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1. RESUMEN/ ABSTRACT
Evaluacion e intervencién precoz de la disfagia en pacientes con ELA

Introduccion: La Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA) es una enfermedad
neurodegenerativa de rapido progreso. Una de sus complicaciones mas importantes
es la disfagia.

Objetivos: Revelar la importancia de detectar precozmente la disfagia en pacientes
con ELA.

Material y métodos: Se realiz6 una busqueda bibliogréfica en diferentes bases de
datos, seleccionandose finalmente un total de 24 articulos y 5 libros.

Resultados: Los estudios coinciden en que la evaluacion de la degluciéon en el
diagndstico inicial de la ELA, por parte de un equipo multidisciplinar, contribuye a la
prevencion de diversas complicaciones y a la mejora de la calidad de vida de estos
pacientes.

Conclusiones: Una evaluacién precoz exhaustiva llevada a cabo por un equipo
multidisciplinar especializado contribuye a frenar la proliferacion de las

complicaciones asociadas a la ELA, especialmente de la disfagia.

PALABRAS CLAVE: ELA, disfagia, deteccién precoz, evaluacion, intervencion,

equipo multidisciplinar.

Early evaluation and intervention of dysphagia in patients with ELA

Introduction: Amyotrophic Lateral Sclerosis (ELA) is a neurodegenerative disease
which progresses quickly. One of its most relevant complications is dysphagia
Objectives: To reveal the importance of an early detection of dysphagia in patients
with ELA.

Material and Methods: Bibliographic Reseach in different databases was carried
out. Eventually, 24 articles and 5 books were selected.

Results: The studies agree that the evaluation of swallowing in the initial diagnosis
of ELA, by a multidisciplinary team, contributes to slow down the proliferation of

complications associated to ELA, especially dysphagia.

KEYWORDS: ELA, dysphagia, early detection, evaluation, intervention,

multidisciplinary team.



2. INTRODUCCION

Las enfermedades neurodegenerativas constituyen, junto con las enfermedades
circulatorias y los tumores, la causa de muerte mas importante en la poblacion
espafiola. Dentro de las enfermedades neurodegenerativas destacan las
enfermedades vasculares cerebrales, la enfermedad del Alzheimer (EA), la

enfermedad de Parkinson (EP) y la esclerosis lateral amiotréfica (ELA) 1.

En el presente trabajo, nos centraremos en la esclerosis lateral amiotréfica (ELA),
una enfermedad neurodegenerativa devastadora y de rapido progreso que causa un
deterioro en las motoneuronas de la corteza cerebral (neuronas motoras superiores),
tronco del encéfalo y médula espinal (neuronas motoras inferiores) 234 . Se
manifiesta por debilidad muscular y produce dificultades progresivas de movilizacion,
comunicacion, alimentacion y, en dltima instancia, respiracién, creando una

dependencia creciente de familiares y de otros cuidadores 4.

2.1. Epidemiologia

El riesgo de desarrollar una ELA a lo largo de la vida es de 1:1000 °. La incidencia
de esta enfermedad es bastante uniforme en la mayoria de los paises
industrializados © . Se sitla entre 1,5 y 2,7 por cada 100.000 habitantes/ afio en
Europa y Norte América con un leve predominio en varones (1.5:1) y una edad
media de inicio sintomatico de 64 afios ° . El fallecimiento suele deberse a un fallo
respiratorio que se produce entre los 3 y 5 afios desde el inicio de los sintomas,
aunque hay una minoria de pacientes diagnosticados con ELA que sobreviven

incluso 10 afios 2.

En la literatura médica, se han descrito algunos factores predictivos de
supervivencia, como la edad de inicio, el sexo y la presentacion clinica (la forma
bulbar respecto a la no bulbar), asi como el tipo de progresion. La edad de inicio
parece ser el factor predictivo de mayor relevancia en lo referido a la duracion de la
enfermedad, ya que los pacientes mas jovenes tienen una supervivencia

significativamente mayor 6.



2.2. Etiologia

Actualmente, la etiopatogenia de la ELA sigue siendo una gran desconocida para la
investigacion. No obstante, se distinguen dos formas de ELA: hereditaria o familiar,

gue se debe a la presencia de mutaciones en genes relacionados con la
degeneracion neuronal; y esporédica, la cual parece presentarse aleatoriamente, sin
factores de riesgo claramente asociados, ni historia familiar de la enfermedad.
Unicamente entre el 5y el 10% de los casos de ELA corresponde a formas

familiares, mientras que la mayoria se consideran esporadicos ©.

También se han planteado numerosas causas como factores etiopatogénicos de la
ELA (ambientales, exposicibn a metales pesados, infecciones viricas Yy
enfermedades pridnicas, factores autoinmunes, sindromes paraneoplasicos, etc.),

aunque no hay pruebas evidentes de su relevancia etiolégica °.

2.3. Clinica: Signos y sintomas

Como ya se ha mencionado anteriormente, la ELA es una enfermedad de causa
desconocida que da lugar al deterioro progresivo del normal  funcionamiento  del
sistema motor, encargado de dirigir y coordinar la musculatura esquelética,
responsable de la capacidad para moverse y relacionarse (andar, comer, hablar,

escribir, etc) 3.

En cuanto a las manifestaciones clinicas de esta enfermedad, destacan las

siguientes caracteristicas:

— Se deben al compromiso especifico del sistema motor, ya que se encuentran
preservadas el resto de las funciones del sistema nervioso, como por ejemplo:
la movilidad ocular voluntaria, la funcion esfinteriana, la sensibilidad (tanto
superficial como profunda), el sistema sensorial o el estado de conciencia.

— Los signos y sintomas que reflejan la afectacion de la neurona motora
superior e inferior se asocian en un mismo territorio muscular.

— Habitualmente, el inicio se localiza en cualquiera de las cuatro extremidades o
en la region cefalica, pudiendo llegar a producir paralisis progresiva en toda la

musculatura esquelética en un periodo de tiempo aproximado de 2 a 5 afios °.



A continuacion, se expondran en una tabla los signos y sintomas de afectacion de la

neurona motora superior y/o de la neurona motora inferior, y seguidamente se

describiran individualmente cada uno de los mismos.

e Tabla 1: Signos y sintomas de la Esclerosis Lateral Amiotrofica.

NEURONA MOTORA INFERIOR NEURONA MOTORA SUPERIOR
(ESPINAL O BULBAR) (CORTICAL)

1. Debilidad muscular. 1. Torpezay lentitud.

2. Atrofia muscular. 2. Espasticidad.

3. Fasciculaciones. 3. Hiperreflexia.

4. Calambres musculares. 4. Reflejos patoldgicos.

5. Hipotonia muscular. 5. Labilidad emocional.

6.

