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Resumen: La esclerosis lateral amiotrdfica (ELA) es
una enfermedad neurodegenerativa, progresiva, que se
caracteriza por alteraciones de la motricidad de las ex-
tremidades y en algunos casos de los misculos involu-
crados en la deglucion. La malnutricion es un factor
prondstico de menor sobrevida y estd presente en hasta
un 50% de los casos.

Las intervenciones dietéticas nutricionales son especial-
mente importantes en los estadios tempranos, al inicio
de la disfagia y durante la progresion de la enfermedad.
Uno de los objetivos nutricionales es incrementar la in-
gesta.

En los casos en los que la desnutricion es severa o en

los que la disfagia impide un aporte oral adecuado puede
emplearse el soporte nutricional artificial. La utilizacion
de gastrostomia endoscdpica percutinea (PEG) mejora
la sobrevida, permitiendo una ingesta nutricional ade-
cuada y el mantenimiento del peso corporal. La sonda
nasogdstrica seria la via de eleccion en pacientes con
mal estado general, en los que estd contraindicada una
intervencion mds agresiva, como es una endoscopia para
colocar la gastrostomia. El papel de la nutricion paren-
teral en estos pacientes, en los periodos terminales sigue
siendo controvertido.
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Abstract: Amyotrophic lateral sclerosis is a proggre-
sive neurodegenerative disorder characterized by motor
involvement of the extremities, and in some cases of the
swallowing musculature.

Malnutrition is present in a half of the patients and is
a risk factor for reduced survival.

Nutritional support is important in all stages of the di-
sease. The initial aim is to increase the caloric intake.
In later stages, when malnutrition is severe or when
swallowing problems prevent oral intake, endoscopic

percutaneous gastrostomy may improve the nutritional
status and increase survival. In the cases with a seve-
re deterioration of the health status, nasogastric tube
feeding would be more appropriate than a percutaneous
gastrostomy, which is more invasive.

The role of parenteral nutritional support in the more
advanced stages of the disease remain controversial.
Keywords: ALS, malnutrition, dysphagia.
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INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA), es una en-
fermedad neurodegenerativa progresiva que causa
debilidad muscular, discapacidad y un alto riesgo
de desnutricién, con una supervivencia de aproxi-
madamente de 3 a 5 anos desde el momento del
diagnostico.

El tratamiento sintomaéatico, es hasta el momento, la
base del tratamiento para ELA.!

En ocasiones, esta enfermedad puede afectar los
musculos deglutorios, por lo que la alimentaciéon y
la deglucién, puede verse alterada. Por este motivo,
entre otros, puede disminuir la ingesta de alimen-
tos e iniciarse una pérdida de peso que derivara en
desnutricion.

La disfagia, dificultad con la autoalimentacion, hi-
permetabolismo, ansiedad, depresion, deterioro cog-
nitivo, insuficiencia respiratoria y la fatiga a la hora
de la alimentacion, aumentan el riesgo de malnutri-
cién o desnutricion. La desnutricion afecta negati-
vamente el pronoéstico, la calidad de vida y la evo-
lucién de la enfermedad, por lo que una evaluacion
e intervencion nutricional temprana es esencial.
Los factores que aumentan el riesgo de desnutricién
pueden corregirse con la implementaciéon de una die-
ta adecuada en calorias, la modificacién de la textu-
ra de la alimentacién y el uso de utensilios adapta-
dos. En algunos casos, la alimentacion enteral puede
ser necesaria para satisfacer las necesidades nutri-
cionales y a prevenir la desnutricion.

Cuando el estado nutricional se ve comprometido,
evidenciandose en una reduccion de peso (5% -10 %
del peso corporal habitual) o indice de masa corpo-
ral (IMC) <20 kg / m2 sin pérdida de peso esta
indicada la gastrostomia endoscédpica percutanea,
siempre que no este presente insuficiencia vetilato-
ria severa (capacidad vital forzada >50%). Cuando
la capacidad vital forzada es <50 % se prefiere la
gastrostomia con guia radioscopica, para reducir el
riesgo de aspiracién y compromiso respiratorio. La
nutricion parenteral (PN) est4 indicada solamente
cuando la nutricion enteral (EN) esta contraindica-
da o es imposible.!

