49)

W 0L:Alterada

00:MNormal
59%
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Grafico 3b. Relacidn tipo de ELA y trastornos
deglutorios
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20 M Deglucion (Normal)
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ELA Bulbar ELANO Bulbar

Segun el primer control de toma de la escala ALSFRS-R (n=49), la mayoria de los
pacientes 48,97% presentaron un nivel de calidad de vida bueno, un 36,73%
presenta una calidad de vida regular, y en menores porcentajes, con un 10,20% se
encuentran los pacientes con una mala calidad de vida, y un 2,04% tanto para los

pacientes que presentan una calidad de vida muy buena como muy mala. crafico 4 -

Grafico 4. Escala ALSFR - R - 1° Control (n=49)

48,97%

H01-10 Muy malo
m11-20 Malo
36,73%
W 21-30 Regular
B 31-40Bueno
® > 40 Muy bueno
10,20%
2,04%
|
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Al analizar el segundo control de la Escala ALSFRS —-R, se observio una reduccion
en la muestra a un n=34, ya que algunos de los pacientes no asistieron al 2° control
por diferentes motivos, como por ejemplo; solo interesaba una consulta, otros
necesitaban una segunda opinion, dificultad para deambular, imposibilidad para
trasladarse e incluso la muerte. La mitad de los pacientes presentaron un nivel de
calidad de vida regular (50%). EI 29,41% presenta un nivel de calidad de vida bueno,
un 8,82% presenta una calidad de vida mala y el mismo porcentaje presenta un nivel
de calidad de vida muy mala y el restante 2,94% presenta un nivel de calidad de vida

muy bueno. Grafico s -

Grafico 5. Escala ALSFRS - 2° Control (n=34)

50

m01-10 Muy malo
m11-20Malo

29,41

21-30Regular
B 31-40 Bueno

H > 40 Muy bueno
8,82 8,82

En una muestra de 34 pacientes se realiz0 una comparacion de los niveles de

2,94

calidad de vida segun la Escala ALSFRS —R en dos controles sucesivos en un
periodo de 6 meses (Mayo — Octubre 2014); observandose un incremento en los
pacientes que presentaban una calidad de vida muy mala y mala pasando de un
2,9% a 8,8% y de 59% a 8,8% respectivamente. También se incremento el
porcentaje de pacientes que presentaban una calidad de vida regular pasando de un

32,4% a un 50%. Por ultimo se registro una disminucion en los pacientes con calidad
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de vida bueno de 55,9% a 29,4% y no hubo variacién en los pacientes con calidad

de vida muy bueno 2,9%. (Gréfico 5a)

60,0%

50,0%

40,0%

30,0%

20,0%

10,0%

0,0%

Grafico 5a. Comparacion Calidad de vida en dos
controles (n=34)
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T

01-10 Muy 11-20Malo 21-30Regular 31-40Bueno > 40 Muy
malo bueno

En el grafico 4 y 5, se analizo la calidad de vida, segun la escala ALSFR-R, con la

totalidad de los pacientes en cada control (1° control n=49 / 2° control n= 34). En el

gréafico 5a, se iguala la muestra a un n=34 para poder comparar la calidad de vida en

los 2 controles.

En el gréfico 6, de los 34 pacientes que concurrieron al 2° control, 17 pacientes

presentan trastornos deglutorios y 17 no los presentan, asi comparamos la calidad

de vida de los 2 grupos.
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Analizamos la calidad de vida segun el 2° control de la Escala ALSFRS -R en

pacientes que no presentan trastornos deglutorios, con un n=17 y se observé que

un 47% de los pacientes tienen una calidad de vida regular, un 23,5% una calidad de

vida buena, un 5,90% una calidad de vida muy buena y por ultimo se observa un

17,60% una calidad de vida muy mala, y un 5,9% con una calidad

segun la Escala ALSFRS-R en el 2° control. grafico 6 -

de vida mala

Grafico 6. Calidad de vida en pacientes sin
trastornos deglutorios (n=17)