Arreflexia.

Fuente: datos extraidos de >.

A. Signos y sintomas de neurona motora inferior

1.

2.

Debilidad muscular: Es el sintoma mas destacado de la ELA. Aparece

por la pérdida progresiva de las neuronas motoras, manifestandose
cuando se ha perdido el 50% de su poblacion. Afecta en un primer
momento a un grupo de musculos y a medida que avanza la
enfermedad, se extiende a otros grupos musculares. Este sintoma
puede ser valorado mediante el Test Muscular Manual (TMM), que la
gradua de 0 a 5, o través de métodos cuantitativos como por ejemplo:
dinamémetro, contraccion voluntaria isométrica, etc; y objetivado

mediante los indicios encontrados en la electromiografia (EMG).

Atrofia muscular: Se produce por la pérdida de fibras musculares que

genera la denervacion y aparece simultineamente con el grado de
debilidad muscular, generalizdndose a medida que avanza la
enfermedad. En cuanto a la exploracion, es facil de observar con una

sencilla inspeccion en la lengua y en las extremidades.

Fasciculaciones: Se trata de contracciones espontaneas de una serie

de fibras musculares inervadas por una misma motoneurona, que se

producen por modificaciones de la excitabilidad de la membrana de la



neurona motora inferior o de su propio axon. Constituyen uno de los
hallazgos mas evidentes de la ELA y se pueden observar con una
simple inspeccion en zonas de facil vision como: brazos, pantorrillas,
torax y abdomen. En cambio, en la lengua es importante tener en
cuenta que deben presentarse en los bordes laterales, ya que podrian
confundirse con los movimientos continuos que presentan algunas
personas al protruirla. Si ademas se acompafian de atrofia lingual,

confirmamos inmediatamente su presencia.

4. Calambres musculares: Se trata de contracciones musculares

dolorosas sostenidas que se producen de forma involuntaria,
acompafiadas de una visible contractura con una duracién media de 30
a 45 segundos. Concretamente en esta patologia, pueden anticiparse a
la debilidad muscular, afectando a cualquier musculo y manifestandose

con pequeiias contracciones musculares.
5. Hipotonia: Pérdida de tono muscular.

6. Arreflexia: Ausencia de reflejos miotaticos, también llamados reflejos

tendinosos o de estiramiento.

Estos dos ultimos signos, pueden estar presentes en las formas de atrofia
muscular primaria, a pesar de que en la ELA, la caracteristica es la
existencia de reflejos exaltados o patologicos en zonas con debilidad

muscular 3.
B. Signos y sintomas de neurona motora superior

1. Debilidad muscular: La pérdida de este tipo de neuronas corticales

produce debilidad leve, que se manifiesta con torpeza y perdida de
destreza motora. Asimismo, el paciente describe una sensacion de
agarrotamiento, impidiéndole realizar movimientos como: repetidos
golpes con los dedos de las manos o de los pies, etc. Para objetivarla,
el método méas adecuado es la exploracion clinica o exploraciones
complementarias como la estimulacion magnética transcortical o la

neuroimagen.



2. Espasticidad: se define como el aumento de tono muscular

dependiente de la velocidad, que se produce como consecuencia de la
falta de relajaciébn de los musculos antagonistas. Estos pacientes
experimentan a menudo sensacion de “rigidez” o “tensién” de los
musculos afectados, asi como dificultad cada vez mayor en los
movimientos voluntarios de las extremidades afectadas, ya que pueden
presentar temblores o sacudidas, dificultando tanto su posicionamiento
como su movimiento. Se pueden observar explorando los movimientos
pasivos de flexo- extension en las extremidades superiores (codo y
mufieca) y en las extremidades inferiores (rodilla y tobillo),
encontrdndonos al inicio una resistencia anormal que luego cede

bruscamente.

Hiperreflexia: Como consecuencia de la pérdida de control de la
neurona motora cortical, quedan liberados los reflejos musculares
profundos que regula el arco miotatico de la médula espinal. No
obstante, no siempre vamos a encontrar un cuadro de hiperreflexia en
el inicio de todos los casos de ELA, lo mas habitual es localizar el
reflejo muscular profundo conservado en un masculo parético
acompafiado de atrofia o asimetria de los reflejos musculares

profundos, como por ejemplo: hiperreflexia en la extremidad parética.

Reflejos patolégicos: Se trata de reflejos polisinapticos, es decir, para

su produccién intervienen multiples sinapsis neuronales a distintos
niveles del sistema nervioso. Su presencia confirma la afectacion de
esta neurona motora superior y se aconseja llevar a cabo una
exploracion sistematica. El reflejo patolégico mas conocido en estos
casos es el signo de Babinski (reflejo cutaneo plantar extensor), a

pesar de estar presente sélo en el 50% de los pacientes con ELA.

Labilidad emocional: Aparicion de ataques frecuentes, involuntarios e

incontrolables de llanto o risa que resultan exagerados ante minimos
estimulos emocionales o incluso sin causa aparente. La manifestacion

de este sintoma es muy frecuente en las formas de ELA bulbar 3.



» Formas clinicas:

Para diagnosticar la ELA es necesaria la asociacion de signos de la neurona motora
superior e inferior. No obstante, en el inicio de la enfermedad pueden estar ausentes
los signos de una de ellas. Por este motivo, en funcion de la seminologia

predominante, se describen distintas formas clinicas 3.

a) Forma clasica de ELA.

b) Esclerosis lateral primaria.

c) Amiotrofia espinal progresiva (atrofia muscular primaria).
d) Pardlisis bulbar progresiva.

De forma mas sencilla, de acuerdo con el inicio de la enfermedad, distinguimos dos
formas de ELA:

1) Formas espinales (70% de los casos): el inicio de la enfermedad se produce

en la médula espinal. Comienza con la pérdida de fuerza lentamente
progresiva, al principio en una extremidad, con torpeza, debilidad vy
disminucién de la masa muscular de predominio distal. Mas tarde, la
afectacién de esa extremidad se extiende a la contralateral y con el paso del
tiempo, la afectacion muscular se va haciendo simétrica en las cuatro
extremidades. También es habitual la presencia de calambres vy

fasciculaciones 2.

En la exploracion, ademas de la pérdida de fuerza, la amiotrofia y las
fasciculaciones, pueden encontrarse espasticidad e hiperreflexia, asociacion
gue constituye un hecho clave para determinar el diagndstico clinico si no se

observan déficit sensitivos 6.