EPIDEMIOLOGIiA

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA), tiene una
tasa de incidencia anual de 2 por100,000 personas.
Los hombres son diagnosticados en una relacion de
4:1 a las mujeres, aunque la discrepancia se disipa
con el aumentando la edad. El inicio medio es de 55
a 65 anos de edad.

El tiempo promedio transcurrido desde el inicio de

los sintomas hasta el momento del diagnéstico es de
10-18 meses. El diagnostico de ELA conlleva una pe-
sada carga de estrés, ansiedad y preocupaciéon tanto
para el paciente como para los familiares.

Tabla 1. Factores de riesgo para Desnutricién en ELA

Depresién

Ansiedad

Dificultad para comunicarse

Anorexia

Disfagia

Fatiga a la hora de alimentarse

Sialorrea

Dificultad en la autoalimentacion, en la obtencidn y/o preparacion de comidas
Evitarliquidos, para evitarla necesidad de iral bafio
Hipermetabolismo

Estrefiimiento

Deterioro cognitivo y/ o demencia

Figura 1: Factores de riesgo para la desnutricién en
el lateral amiotrofica.? 3

FORMAS DE PRESENTACION

La esclerosis lateral amiotrofica, se puede presen-
tar con sintomas predominantemente bulbares, con
debilidad predominante de las extremidades, o con
ambos. La Paresia Bulbar progresiva es la forma de
inicio en 25 a 35% de los pacientes, y la presenta-
cibn con compromiso de las extremidades el resto.
Casi el 80% de los pacientes con ELA de inicio
bulbar desarrollara disfagia.

La supervivencia media de la ELA, es de 3 a 5 anos,
con 5 % -10 % viviendo méas de 10 afios. Eventual fa-
lla respiratoria y la desnutricién con deshidratacion
es la causa principal de muerte. Los pacientes con
inicio bulbar y edad avanzada tienen una esperanza
de vida maés corta.

La evaluacién temprana por un grupo interdiscipli-
nario ayuda a detectar sintomas de inicio bulbar y
es imprescindible para prevenir la disminuciéon en
la ingesta nutricional.

En las etapas iniciales, la disfagia acelera el dete-
rioro nutricional y da lugar a complicaciones. La
disfagia en la ELA es el resultado de la alteracion
en la motilidad de la lengua, la faringe y el esofago.
El primer paso para el tratamiento de la disfagia
es un cambio en la consistencia de la alimentacién:
el alimento debe ser facil de masticar para evitar
la fatiga y rico en calorias. Se elige consistencia,
textura, volumen, temperatura y frecuencia, ade-
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cuada para cada paciente. También es importante
la forma en que se administra la alimentacion (vaso,
cuchara, jeringa, utensillos adaptados).*

Es posible que especialistas del lenguaje, ensenen
las técnicas de degluciéon y la maniobra simple de
menton-pecho (chin down), entre otras y esto puede
disminuir el riesgo de aspiracién. En este caso es
necesario consultar con un Fonoaudi6logo o Kine-
si6logo especializado.

Si el paciente presenta disfagia a los liquidos o a
solidos, se debera modificar las consistencias de las
preparaciones.

La modificaciéon en la textura de los liquidos, es
importante para asegurar que los pacientes con dis-
fagia, estén adecuadamente hidratados, sin riesgo
de presentar aspiraciones. Esto puede lograrse utili-
zando espesantes de uso comercial instantaneo para
alimentos o bebidas.

Para la realizacion del plan de alimentaciéon deben
tenerse en cuenta, aquellos alimentos que son con-
siderados riesgosos y eliminarlos del plan como por
ejemplo:

Gelatinas — Helados, estos se hacen liquidos a tem-
peratura ambiente.

Sopas de cereales — aspic de frutas — cereales con
leche.

Alimentos fibrosos. Apio, anané, palmitos, alcaucil.
Alimentos de forma esférica: arvejas, choclo, lente-
jas, garbanzos, porotos, arroz, semillas, entre otros.
Alimentos desgranados: pan tostado, galletitas, al-
fajores.