47%

23,50%

17,60%

5,90%

Muy malo Malo Regular Bueno

Muy bueno

5,90%

Grafico 6a. Evolucion de la calidad de vida en
pacientes sin trastornos deglutorios (n=17)
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Analizamos la calidad de vida segun el 2° control de la Escala ALSFRS —R en los
pacientes que presentan trastornos deglutorios sobre un n=17, observandose que el
52,90% presentan una calidad de vida regular, un 35,3% una calidad de vida bueno,

y un 11,8% una mala calidad de vida. g4fico 7 -

Grafico 7. Calidad de Vida en pacientes con
trastornos deglutorios (n=17)

52,90%
- B Muy malo
35,30% « Malo
™ Regular
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11,80% ® Muy bueno
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Grafico 7a. Evolucion de la calidad de vida en
pacientes con trastornos deglutorios (n=17)
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En una muestra de 17 pacientes, se realiz6 una comparacion entre aquellos que
presentaron trastornos deglutorios y los que no, evaluando los niveles de calidad de

vida en el 2° control segun la Escala ALSFRS —R; observdndose que un 17,6% de
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las personas que presentan trastornos deglutorios tienen una muy mala calidad de
vida, no registrandose casos en quienes no manifiestan trastornos deglutorios. En
cambio un 11,8% de los pacientes que presentan trastornos deglutorios tienen una
calidad de vida mala en comparacion con un 5,9% que no tiene trastornos
deglutorios. Del resto de los pacientes con trastornos deglutorios un 52,9% presenta
una calidad de vida regular y un 35,3% una calidad de vida buena, a diferencia de
los pacientes que no tienen trastornos deglutorios presentan un nivel de calidad de

vida regular (47%), calidad de vida bueno (23,5 %) y calidad de vida muy bueno

(5,9%). Grafico 7b -

Grafico 7b. Comparacion de la calidad de vida en
pacientes con y sin trastornos deglutorios (n=17)

120,00%
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Al analizar la deglucion dentro de la escala funcional ALSFR — R en el primer control,
se observé que el 64% (n=47) de la muestra estudiada refiere una degluciéon normal,

mientras que un 32% manifiesta una leve dificultad, ahogo ocasional y un 4%
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necesita un cambio en la consistencia de la alimentacion y pautas de alimentacion

para la enfermedad. Grafico s -

Grafico 8 . Deglucion dentro de la Escala
ALSFR-R -1 2 control (n=47)

4% m 4= Normal

M 3= Leve dificultad, ahogo
ocasional

m 2= Necesita cambio de
consistencia

W 1= Necesita alimentacion
suplementaria (enteral)

| 0= Alimentacion exclusiva
enteral o parenteral

Durante el andlisis de la deglucién dentro de la escala ALSFR — R en el 2° control,
un 51% de una muestra de 39 pacientes presenta leve dificultad, ahogo ocasional,
un 13% necesita un cambio en la consistencia de la alimentacion y un 36% refiere

deglucion normal . Grafico 9 -

Grafico 9. Deglucion dentro de la escala ALSFR -
R- 2 2 control (n=39)

W 4=Normal

m 3= Leve dificultad, ahogo
ocasional

m 2= Necesita cambio de
consistencia

B 1= Necesita alimentacién
suplementaria (enteral)

m 0= Alimentacion exclusiva
enteral o parenteral
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En relacion a la pérdida de peso que presentan estos pacientes, de una muestra de
28 pacientes el 75% presentd una pérdida de peso en un periodo de 6 meses.
Teniendo en cuenta el porcentaje de pérdida de peso en el mismo periodo se
observd que un 21% tuvo una pérdida significativa de peso y el 79% una pérdida de

peso no significativa. (Grafico 10)

Grafico 10. Pérdida de peso (n=28)