A lo largo de la evolucion de la enfermedad, aparece afectacion bulbar y
progresivamente se altera la musculatura del cuello, cara, lengua, faringe y
laringe. La articulacién de las palabras se hace cada vez mas dificil (disartria)
y se instaura un trastorno de la deglucion (disfagia), al principio de liquidos y
posteriormente también de solidos, existiendo de este modo un alto riesgo de

neumonia aspirativa. La hipersialorrea también es habitual en esta fase ©.



En las fases avanzadas de la enfermedad, la debilidad se extiende a la
musculatura respiratoria y la deglucién fracasa por completo. En cambio, la

movilidad ocular y la funcién esfinteriana permanecen intactas °.

2) Formas bulbares (30% de los casos): el inicio se produce en el tronco del

encéfalo. La ELA se manifiesta con sintomatologia bulbar, comenzando con
disfagia, disartria y afectacién de la respiracién, pero casi siempre a medida
que avanza la enfermedad, se observan manifestaciones clinicas en las

extremidades 2.

2.4. Diagnostico

El diagndstico de esta enfermedad neurodegenerativa es esencialmente clinico y
electrofisiolégico, y como se ha indicado en el apartado anterior, se basa en la
demostracién de signos de afectacion de la primera y segunda neurona motora. En
el afio 1990, la World Federation of Neurology establecié los criterios diagndsticos

conocidos como criterios de El Escorial 3.

e Tabla 2: Criterios de El Escorial con respecto al diagnéstico de la Esclerosis

Lateral Amiotrdfica.

Criterios de El escorial

El diagnostico de la Deben estar ausentes: El diagnostico de

Categorias de ELA
ELA requiere: ELA se apoyaen:

1. Signos de MNS Definida: MNS + MNI 1. Trastornos sensitivos. 1. Fasciculaciones

2. Signos de MNI en tres regiones. 2. Disfuncion en una o mas
_ esfinteriana. regiones.

3. Curso progresivo  prohaple: MNS + MNI 3. Problemas visuales. 2. EMG con cambios
en dos regiones (MNS 4. Trastorno neurogénicos.
rostral a MNI). autonémico. 3. Velocidades de

5. Enfermedad de conduccion motora

Posible: MNS + MNI Parkinson. y sensitiva
en una region; MNS g Enfermedad de normales
en dos o tres regiones Alzheimer. (latencias distales
(ELP). 7. Exclusion de otras pueden estar

entidades que aumentadas).
Sospecha: MNI en dos mimetizan la ELA. 4. Ausencia de
o tres regiones (AMP). bloqueos de

conduccion.



Regiones: bulbar, cervical, toracica y lumbo- sacra.
MNI: Neurona motora inferior. MNS: Neurona motora superior.

AMP: Atrofia muscular progresiva. ELP: Esclerosis lateral primaria.

Fuente: datos extraidos de 3.

Mas tarde, en 1998, se lleva a cabo una revision de estos criterios, y se establecen
unos nuevos, denominados criterios de Arlie, en los que se afiaden pruebas de
laboratorio (electromiografia, neuroimagen, ...) 3.
En la actualidad se utilizan los criterios de Awaji-Shima (establecidos en el afio
2006) que han demostrado mayor sensibilidad en el diagndstico de la enfermedad.
El diagnostico de Esclerosis Lateral Amiotréfica requiere los siguientes principios
&
v' La presencia de:
a) Evidencia de degeneracion de la neurona motora inferior basada en
datos clinicos, electrofisiologicos o neuropatoldgicos.
b) Evidencia de degeneracion de la neurona motora superior basada en
datos clinicos.
c) Extensién de los sintomas o signos en una regién o a otras regiones
en base a datos de la anamnesis, exploracion clinica o

electrofisiolégica.

x Ausencia de:
a) Evidencia electrofisiologica o patolégica que pueda explicar los
signos de degeneracion de la neurona motora superior/inferior.
b) Evidencia en pruebas de neuroimagen que puedan explicar los

signos clinicos y electrofisiolégicos observados.

Se establecen las siguientes categorias diagnosticas:

o ELA clinicamente definida cuando existe evidencia clinica o0
electrofisiolégica de signos de la neurona motora superior e inferior en la
region bulbar y al menos dos regiones espinales o la presencia de signos

de neurona motora superior e inferior en tres regiones espinales.
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o ELA clinicamente probable cuando existe evidencia clinica o
electrofisiolégica de signos de la neurona motora superior e inferior en al
menos dos regiones con algunos signos de neurona motora superior
necesariamente rostrales (por encima) de los signos de neurona motora
inferior.

o ELA clinicamente posible cuando existen signos de disfuncién clinica o
electrofisiolégica de la neurona motora superior e inferior en solo en una
region; o solo se encuentran signos de neurona motora superior en dos o
mas regiones; o signos de neurona motora inferior rostrales a los de
neurona motora superior. Tienen que realizarse estudios de neuroimagen y
de laboratorio y otros posibles diagnésticos tienen que haber sido

excluidos.

Aplicando estos criterios de Awaji-Shima frente a los de El Escorial-revisados
Douglas et al. en el mismo grupo de pacientes comunican una sensibilidad del

60,7 % frente a un 28% con una especificidad de ambos criterios de un 95,9% .

Sin embargo, la deteccion precoz de esta enfermedad sigue siendo de gran
dificultad, transcurriendo de 9 a 14 meses desde la aparicion de los primeros
sintomas hasta la confirmacion del propio diagnostico, o que supone un retardo en
el establecimiento de un tratamiento adecuado destinado a mejorar la calidad de

vida del paciente 3.
Para establecer un diagnéstico correcto de ELA, es necesario llevar a cabo:

- Una anamnesis completa, que incluya preguntas sobre: exposicion a téxicos,

contactos de riesgo o0 preguntas concretas acerca de los sintomas que el
paciente no suele mencionar espontaneamente (calambres musculares,
cambios de fuerza relacionados con cambios de temperatura, fasciculaciones

musculares, antecedentes familiares o labilidad emocional, entre otros) 3.

- Una exploracion fisica, a través de la cual se buscaran signos de afectacion
de las dos neuronas motoras (superior e inferior), debiendo explorar las cuatro
regiones que se indican en los criterios de El Escorial (bulbar, cervical,
toracica y lumbo- sacra). No obstante, ninguno de estos signos y sintomas
clarifican la presencia de este trastorno, por lo que sera necesario realizar otra

exploraciéon fisica de forma exhaustiva, acompafiada de distintas pruebas

11



complementarias (analitica, pruebas electrofisiolégicas y de neuroimagen,
etc), en busqueda de signos que puedan hacer sospechar de otras

enfermedades con las que hacer el diagnéstico diferencial 2.