Debe tenerse en cuenta el tiempo para alimentarse,
minimizando distracciones y adoptar técnicas pos-
turales y en algunos casos la asistencia.

También pueden presentarse dificultades a la hora
de masticar y tragar.

El debilitamiento de los miisculos que intervienen
en el control de movimiento de la mandibula, la-
bios, lengua y garganta puede afectar la capacidad
de masticar bien y tragar. Los sintomas pueden
incluir: dificultad para mantener los alimentos y es-
pecialmente de liquidos en la boca, dificultad para
usar la lengua para mover la comida en la boca,
tos frecuente u obstrucciéon al comer o beber, o
sensacion alimentos atascados en la garganta. La
presencia de cualquiera de estos sintomas, puede
hacer que comer sea estresante y requerir mas es-
fuerzo y concentracion por parte del paciente, por
lo que las comidas toman més tiempo y son mas
agotadoras.

Las modificaciones 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.
Anadir salsas a las preparaciones o implementar
guisos, cazuelas, soufflés y sopas sustanciosas.

La tos frecuente con la bebida o alimentos s6lidos
puede ser un signo de aspiraciéon y puede causar
neumonia por aspiraciéon. A menudo los liquidos
delgados tales como agua, té, café, leche son un pro-
blema. Es aconsejable elegir liquidos mas espesos,
como el néctar de frutas, batidos, licuados. Espe-
santes de uso comercial, estan disponibles y pueden
ser de gran utilidad. Si los liquidos delgados son
un problema, es necesario tener especial atencion
al comer alimentos de textura mixta, con un alto
contenido de agua como por ejemplo la sandia o
gelatina. Los alimentos que son de una consistencia
suave como budin, purés, licuados o compotas, son
generalmente mas faciles de manipular en la boca
y de controlar. Agregar aceites, salsa blanca, palta,
crema de leche, para enriquecer las preparaciones y
facilitar la deglucion.

La anorexia es comtun; por lo general se atribuye a
la angustia, depresion y a la polimedicacén, entre
otros.

La debilidad en los misculos abdominales y pélvi-
cos, la limitacion en la actividad fisica y una dieta
baja en fibra o la falta de ingesta de liquidos, puede
causar estrenimiento, lo que indirectamente puede
afectar ingesta de alimentos.

Entre el 20 y el 50 % de los pacientes con ELA, desa-
rrollan una forma de trastorno cognitivo,® siendo el
tipo més comun la demencia frontotemporal. Esta
disminucién conduce a cambios en la personalidad,
toma en las decisiones y lenguaje. La degeneracion
de la neurona motora superior, conduce al dafio de
vias neuronales relacionadas con la emocién, respi-
racion, movimientos faciales y vocalizacion.

El afecto pseudobulbar, o labilidad emocional, re-
sulta en una pérdida de inhibicién de reir o llorar,
a menudo causando emociones incontroladas. La
depresion y la ansiedad son comunes a lo largo
del curso de la enfermedad. La ansiedad es comin
cuando insuficiencia respiratoria esta presente. La
depresion puede llevar a desesperanza, mala cali-
dad del sueno y modificaciéon del patron nutricional,
disminuyendo la ingestas.

MALNUTRICION

La prevencion de la malnutricién, tiene un impacto
positivo en la supervivencia y la calidad de vida de
los pacientes con ELA.
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Una intervencién nutricional temprana y modifica-
cion en la dieta, mejora notablemente la evolucién
de la enfermedad, previniendo el deterioro nutricio-
nal.

La desnutricién suele ser una gran frustracion y
fuente de miedo y preocupacién para el paciente,
familiares y cuidadores.