B Pérdida de peso significativa

Pérdida de peso no significativa

79%

En la muestra de pacientes que presentd trastornos deglutorios se analizé la
evolucion del peso en Kg durante un periodo de 6 meses (Mayo — Octubre 2014),
observandose que un 66,7% de los pacientes con ELA de tipo bulbar tuvo una
pérdida de peso no significativa y un 13,3% una pérdida de peso significativa. Con
respecto a los pacientes que presentan ELA tipo no bulbar, un 13,3% present6 una
perdida de peso no significativa y un 6,7% una pérdida de peso significativa. (crafico

10a)

Cardoso Leandro, Dofia Maria José, Querzé Diego Pagina 46 de 69



Trastornos Deglutorios en la Esclerosis Lateral Amiotréfica

Grafico 10a. Pacientes con trastornos deglutorios.
Comparacion de la pérdida de peso en los tipos de
_ELA (n=15)
66,7%
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Durante los controles se observa un deterioro en la degluciéon, aumentando asi el
porcentaje de pacientes con este trastorno, por esta razén el Grafico 11, muestra
gue el mayor porcentaje, 32,65% (n=49), se le indica una alimentacién blanda,

hipercaldrica e hiperproteica para disminuir el riesgo nutricional.

Un 2,04% tiene una alimentacion rica en fibra, por una posible constipacién, propia
de la enfermedad y un 4,08% tiene un regimen individual, por prescripcion medica,

nutricional o por decision del paciente. (graico 11)
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Grafico 11. Tipo de dieta
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Referencias Grafico 11. Tipo de Dieta

Dieta Normal: es aquella que cumple con las cuatro leyes e la alimentacion.

(Cantidad, calidad, armoénica, adecuacion)

Dieta con aporte calérico modificado: (No cumplen con la ley de la cantidad)

- Hipercaldrico (Hiperkcal): es el plan que tiene calorias suficientes para que el

individuo aumente de peso. Su valor calorico se halla por encima del 20% de

los requerimientos caléricos normales.
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- Hipocaldrica(HipoKcal): debe tener wuna distribucion porcentual de

macronutrientes armonica, que sirva de base a la dieta con que se conservara

el peso adecuado.

Dieta con modificaciones en sus caracteres fisicos:

Segun su consistencia: liquida, semiliquida, blanda, de consistencia firme o

consistencia habitual o corriente.

- Blanda de masticacion (Bda): es el plan en el cual los alimentos tienen una

consistencia blanda, por método de coccion o por el propio alimento,

facilitando la masticacion y deglucion del bolo alimenticio.

Dieta carente o incompleta: NO cumple con la ley de la calidad, tiene modificado el

aporte de nutrientes

- Hiperproteica (Hiperprot): es el plan en la que se ve incrementado el aporte

de proteinas, segun el grado de pérdida de peso.

Dieta Hiposodica: plan de alimentacion con restriccion del contenido sodico.

Segun las recomendaciones internacionales una recomendacion correcta de sodio
no debe ser mas de 6 g de CINa por dia.

Nuestro pais la dieta habitual contiene un promedio de 6 a 8 g de CINa por dia.

Dieta rica en fibra (fibra): es el plan de alimentacion que tiene alto contenido de fibra

alimentaria.
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Régimen Individual: plan de alimentacion adecuado a cada paciente, segun sus

requerimientos nutricionales y el momento de la patologia.

Liquidos Espesados (lig espesados): se le agrega espesante a los liquidos para

facilitar la deglucion de los mismos, por la disfagia.

Formulas alimentarias: proveen una alimentacion completa y balanceada.

Enriquecidas. *°

Gastrostomia: procedimiento endoscoépico percutdneo (PEG) de alimentacion por

sonda a través del estomago.
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DISCUSION:

Una buena nutricibn es importante para mantener una adecuada calidad de vida
especialmente para pacientes con ELA. La ELA es una enfermedad
neurodegenerativa de rapida progresion. Durante su curso puede presentarse
malnutricion y pérdida de peso, principalmente debido a la pérdida de tejido
muscular, y esto puede tener consecuencias directas sobre el transcurso de la
enfermedad. Las causas de la desnutricion son multiples e incluyen la reducciéon de
calorias y de la ingesta de proteinas, debido a la disfagia o debilidad en miembros

superiores e hipermetabolismo.