- Un diagndstico_electrofisioldgico, complemento fundamental e indispensable

para la confirmacion diagnostica, asi como para la realizacion de un
diagnostico diferencial. Se lleva a cabo a través de diferentes pruebas:
electromiografia, estimulacién magnética cortical y velocidades de conduccion

3,6

- Un_estudio neurorradiolégico, con el fin de descartar otros procesos que

pudiesen justificar los signos y sintomas del paciente 2.

- Un estudio genético, Unicamente en los casos en que existan antecedentes

familiares de la enfermedad, ya que solo entre el 5- 10% de los casos de ELA

corresponde a formas familiares 3.

2.5. Tratamiento

Los tratamientos que actualmente existen para la ELA prolongan la supervivencia,
aunque no evitan la progresion de la enfermedad. De manera que se debe plantear
una atencion global e integral desde el momento en que se diagnostica la

enfermedad hasta su fase terminal 6.

El tratamiento debe llevarlo a cabo un equipo multidisciplinar (neurélogo, médico
rehabilitador, fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, logopeda, neumdlogo,

endocrindlogo/nutricionista y psic6logo), y ha de incluir: el tratamiento farmacolégico

de base, el tratamiento sintomatico y el tratamiento rehabilitador, con el objetivo
global de prolongar la capacidad funcional de estos pacientes, promover su
independencia y garantizarles la mayor calidad de vida posible durante todo el

proceso asistencial ©.

Con independencia de los medicamentos de base para tratar la ELA, los signos y
sintomas presentes en estos pacientes y en los que es necesario intervenir son:
debilidad, déficit nutricional o disfagia, disartria, insuficiencia respiratoria, sialorrea,
dolor y calambres, espasticidad, labilidad emocional, depresion y otros (alteraciones

del suefio, estrefiimiento, reflujo gastroesofagico, laringoespasmo, edema) 368,

12



Por otro lado, en cuanto al tratamiento rehabilitador, es de vital importancia la
coordinacion de los diferentes profesionales que lo forman, evitando asi caer en
contradicciones que puedan afiadir inseguridad o desconfianza en los pacientes 3.
Como ya sabemos, entre los profesionales que forman parte de este equipo
interdisciplinar, se encuentra la figura del logopeda, encargada principalmente de la
evaluacion y tratamiento tanto de la disfagia como de la disartria, dos de los

sintomas que apareceran durante el curso de la enfermedad.

En el presente trabajo nos centraremos en uno de ellos, la disfagia, tratando de
demostrar la importancia de su evaluacién e intervencion precoz en pacientes con
ELA.

2.6. Justificacion del tema

En base a lo desarrollado y explicado en la introduccion, la disfagia es, junto con la
insuficiencia respiratoria, una de las complicaciones mas importantes que se
encuentran en los pacientes con ELA, apareciendo entre el 47- 86% de los casos
910 | as alteraciones mas frecuentes que suelen presentar este tipo de pacientes

con relacion a la disfagia son:

- Reducido control lingual.

- Falta de contraccion laringea.

- Retardo en el inicio del reflejo faringeo.
- Reducida elevacion laringea.

- Disfuncion cricofaringea .

Asi pues, la disfagia se define como la dificultad para transportar elementos liquidos
y/o sélidos desde la boca hasta el estbmago. Esta alteracion en la deglucion es en
algunos casos, un sintoma inicial (formas bulbares de ELA), pero generalmente
aparece varios meses después del inicio de la enfermedad, y puede ocasionar a su
vez diferentes complicaciones, ya sea por falta de eficacia (desnutricion y
deshidratacion) o por falta de seguridad (riesgo de aspiracion, infeccion respiratoria,

neumonia y asfixia) 912,

13



La aparicion de estas complicaciones empeora el pronéstico de dicha enfermedad,
deteriorando la calidad de vida del paciente y en el peor de los casos, aumentando
su morbimortalidad. Por este motivo, estd mas que justificada la necesidad de la
utilizacion de programas de deteccion, evaluacion e intervencion precoz de la
disfagia en este tipo de pacientes, pues la instauracion de medidas terapéuticas con

caracter precoz podria evitar su aparicion 314,

14



3. OBJETIVOS

Con el presente estudio se pretende principalmente dar a conocer la importancia de
detectar precozmente la disfagia en pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica,
analizando aquellos métodos de evaluacion e intervencion que faciliten la prevencion
de complicaciones y contribuyan a la mejora de la calidad de vida de quienes la

padecen.
De forma secundaria se tratara de:

I.  Observar los beneficios que supone la deteccién e intervencion precoz de la
disfagia en pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrofica.

. Revisar y valorar los métodos mas adecuados para la evaluacién y
diagnostico precoz de la disfagia en pacientes con esta enfermedad
neurodegenerativa.

lll.  Revisar y valorar cuales son las recomendaciones de intervencion mas
adecuadas para hacer frente a la disfagia en pacientes con dicha

enfermedad.
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4. MATERIAL Y METODOS

Para la realizacién de este Trabajo de Fin de Grado se llevo a cabo una busqueda
bibliogréfica en distintas bases de datos: Pudmed, Medline, Google Académico y la
Hemeroteca de la Facultad de Medicina de la Universidad de Valladolid, con el fin de
profundizar en los conocimientos publicados recientemente en relaciéon a la

evaluacion e intervencion precoz de la disfagia en pacientes con ELA.

La seleccion de articulos se ha llevado a cabo siguiendo una serie de criterios. En
primer lugar, se realiz6 una busqueda intensiva basada en la informacion que
contenian, pues inicialmente solo se recogieron articulos cientificos centrados en la
Esclerosis Lateral Amiotrofica, desde formas generales de presentaciéon hasta
articulos que se centraban en determinados aspectos de la enfermedad (etiologia,
clinica, diagnostico, tratamiento, ...). Mas adelante, se incluyeron articulos y libros
mas especificos sobre la presencia de disfagia en esta enfermedad, asi como de su
evaluacion e intervencion precoz en dichos pacientes, completando asi la
informacion teorica del presente estudio. Y por ultimo, se revisG6 también la
bibliografia de los articulos seleccionados, por si alguna de ellas cumplia con los

criterios expuestos y podia ser afiadida para el desarrollo del trabajo.