En un estudio realizado por Marin y cols. evaluaron
92 pacientes con ELA con el porcentaje de pérdida
de peso, indice de masa corporal (IMC), peso, FVC,
y escala funcional ALS cada 3 meses y encontraron
un incremento del 30 % en riesgo de muerte cuando
el peso corporal al momento del diagnoéstico se ha-
bia reducido 5% por debajo del peso habitual del
paciente. Los autores concluyeron que la colocacion
temprana de un tubo de alimentacién aumenta el
tiempo de supervivencia.®

En un estudio retrospectivo realizado por Limousin
y cols. en 63 pacientes con ELA encontraron que
una pérdida de peso mayor al 10 % en el momento
del diagnoéstico se relacioné con una supervivencia
més corta (p = 0,002). Los autores concluyeron que
la pérdida de peso premoérbida, podria ser til en la
identificacion de un peor pronodstico. Los pacientes
con gastrostomia endoscopica (PEG), tuvieron una
sobrevida mayor que aquellos sin PEG.3

REQUERIMIENTOS NUTRICIONALES

La ingesta adecuada de calorfas es importante en la
ELA, ya que una inadecuada ingesta, acelera la pér-
dida de masa corporal magra. Sin embargo, una so-
brealimentaciéon también debe evitarse, porque pue-
de aumentar el riesgo de hipercapnia y estresar el
sistema respiratorio.

La ecuacion de Harris Benedict ajustada, podria ser
una de las féormulas més precisa para determinar el
gasto energético en reposo en pacientes con ELA,
en todas las etapas de la enfermedad. No hay da-
tos suficientes para realizar recomendaciones sobre
requerimiento de proteinas, pero se podria estimar
entre 0.8-1.2 g / kg de proteina.”

EQUIPO MULTIDISCIPLINARIO

Un equipo multidisciplinario en esclerosis lateral
amiotrofica, deben trabajar juntos para mantener
y/o mejorar la calidad de vida de los pacientes du-
rante el curso de su enfermedad.

Los pacientes deben ser vistos por el equipo interdis-
ciplinario cada 2-3 meses, dependiendo de la etapa
de la enfermedad y la progresion.

Una evaluaciéon nutricional incluye una anamnesis

alimentaria, examen fisico, historial dietético y me-
diciones antropométricas.

CONCLUSIONES

Cuando los pardmetros nutricionales indican
malnutriciéon, ya sea en el momento del diagnostico
o durante el curso de la enfermedad, el pronostico
de la enfermedad empeora.

Un control eficaz de la nutricién en los pacientes
con ELA requiere intervenciéon temprana y educa-
cion alimentaria al momento del diagnostico. Se re-
comienda una evaluacién nutricional completa to-
mando en cuenta el indice de masa corporal (IMC),
la pérdida de peso en el tiempo (6 meses) y el esta-
do de lipidos.®

La pérdida de peso del 5% al 10% del peso cor-
poral evidencia un estado de malnutricién y contra-
rrestarlo es fundamental para mejorar el curso de la
enfermedad. En términos generales, se recomienda
un incremento de peso en pacientes con un indice
de masa corporal basal (IMC) <25.0 kg/m2, una
estabilizacion en aquellos con un IMC de entre 25 y
35 kg/m2, y reduccion de peso en pacientes con un
IMC=>35 kg/m2 para mejorar la movilizacion.

Una adaptacion temprana o modificacién en la con-
sistencia de los alimentos mejora la calidad de vida
y la evolucion de la enfermedad.

Se recomienda la detecciéon de la disfagia en el mo-
mento del diagnostico y durante el seguimiento.
En pacientes con ELA con fatiga muscular y comi-
das de larga duracién, se debe aconsejar que frac-
cionen y enriquezcan sus comidas para evitar déficit
nutricional. Si progresa la pérdida de peso, los su-
plementos nutricionales orales, deben ser recomen-
dados.

El asesoramiento dietético-nutricional, se debe re-
comendar y adaptar la textura de sélidos y liquidos
para facilitar la deglucién y evitar la aspiracion.
Debe destacarse que los enfermos pueden experi-
mentar cambios de sus capacidades fisicas y nutri-
cionales en poco tiempo, por lo cual es importante
evaluar la hidratacién, capacidad de alimentacioén,
deglucion y factores nutricionales, incluidos inges-
ta, en cada oportunidad para prevenir la pérdida
de peso.

La decision de colocar una gastrostomia debe ha-
cerse en conjunto con el paciente, después de comu-
nicarle los riesgos y beneficios del procedimiento.
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