Segln los datos obtenidos de Enfermedades de la neurona motora ¥ existe un
predominio masculino sin causa conocida en la ELA, sobre todo en los casos de
inicio temprano, con una relacion global hombre-mujer de alrededor de 1,5-2:1; en
coincidencia con esta informacién nuestra investigacion arroj6 que la relacion
hombre-mujer es de 1,59:1. Segln esta misma fuente “® el inicio de tipo bulbar
ocurre en el 20-30% de los casos, de los cuales méas del 50% presentan sintomas
bulbares como trastornos deglutorios. Nuestro estudio arrojé6 datos muy similares
presentando ELA de tipo bulbar un 35% de los pacientes pero de los cuéles el 100%
presentd trastornos deglutorios, ocasionando dificultades a la hora de la ingesta de
alimentos, hasta pudiendo provocar una aspiracién por alimentos, empeorando
gravemente la situacidbn del paciente. Por esta razon es indispensable una
intervencidn nutricional, favoreciendo e implementando técnicas para facilitar el

paso del alimento, ayudando al estado nutricional del enfermo.

Segun diferentes estudios en poblacion de pacientes con ELA, la frecuencia de

malnutricién varfa entre el 15 y 55% @ 2. Pacientes con ELA con la pérdida de peso
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superior al 10% en el momento del diagndstico parecen tener una menor duracion de
la enfermedad “?. Mediante esta investigacién pudimos determinar que en los
pacientes que asisten a FLENI con ELA el 21% de los mismos presentd malnutricion

relacionada con una pérdida significativa de peso.

Es importante destacar en nuestro estudio, el analisis por separado que se realiz6 de
los pacientes que presentan ELA bulbar (35%) de aquellas personas que presentan
ELA de tipo No bulbar (65%), respecto a los trastornos deglutorios, descenso de
peso y disminucién de la calidad de vida que fueron desarrollando durante los dos
controles sucesivos que se realizaron. En comparacién con otros estudios 2 se
observé que los mismos evaluaban y comparaban la relacién entre la duracion de la
enfermedad y pardmetros nutricionales como peso corporal, indice de masa
corporal, porcentaje de pérdida de peso y la variacion del IMC en los diferentes
puntos de tiempo, asociado a una menor esperanza de vida, sin analizar los
trastornos deglutorios en estos pacientes. Mediante este estudio pudimos analizar
gue del total de pacientes con trastornos deglutorios, un 13,3% con ELA de tipo
bulbar presentdé una pérdida de peso significativa y un 6,7% con ELA de tipo no

bulbar presento una pérdida de peso significativa.

Nuestros resultados muestran que una pérdida de peso significativa, mayor al 10%,
se relaciona con un avance progresivo en menor tiempo de la enfermedad y un
deterioro sustancial en la calidad de vida segun la Escala ALSFRS-R. Otros estudios
afirman que evaluar varios factores nutricionales disponibles en el prondstico de los
pacientes con ELA, como por ejemplo una pérdida de peso superior al 10 % en el

momento del diagndstico se asocia a una menor esperanza de vida. Por lo general la
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desnutricion se define por los siguientes criterios: la pérdida de peso superior al 10%

o un IMC < al 18,5 Kg/m2, utilizando los mismos criterios para la poblaciéon general.

El IMC puede no ser un buen indicador del estado nutricional en enfermedades
neuromusculares, como si lo es la pérdida de peso, dado que los pacientes con
enfermedad neuromuscular pueden tener bajo peso debido a la atrofia muscular de
los procesos de la enfermedad primaria y a la disminucion de la ingesta de alimentos
secundarias a la disfagia, cambios en la distribucién de los masculos y la grasa no

se ven reflejadas en el IMC *?),

Hoy en dia hay pocos estudios que avalen un plan alimentario para pacientes con
ELA. Sin embargo, dentro de estas investigaciones hay una abundancia de
evidencias que respaldan los beneficios de comer una dieta saludable y una serie de
patrones de alimentacion que han identificado que pueden ayudar a reducir el riesgo
de enfermedades cronicas, diabetes y cancer. Estos patrones recomiendan un
mayor consumo de frutas, verduras y granos enteros, aportando un alto contenido de

fibras para evitar posibles constipaciones relacionadas con la enfermedad .