Para delimitar la busqueda, y ajustar la informacién a las necesidades anteriormente

descritas, se emplearon las siguientes palabras clave:

“Esclerosis Lateral Amiotrofica”
- “Amyotrophic Lateral Sclerosis”
- “Disfagia en ELA”
- “Dysphagia in ALS”
- “Evaluacion e intervencion de la disfagia”

- “Dysphagia screening”

Para concluir, esta revision sistematica se ha llevado a cabo desde Marzo a Mayo de
2019, y en ella se han recogido un total de 24 articulos, 13 en castellano y 11 en
inglés, asi como 5 libros o0 manuales especializados en disfagia y ELA, los cuales
han resultado de gran utilidad para la elaboracion de este TFG. No obstante, de
forma previa a la seleccion de esta bibliografia, durante el proceso de busqueda

fueron descartados todos aquellos de caracter Unicamente neurolégico o aquellos
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demasiado técnicos o cientificos, pues no aportaban informaciéon relevante para la

investigacion.
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5. RESULTADOS

A continuacion, pasamos a exponer de forma detallada todos los resultados
obtenidos de los diversos articulos empleados para llevar a cabo esta revision

sistematica.

Como ya se ha mencionado anteriormente, la disfagia es uno de los sintomas mas
graves junto con la insuficiencia respiratoria, que aparecen en la ELA. En algunos
casos es una manifestacion precoz, pero generalmente aparece varios meses
después del inicio de la enfermedad. La presencia de disfagia expone a los
pacientes a desnutricion, deshidratacion y neumonia por aspiracion, alterando asi su

calidad de vida y reduciendo el tiempo de supervivencia °.

Con respecto a la frecuencia de la disfagia en la ELA, en el afio 2000, Ertekin C et
al.*>, realizaron una investigacion de los mecanismos fisiopatolégicos de la disfagia
en la ELA mediante métodos clinicos y electrofisiolégicos, cuyos resultados indican
claramente que dichos mecanismos se asocian principalmente con la degeneracion
progresiva de las fibras piramidales corticobulbar excitadoras e inhibidoras que
controlan el centro de deglucion bulbar.

Los sintomas clinicos y los signos de disfagia fueron presentes en 35 de 43
pacientes con ELA. En el grupo disfagico, la disfagia fue el primer sintoma en 11
pacientes, mientras que en otros pacientes la disfagia se desarroll6 después de un
periodo medio de 11 meses (rango 1- 33 meses). Por otra parte, en el momento de
la investigacién, la duracibn media de la disfagia en este grupo fue de

aproximadamente 6 meses.

e Grafico 1: Prevalencia de la disfagia en los pacientes estudiados con ELA.

m Disfagia Sin disfagia

Fuente: elaboracion propia.
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Mas recientemente, en el afio 2017, Onesti E et al.'%, realizaron un estudio
retrospectivo, cuyo objetivo era investigar las caracteristicas clinicas asociadas con
el deterioro de la deglucién en pacientes con ELA de aparicion tanto bulbar como
espinal, en el cual se llevé a cabo el seguimiento de 145 pacientes con ELA, 57

pacientes (39%) de forma bulbar y 88 pacientes (61%) de forma espinal.

Al inicio y al final del periodo de seguimiento, la disfagia estaba presente en el 58,6%
(85/145) y el 82,8% (120/145) de los pacientes, respectivamente, con mayor
frecuencia en pacientes con ELA bulbar que en la forma espinal. Se encontré un
diagnostico tardio de 14,2 meses en pacientes disfagicos y 18 meses en pacientes
no disfagicos. Ademas, 6 pacientes (8%) con disfagia encontrada por FEES
(evaluacién endoscopica con fibra 6ptica de la deglucién), no percibieron el
trastorno.

Por otro lado, en funcion de la forma de inicio de la ELA, se distinguen dos tipos:
ELA espinal, que se inicia con trastornos motores a nivel de extremidades, y ELA
bulbar, que se inicia con trastornos motores a nivel de los pares craneales bajos,
afectando en primera instancia a la articulacion de sonidos y palabras, a la deglucion

e incluso a la respiracion 2617,

De acuerdo con este estudio de Onesti E et al. 16, vemos que al inicio del periodo de
seguimiento, la disfagia esta presente en el 94,7% de los pacientes con ELA bulbary
al final en el 98,2%; distanciandose de los porcentajes correspondientes a los
pacientes con ELA espinal, 35,2%- 64,8% al inicio y al final de dicho periodo,

respectivamente.

e Grafico 2: Incidencia de la disfagia en toda la poblacion con ELA y segun la

forma espinal o bulbar al inicio y al final del seguimiento.

Bubar Onset
pinal Or
gAll Pts

Fuente: gréfico extraido de *°. 19



Asimismo, en el estudio observacional prospectivo realizado por Rodriguez FJ et al.®
a pacientes atendidos en la unidad de ELA siguiendo una via clinica desde el
momento del diagnéstico y con revisiones trimestrales desde 2010 a 2016, se
observé mayor afectacion sintomatica en el grupo de pacientes con ELA de inicio

bulbar (Grupo B), entre los cuales se encuentra el sintoma de disfagia.

e Grafico 3: Afectacion sintomatica en los grupos de estudio.
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Fuente: gréafico extraido de °.

Con respecto a los resultados expuestos en este gréafico, observamos una tendencia
a un peor pronaéstico y la mayor necesidad de cuidados respiratorios y nutricionales
en pacientes con clinica de inicio bulbar respecto a los enfermos de inicio espinal,
aunque el pequefio tamafio de la muestra no permite obtener diferencias

significativas estadisticamente.

El peor prondstico de los pacientes de afectacion bulbar se ha evidenciado y ha sido
tratado en varios trabajos, donde se ha llegado a estimar la existencia de factores de
confusion, como podria ser la edad de inicio de los sintomas, por ser habitualmente
mas mayores estos pacientes. En este caso, no existia una clara diferencia de edad
entre los grupos y, por lo tanto, si nos parece muy valorable la tendencia a una peor

evolucion de los enfermos con clinica bulbar respecto a los de predominio espinal °.
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En cuanto a las alteraciones mas frecuentes que suelen presentar los pacientes con
ELA en relacién a la disfagia, se encuentran: la atrofia de la lengua, la disfuncién en
el cierre del paladar blando y la laringe, debido a la lesién nuclear o supranuclear de
los nervios craneales IX, X, Xll, y la disfuncién del diafragma 1.

Segun el estudio de Ertekin C et al. 15, mostrado anteriormente, en la mayoria de los
pacientes disfagicos, el sintoma principal fue la dificultad para controlar los bolos
liquidos y solidos en la cavidad bucal debido a la debilidad de la lengua. Otras
observaciones clinicas probablemente se relacionaron con el retraso en la activacion
de las golondrinas, es decir, la acumulacion de saliva en la boca y el retraso en la
elevacion de la laringe. De la misma manera, la aspiracién subglética ocurrié a
menudo en pacientes con ELA bulbar y pseudobulbar, manifestandose con: tos
durante o después de tragar, voz humeda después de tragar agua y sensacion de

asfixia al intentar beber un volumen de 10 a 20 mililitros de agua.

En la mayoria de los pacientes con afectacién bulbar (26 de 35), los musculos
periorales, la lengua y los muasculos submentales- suprahioideos, a menudo eran
débiles. Los reflejos mandibulares y nauseosos también fueron enérgicos en la
mayor parte de los casos (25 de 35 pacientes) y la debilidad de la laringe y los
musculos respiratorios se determiné clinicamente por la presencia de disfonia y/o tos
débil (28 de 35 pacientes).

Sobre la base de la evaluaciones clinicas, la disfagia se clasifico de la siguiente

manera.

e Tabla 3: Clasificacion de la disfagia en pacientes con ELA segun el estudio de

Ertekin C et al. 15,

Grado 1 Ausencia de signos y sintomas clinicos de disfagia.

Grado 2 Se sospecho de disfagia muy leve por examen clinico, pero el paciente

nunca se quejo directamente de disfagia.

Grado 3 El paciente se quejé de disfagia y esto fue apoyado por otros signos
clinicos, sin embargo, la alimentacion no oral no fue necesaria en el

momento de la investigacion.

Grado 4 El paciente tenia signos y sintomas clinicos obvios de disfagia (incluida
la aspiracion), y la disfagia fue lo suficientemente grave como para

requerir alimentacién no oral.

Fuente: elaboracion propia.
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En base a esta clasificacion, la disfagia fue:

o Grave (grado 4) en 3 pacientes en los que fue necesaria la alimentaciéon no
oral.

o Clinicamente evidente en 21 pacientes, pero estos podian manejarse
mediante medidas distintas a la alimentacion no oral (grado 3).

o Probable (grado 2) en 11 pacientes con ELA.

o (Grado 1) en 8 pacientes no se detectd ninguna dificultad relacionada con la

deglucion.

En todos los pacientes con ELA, el grado de disfagia se determiné mas facil y
objetivamente mediante la evaluacion de la deglucién poco sistemética y el limite de

disfagia.

En relacion al diagnéstico y evaluacion precoz de la disfagia, segun Garcia- Peris P
et al. 18, es necesario llevar a cabo una exploracién clinica e instrumental. Dentro del
meétodo clinico, se recomienda la realizacion de un examen a pie de cama que
incluya:

v Una historia médica.

v' Estudio a nivel funcional motor, fatigabilidad y control postural.

v" Funcion motora oral y faringea, exploracion de la sensibilidad orofaringea, de
los reflejos velopalatino, deglutorio y la presencia de tos voluntaria. Se
valorara ademas la presencia de disartria.

v" Un test con texturas, en el que se observe la presencia de apraxia de la
deglucién, residuos orales, tos o carraspeo al tragar, elevacion faringea

reducida, voz himeda o degluciones multiples para un mismo bolo.

Seguidamente, y antes de cualquier otro procedimiento diagndstico, se recomienda
realizar un test clinico como el EAT- 10, que se trata de un test recientemente
traducido y validado por la Dra. Burgos y su equipo en castellano. Consta de 10
preguntas, con una puntuacion de 0 a 4. El maximo son 40 puntos, pero con 3 0 mas
ya se supone que el paciente presenta algun sintoma relacionado con la disfagia y

debe ser estudiado en profundidad (Anexos).

Otro test que se ha mostrado muy util en la clinica es el método de exploracion
clinica volumen- viscosidad (MECV- V), desarrollado por el Dr. Cavé y su equipo.
Este, consiste en administrar al paciente 5, 10 y 20 mililitros de alimento en texturas
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néctar, pudding y liquido, obtenidas con espesante comercial. Se comienza
administrando un bolo de bajo volumen en textura néctar y, progresivamente, se va
aumentando el volumen cambiando la consistencia a liquido y pudding. Este método
permite identificar precozmente a los pacientes con disfagia y, por tanto con riesgo
de presentar alteraciones de la eficacia y seguridad de la deglucion que podrian

desencadenar en el paciente diversas complicaciones (Anexos) 19,

En el estudio realizado por Paris G ?°, se traté de validar esta prueba clinica simple
para detectar la disfagia en la poblaciéon de ELA, siendo evaluada la funcién de
deglucién en 20 pacientes mediante videofluoroscopia y MECV- V. Entre estos 20
pacientes, 15 presentaron disfagia orofaringea en la videofluoroscopia, 10 disfagia
moderada y 5 grave. EIl MECV- V se consider6 normal en 5 pacientes y anormal en
15 pacientes. Entre los 15 pacientes que presentaron disfagia orofaringea en la
videofluoroscopia, 14 presentaron MECV- V anormal. En el Gnico paciente que
presento disfagia con un MECV- V normal, las principales anomalias observadas en
la videofluoroscopia fueron una alteracion de la sincronizacion oral con la alteracion
de la formacién del bolo alimenticio. Por ultimo, la sensibilidad y la especificad se
calcularon para la deteccion de la disfagia en pacientes con ELA, las cuales fueron

del 93% y 80%, respectivamente.

e Tabla 4: Resultados del MECV- V y de la videofluoroscopia en los 20 pacientes

estudiados.
Videofluoroscopia normal Videofluoroscopia patolégica
MECV- V normal 4 1
MECV- V patolégica 1 14

Fuente: datos extraidos de %°.

En base a todo ello, si el paciente ha presentado signos de disfagia en la exploracion
clinica y/o en el MECV- V, hemos de realizar una exploracion instrumental que nos
ayude a diagnosticar el trastorno funcional y a prescribir el tratamiento dietético y/o
rehabilitador mas adecuado. Para ello, disponemos de dos técnicas actualmente: la

fibroendoscopia de la deglucién (FEES) y la videofluoroscopia (VFS).