No se han encontrado estudios que relacionen los trastornos deglutorios y la pérdida
de peso en estos pacientes; segun nuestro analisis durante los dos controles, se
observé un deterioro en la deglucion, aumentando asi el porcentaje de pacientes con
este trastorno. El mayor porcentaje de nuestra muestra, un 32,65% (n=49), se le
indica una alimentaciéon de consistencia blanda para facilitar la masticacion, la
formacion del bolo alimenticio y evitar aspiracion por alimentos, hipercal6rica para
proporcionar un mejor aporte energético e hiperproteica para evitar la deplecion
muscular y asi disminuir la pérdida se peso y el riesgo nutricional. Un 2,04% tiene

una alimentacion rica en fibra, por una posible constipacién, propia de la enfermedad
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y un 4,08% tiene un régimen individual, por prescripcion médica, nutricional o por

decision del paciente.

En nuestra muestra se pudo ver que los pacientes que manifestaron trastornos
deglutorios, presentaron una evolucion del peso durante un periodo de 6 meses,
observandose que un 66,7% de los pacientes con ELA de tipo bulbar tuvo una
pérdida de peso no significativa y un 13,3% una pérdida de peso significativa,
poniendo en riego nutricional y ocasionando un progresivo avance de la enfermedad.
Con respecto a los pacientes que presentaron ELA tipo no bulbar, un 13,3%
presentd una pérdida de peso no significativa y un 6,7% una pérdida de peso

significativa.

Nuestros resultado muestran que estos pacientes tienen un alto riesgo nutricional,
emperorando asi su calidad de vida y acortando el tiempo de la enfermedad,
guedando mas expuestos a contraer infecciones, adelantando la llegada a una
internacion, siendo este un periodo muy vulnerable para estos pacientes. Lo que
pudimos observar, fue la pérdida de peso desde el comienzo del estudio, lo que nos
permitié seguir el estado nutricional y evaluar como influyo la pérdida significativa y
muy significativa de peso y observar el deterioro funcional de algunos pacientes. En
comparacion de otros estudios “? que tomaron el peso al tiempo de comienzo de la
enfermedad y durante el curso de la misma, pudimos apreciar que les permitio seguir
mas de cerca la evoluciéon nutricional y clinica del paciente, pudiendo intervenir para

prevenir complicaciones.

Segun el analisis realizado de la Escala ALSFRS-R para medir la calidad de vida de
los pacientes, se observo que evaluando los niveles de calidad de vida en el 2°

control de las personas que presentaron transtornos deglutorios de los que no: un
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17,6% de las personas que presentaron trastornos deglutorios tienen una muy mala
calidad de vida, no registrandose casos en quienes no manifiestaron trastornos
deglutorios. En cambio un 11,8% de los pacientes que presentaron trastornos
deglutorios tienen una calidad de vida mala en comparacion con un 5,9% que no
tiene trastornos deglutorios. Del resto de los pacientes con trastornos deglutorios un
52,9% presentd una calidad de vida regular y un 35,3% una calidad de vida buena, a
diferencia de los pacientes que no tienen trastornos deglutorios presentaron un nivel
de calidad de vida regular (47%), calidad de vida bueno (23,5 %) y calidad de vida
muy bueno (5,9%). Esto significa que a medida que progreso la enfermedad se pudo
ver como disminuy0 progresivamente la calidad de vida en relacion a los dos

controles sucesivos, principalmente en la ELA de origen bulbar.