Por un lado, la fibroendoscopia de la deglucién (FEES) consiste en introducir desde
la fosa nasal hasta el cAvum, un fibroscopio flexible conectado a una fuente de luz y

un aparato de video para grabar la secuencia de imagenes de la deglucion,
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obteniendo una vision directa de la laringo- faringe. Debemos disponer de alimentos
sélidos, textura pudding, néctar y liquida, tefiidos de colorante alimentario para
explorar las diferentes consistencias y volimenes. Por otro lado, la videofluoroscopia
(VFS) se trata de una técnica radiolégica dinamica que consiste en la obtencion de
una secuencia en perfil lateral y anteroposterior de la ingesta de diferentes
volumenes y viscosidades (liquido, néctar y pudding) con un contraste de bario. Esta
ultima, es considerada como el “estandar de oro” del examen de la deglucién debido
a la informacion completa que proporciona. Sin embargo, no es muy eficiente y
accesible en algunas situaciones practicas 1821,

Por este motivo, Wu C et al. 2 llevaron a cabo un estudio comparativo entre la VFS y
la FEES, donde se evaluaron a 28 pacientes disfagicos con ambas técnicas. La
comparacion de resultados revel6 que los desacuerdos en la fuga oral prematura a
la faringe, la estasis faringea, la penetracion faringea, la aspiracion, el reflejo
efectivo de la tos y la incompetencia velofaringea fueron del 39.3%, 10.7%, 14.3%,
39.3%, y 32.1%, respectivamente. Se encontré que la FEES era mas sensible para
detectar estas caracteristicas de riesgo al tragar, excepto con respecto a las fugas

prematuras.

e Tabla5: Comparacion de la FEES y la videofluoroscopia (VFS).

) Examen
Items de comparacion recomendado Observaciones
Evaluacion de la FEES FEES: mas sensible.
seguridad de la deglucién
Anatomia laringofaringea FEES FEES: vista tridimensional panoramica.
Fisiologia dindmica VFS/ FEES Es necesario un estudio comparativo
adicional.
Estudio comprensivo VEFS VFS: las tres fases y la relacion interfase.
Accesibilidad FEES FEES: facilmente transportable y
disponible al instante.
Eficiencia FEES FEES: menos tiempo y menos personal
necesario.
Sin iniciativa FEES 27 mrem / min para tiroides en
proyeccion videofluoroscépica lateral.
Entrenamiento de FEES FEES: grabacion en tiempo real y
biorretroalimentacion repetible.

Fuente: datos extraidos de 2*. 94




De acuerdo con los resultados de este estudio comparativo, aunque la
videofluoroscopia proporciona informacion mas completa sobre la deglucion,
incluidas las fases orales y esofagicas, que no pueden evaluarse a fondo en la
FEES, hay muchas razones practicas que limitan su uso y, por lo tanto, facilitan la

preferencia de la FEES L.

En lo que respecta a la condicion clinica de la disfagia, se requiere un seguimiento
exhaustivo de la misma para decidir el momento adecuado de la intervencion.
Ademas, debido a que la disfagia de la ELA es generalmente progresiva y los
sintomas varian, la evaluacién de la funcién de deglucion en el diagnéstico inicial es

inevitable y notablemente importante 2.

En el afio 2003, Kawai S et al. 22 llevaron a cabo un estudio de las condiciones de la
disfagia en la edad temprana de la ELA, principalmente en la fase oral; en el cual se
realizaron examenes videofluoroscopicos y manométricos a 11 pacientes
diagnosticados de ELA. Todos los pacientes pudieron ingerir por via oral y sus
puntuaciones de deglucién en la escala de gravedad de la ELA de Hillel et al. 2*
(Anexos) fueron de 10 a 5 puntos. En la fase oral de la deglucion, se reconocieron
movimientos anormales de la lengua anterior y/o posterior en 8 casos. La severidad
de la disfagia tendi6 a ser particularmente influenciada por la disfuncién de la lengua

posterior y los estudios manométricos fueron casi normales excepto uno.

Estos resultados sugirieron que la etapa temprana de la disfagia en la ELA fue
causada principalmente por la disfuncién oral, y los trastornos de la fase oral
comenzaron en algunos casos con una funcion disminuida del transporte de bolos
en la parte anterior de la lengua, y en otros casos con una funcion deteriorada de

sostener el bolo en la parte posterior de la lengua.

Del mismo modo, en el afio 2007, Murono S et al. ?? realizaron un estudio con el
objetivo de identificar las anomalias de la deglucion, especialmente desde la
perspectiva de la disfagia oral y faringea, en el diagnostico inicial de la ELA.
Diecinueve pacientes consecutivos con ELA, 14 con sintomas de forma bulbar y 5
sin ellos, se sometieron a la videofluoroscopia, en la cual fueron evaluados 14

componentes fisioldgicos, 6 orales y 8 faringeos.
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Tras la realizacion de la misma, se observaron puntuaciones significativamente mas
bajas en 3 de los 6 componentes orales y en 3 de los 8 componentes faringeos en
pacientes con sintomas de ELA bulbar. Ademés, el transporte de bolos de la cavidad
oral a la faringe, la constriccion faringea, el residuo oral y el residuo faringeo, se
vieron afectados en pacientes incluso sin sintomas de forma bulbar. Por otro lado, la
apertura del segmento faringoesofagico se conservdé en pacientes incluso con
sintomas de forma bulbar. Y por ultimo, la puntuacién en la categoria de deglucion
de la escala de gravedad de la ELA empeord en pacientes con sintomas de forma
bulbar, lo que sugiere que estos sintomas causan problemas de alimentacion mas
tempranos en pacientes con esta enfermedad. De esta manera, el transporte de
bolos y el inicio de la deglucién faringea se correlacionaron con la categoria de
deglucion de la escala de gravedad de la ELA, lo que indica que aunque la
videofluoroscopia mostrara deterioro en las fases orales y faringeas de la deglucién,
la fase oral afectd principalmente a los habitos alimenticios de la ELA en el

diagndstico inicial.

Asi pues, de acuerdo con estas investigaciones, el diagnostico precoz y la
prevencion de complicaciones como es la disfagia en la ELA influye de forma
importante en la mejora de la calidad de vida y del bienestar durante el tiempo de
duracion de la enfermedad. Para ello, son necesarias las unidades multidisciplinares
compuestas por profesionales expertos en la atencién del enfermo con una vision
interdisciplinar que actie de forma coordinada ante las diferentes situaciones que
puedan surgir a lo largo de la evolucién de la enfermedad. En este sentido, existen
diferentes trabajos que demuestran una mayor supervivencia en los pacientes
tratados en el marco de un equipo multidisciplinar comparado con el tratamiento por

especialidades aisladas 62526,

En un estudio realizado en 2015 por Jiménez Garcia | et al. ?® en el Hospital
Universitario de Bellvitge, se evaluaron a un total de 418 pacientes diagnosticados
de ELA, 84 pacientes habian recibido atencion por consultas de neurologia general y
334 habian sido tratados bajo un modelo de atencion multidisciplinar compuesto por
neurdlogo, neumologo, nutricionista, endocrindlogo, rehabilitador, fisioterapeuta,
psicologo, trabajador social, enfermera gestora, logopeda y administrativo. Los
pacientes que fueron tratados en esta unidad de atencidon multidisciplinar tuvieron

una mediana de supervivencia de 1246 dias, 104 dias superior a la mediana de
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1148 dias de aquellos seguidos en la consulta de neurologia general. Esta diferencia
fue estadisticamente significativa.