También se pudo evaluar a partir de esta escala cdmo evolucioné la calidad de vida
en los pacientes con trastornos deglutorios, observando un incremento en el
porcentaje de pacientes con mala calidad de vida pasando de un 5,9% a un 11,8%,
de igual manera se observd un incremento de los pacientes con calidad de vida

regular aumentando de un 23,5% a 52,9%.

No se hallaron estudios que analicen la deglucion dentro de la escala ALSFRS-R,
nuestros resultados muestran como se deteriora la capacidad deglutoria, durante el
curso de la enfermedad, a medida que concurren a los controles, pudimos observar
como de un 64% de pacientes del primer control, presentaban una deglucion normal,
en el segundo control, disminuyé0 a un 51%. Estos pacientes necesitaron una

intervencién nutricional para realizar cambios en la consistencia de la alimentacion.
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Tanto en este estudio como en los trabajos encontrados, a través de los controles
realizados durante un periodo de tiempo, se pudo observar el deterioro de los

pacientes en relacion a la pérdida de peso.
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CONCLUSION:

En nuestro estudio se observo que los pacientes con ELA, presentaron como
caracteristica particular, una pérdida de peso relacionado con la disfagia, el proceso
hipercatabdlico propio de la enfermedad, la atrofia muscular y la reduccion de la
ingesta debido a la pérdida de los movimientos voluntarios y la motricidad, poniendo
en riesgo nutricional a los mismos. Durante los dos controles realizados, se observé
un deterioro en la deglucién, aumentando asi el porcentaje de pacientes con este
trastorno, con lo cual modificaron su dieta, siendo de suma importancia la
consistencia de la misma para evitar complicaciones, y se aumentaron las calorias y
proteinas, con el fin de disminuir el riesgo nutricional y mantener o mejorar la calidad

de vida.

Como limitacién en esta investigacion, consideramos que hubiese sido conveniente
contar con el registro y seguimiento sobre la ingesta de alimentos, y el peso de los
pacientes antes del comienzo de la enfermedad, para poder determinar la pérdida
de peso al momento de la confirmacién del diagnéstico, en comparacion con otros

estudios que si lo realizaron.

La ELA afecta la deglucion en los pacientes tanto en estadios tempranos como
avanzados de la enfermedad, ocasionando una pérdida de peso y un deterioro en la
calidad de vida de los pacientes, y consideramos que es importante poder contar con
mas trabajos de investigacion sobre estos parametros para poder determinar a futuro

recomendaciones nutricionales, aln ausentes.
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ANEXOS:

ESCALA REVISADA DE VALORACION FUNCIONAL DE ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA

l. Lenguaje

4 Habla normal

3 Alteraciones en el habla detectables

2 Habla inteligible con repeticiones

1 Usa lenguaje verbal combinado con comunicacion no verbal

0 Pérdida del habla util

[l. Salivacion

4 Normal

3 Exceso de saliva leve (pero claro) en boca; posible babeo nocturno
2 Exceso de saliva moderado; posible babeo minimo

1 Exceso de saliva marcado con algo de babeo

0 Babeo marcado; que requiere uso de pafiuelo constante

. Tragar

4 Habitos de alimentacién normales

3 Problemas precoces para tragar (atragantamiento ocasional)
2 Precisa cambios en la consistencia de la dieta

1 Necesidad de alimentacion suplementaria por sonda

0 Alimentacion exclusiva por sonda.

IV. Escritura

4 Normal
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3 Lenta; pero todas las palabras son legibles
2 No todas las palabras son legibles
1 Es capaz de sujetar el lapiz pero no es capaz de escribir

0 Incapaz de sujetar el lapiz

Va. Cortar alimentos y manejar cubiertos

4 Normal

3 Lento y torpe pero no precisa ayuda

2 Capaz de cortar la mayoria de los alimentos, torpe y lento; necesita alguna ayuda
1 Otra persona tiene que cortarle la comida, luego puede alimentarse lentamente.

0 Precisa ser alimentado por otra persona

Vb. Cortar comida y manejo de utensilios (alternativo para pacientes con
gastrostomia)

4 Normal

3 Lento y torpe pero capaz de realizar todas las manipulaciones de forma
independiente.

2 Precisa alguna ayuda para los cierres y ajustes de la sonda
1 Proporciona minima ayuda al cuidador.

0 Incapaz de realizar ningun aspecto de la tarea

VI. Vestido e higiene

4 Normal

3 Cuidado personal independiente y completo, pero con mayor esfuerzo
2 Precisa asistencia intermitente o el uso de métodos sustitutivos

1 Precisa ayuda para la mayor parte de las tareas.

0 Dependencia completa
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VII. Girarse en la cama y ajustarse la ropa de la cama

4 Normal

3 Algo lento y torpe, pero no precisa ayuda

2 Puede girarse o ajustar sabanas solo, aunque con mucha dificultad

1 Puede iniciar el giro o el ajuste de las sabanas, pero no puede completarlo solo

0 Dependiente de otra persona

VIII. Andar

4 Normal

3 Dificultades incipientes para caminar

2 Camina con ayuda

1 Puede realizar movimientos con piernas pero no puede caminar

0 No puede realizar movimiento voluntario alguno con las piernas

IX. Subir escaleras 4 Normal

3 Lentamente
2 Leve inestabilidad o fatiga
1 Necesita ayuda

0 No puede hacerlo

X. Disnea (sensacion de falta de aire)

4 No
3 Ocurre solo cuando camina

2 Ocurre en una o mas de las siguientes actividades diarias: comer, asearse,
vestirse

1 Ocurre en reposo, dificultad respiratoria sentado o tumbado
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0 Dificultad importante, se ha considerado el uso de soporte respiratorio o
ventilatorio mecanico

Xl. Ortopnea (falta de aire estando acostado).

4 No

3 Alguna dificultad para dormir por la noche. No necesita mas de 2 almohadas
2 Necesita mas de 2 almohadas para poder dormir

1 Solo puede dormir sentado

0 Incapaz de dormir por sensacion de falta de aire

Xll. Insuficiencia respiratoria.

4 No

3 Uso intermitente de BiPAP

2 Uso continuo de BiPAP durante la noche
1 Uso continuo de BiPAP, noche y dia

0 Precisa ventilacibn mecénica invasiva por intubacién o traqueotomia

Puntuacion:
-111:

IV-VI.
VII-IX:
X-XII:

Total:

(14
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ANEXO: Matriz tripartita

Unidad de
andlisis V1i|Vv2|V3|V4 | V5|V6 |VT7 | V8| V9 VIO |Vil V12

000 75 01 75 00 27 - 00 |69,0|69,0| 00 - -

001 70 01 65 00 21 21 00 |68,0|64,0| 00 04 04
002 58 00 52 00 21 21 00 - - - 04 04
003 71 00 69 00 20 - 00 |70,0|70,0| 00 04 -

004 74 00 69 00 32 - 00 |67,0|66,0| 00 04 -

005 71 01 68 00 36 30 00 - - - 04 03
006 65 00 63 01 48 31 01 |750|67,0| 01 04 04
007 59 00 55 01 33 34 01 |57,9|54,9| 00 04 03
008 46 01 42 00 31 26 01 |56,0|56,0| 00 04 04
009 53 00 51 00 36 35 00 [62,0|550| 01 04 04
010 63 01 54 01 12 11 01 |59,0|59,0| 00 04 03
011 52 00 55 00 31 30 00 - - - 04 04
012 48 00 44 00 29 28 00 |64,0|59,0| 00 04 04
013 77 00 74 00 22 9 00 - - - 04 03
014 54 00 51 00 37 41 00 [59,0|57,0| 00 04 04
015 24 00 20 00 29 30 00 - - - 04 03
016 74 01 71 01 31 - 01 [57,0|52,0| 00 04 -

017 54 00 60 00 36 34 00 [81,0|81,0| 00 04 04
018 71 01 68 01 37 29 01 [68,0|580| 01 04 03
019 42 00 36 00 22 - 00 - - - 04 -

020 41 01 28 00 9 9 00 |52,0]49,0| 00 03 03
021 51 01 48 00 33 32 00 |54,0|54,0| 00 04 04
022 70 00 67 01 32 29 01 - - - 04 03
023 46 00 43 00 34 31 01 [69,0|66,0| 00 03 02
024 50 00 43 00 33 - 01 |58,0|48,0| 01 03 -

025 57 01 53 00 27 24 00 |46,7|36,7| 01 03 02
026 56 01 53 01 28 24 01 [84,0|84,0| 00 04 03
027 79 00 77 00 27 28 00 - - - 03 03
028 74 00 71 00 25 - 00 - - - 03 -

029 62 01 59 01 31 23 01 |56,7|51,7| 00 03 03
030 58 00 53 00 22 - 00 - - - 02 02
031 32 00 30 01 24 15 01 63,0590 00 02 00
032 64 00 62 01 30 28 01 - - - 03 03
033 60 01 58 00 20 - 00 - - - - -

034 47 00 43 00 37 37 00 - - - 04 04
035 53 00 39 00 11 - 00 [58,0|530| 00 03 -

036 81 00 78 00 24 - 00 - - - 04 03
037 61 00 59 00 20 14 00 - - - 03 03
038 74 00 72 00 35 - 00 - - - 04 -

039 65 01 62 00 33 6 00 - - - 03 02
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41 39 | 00 | 27| - | oo |600]500] 02| 03| -
79 75 oo | 23| - oo | - | - | - o3| -
52 | 00 | 50 - | o1 [650[600]| 00 | 03 | -
66 | 00 | 62 35 ot | - | - | - |oa]o2
80 | 00 | 66 29 | 01 [69,0|67,0| 00 | 02 | 02
65 57 38 | o1 |580(530| 00 | 04 | 03
73 | 00 | 70 32 | 01 |680]650]| 00 | 03 | 03
61 59 21 o1 | - | - | - | o4 04
72 70 26 |01 | - | - | - | o4 o4
ANEXO TABLAS
Tabla Grafico 1:
19
30

Tabla Grafico 2:

Tabla Grafico 3a:

Tabla Grafico 3b:
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Tabla Grafico 4:
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Tabla Grafico 5:

Tabla Grafico 5a:

Tabla Grafico 6:
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Tabla Grafico 6a:

Tabla Grafico 7:
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Tabla Gréfico 7a:

Tabla Gréfico 7b:
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> 40 Muy bueno 5,90% 0% 1 0
Tabla Grafico 8:
Deglucion Dentro de la escala ALSFR - R. 1° Control N
4= Normal 14
3= Leve dificultad, ahogo ocasional 20
2= Necesita cambio de consistencia 5
1= Necesita alimentacién suplementaria (enteral) 0
0= Alimentacion exclusiva enteral o parenteral 0
Total 39
Tabla Grafico 9:
Deglucién Dentro de la escala ALSFR - R. 2° Control N
4= Normal 14
3= Leve dificultad, ahogo ocasional 20
2= Necesita cambio de consistencia
1= Necesita alimentacién suplementaria (enteral)
0= Alimentacion exclusiva enteral o parenteral
Total 39
Tabla Gréfico 10:
PESO % CANT.
Pérdida de peso 75% 21
Pérdida de peso significativa 25% 7
Pérdida de peso no
significativa 75% 21
TOTAL 100% 28
Tabla Gréfico 10a:
PACIENTES CON TRASTORNOS DEGLUTORIOS
ELA ELA NO
Bulbar Bulbar Total
Pérdida de peso sig 13,3% 6,7% 20,0%
Pérdida de peso no sig | 66,7% 13,3% 80,0%
Total 80,0% 20,0% 100,0%

Tabla Grafico 11:
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-

2,04%

2,04%
2,04%
2,04%
2,04%
2,04%
2,04%
2,04%
4,08%
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