Cabe destacar que en los pacientes tratados por el equipo multidisciplinar, se llevé a
cabo la exploracién de la disfagia desde la primera visita y en todos los controles

posteriores, utilizando como prueba inicial el método de cribado de disfagia EAT- 10.

Finalmente, en lo relativo al manejo de la disfagia en este tipo de pacientes, segun
Gonzélez C et al. %7, hay dos objetivos fundamentales que deberan plantearse para
llevar a cabo una intervencion adecuada: buscar la seguridad (minimizar el riesgo de
gue se produzcan complicaciones respiratorias) y la eficacia (mantener un nivel
optimo de nutricion e hidratacion). De tal manera que, tras la valorar al paciente y
establecer el diagndstico de disfagia, nos plantearemos las siguientes cuestiones:

a) La gravedad de la alteracion, que puede oscilar desde una dificultad leve con
alguna consistencia hasta una total imposibilidad para la deglucién.
b) La via de alimentacion: oral, no oral o mixta.

c) Las intervenciones terapéuticas relacionadas con la nutricion.

Segun la gravedad de la disfagia, se recomendaran adaptaciones tanto para el
alimento sélido (modificacion de volumen, consistencia, textura) como para los

liquidos (espesantes, agua gelificada) (Anexos).

Por otro lado, para establecer la via de alimentacion mas adecuada, se deberan
tener en cuenta varios criterios (clinicos y radioldgicos), los cuales han sido descritos
anteriormente. Si los resultados de estos métodos de exploracion demuestran que
existe una disfuncion faringea grave con aspiracion importante o deglucion ineficaz
grave, estaria recomendada la utilizacion de suplementos orales o incluso la
instauracién de una via alternativa de alimentacién, es decir, nutricion enteral por
sonda. Los suplementos nutricionales se aportan por via oral con el objetivo de
complementar la dieta oral modificada y, por tanto deben elegirse en funcion de las
deficiencias en la ingesta del paciente. En cuanto a la decisién de utilizar nutricion
enteral por sonda, se realiza dependiendo de la gravedad de la disfagia y del grado
de desnutricion (Anexos), aunque también se debe valorar la existencia de otros
factores predisponentes para desarrollar neumonia aspirativa, especialmente el

antecedente de haberla padecido y la disminucién del nivel de conciencia 142,
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Segun Camarero Gonzalez E 2?7, en los pacientes con enfermedades
neurodegenerativas que sufren desnutricibn ocasionada por disfagia vy
complicaciones respiratorias, y especialmente en la ELA, en que la desnutricién es
un factor que disminuye la supervivencia, la nutricion enteral por sonda esté indicada
siempre que no se encuentren en una fase avanzada de la enfermedad. En la ELA,
el objetivo es impedir la reduccion de la supervivencia debido a la desnutricion que
acelera el deterioro de la funcién pulmonar, por lo que esta indicado instaurar el
soporte antes de que la capacidad vital sea menor del 50%. En este caso, la via
indicada para estos pacientes es la gastrostomia percutanea radiolégica o

endoscopica (PEG) para evitar la anestesia durante el procedimiento.

Tras determinar la via de alimentacion adecuada, asi como el tipo de dieta y la
realizacion de la adaptaciones en los liquidos si se trata de via oral, comenzaré la
rehabilitacion logopédica, en la cual se debera trabajar una serie de objetivos mas

especificos como:

i.  Mejorar el tono y la movilidad de las estructuras orofaciales.
ii.  Trabajar la sensibilidad intraoral.

iii.  Trabajar la correcta coordinacion respiracion- deglucion.
Para ello, Falduti A et al. 28 proponen los siguientes ejercicios:

- Ejercicios de movilidad y fortalecimiento de las estructuras orofaciales (labios,
lengua, velo del paladar, maseteros, articulacion temporomandibular, etc):
praxias, ejercicios isotdnicos o isométricos, terapia miofuncional, entre otros.

- Ejercicios para mejorar la sensibilidad intraoral.

- Ejercicios de succiéon- deglucion.

- Ejercicios de respiracion para aumentar la capacidad respiratoria y trabajar la
correcta coordinacioén respiracion- deglucion.

- Ejercicios de soplo y golpes gloticos para aumentar la capacidad respiratoria y
potenciar el reflejo de tos.

Estos ejercicios se podran acompariar de técnicas complementarias como:

- La electroestimulacion, que potencia determinados grupos musculares que

intervienen en la deglucion.
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El vendaje neuromuscular, que actia prolongando la estimulacion del

musculo trabajado durante la sesion.

Ademas, segun Campora H et al. ?° serd importante determinar si durante el

proceso deglutorio es necesaria la ayuda de técnicas compensatorias como:

>

Técnicas de incremento sensorial, que proporcionan un estimulo sensorial
previo al intento de deglucién y alerta al sistema nervioso central. Estas
pueden ser de distintos tipos: estimulacion térmica, estimulacién con sabores

acidos, estimulacion intra y extra oral, etc.

Modificacion del volumen del bolo: el aumento del tamafio del bolo mejora la
senso- percepcion del mismo dentro de la cavidad oral, mejorando el tiempo

del reflejo disparador deglutorio.

Modificacion de la consistencia de los alimentos: el aumento de la viscosidad
disminuye la incidencia de penetracion y aspiracion, y mejora la eficacia de la

deglucion.

Cambios posturales, que producen en la faringe un redireccionamiento del
bolo, facilitando la actividad muscular, e incluso mejorando los tiempos
deglutorios. Los mas utilizados son: cabeza hacia atrads, cabeza hacia delante
0 cabeza rotada.

Maniobras deglutorias: son maniobras voluntarias que ayudan a modificar la
fisiologia de la deglucién , por lo que cada maniobra esta especificamente
dirigida a compensar alteraciones biomecanicas especificas que hayamos
observado previamente en la exploracion instrumental. Para su aplicacion, al
contrario que en los cambios posturales, es necesaria la colaboracion del
paciente. Algunas de ellas son: la deglucion supraglotica, la deglucién super-
supraglotica, la deglucion forzada, la maniobra de Masako, la maniobra de

Mendelssohn o los ejercicios de Shaker 19:2°,

Para concluir, es importante conocer una serie recomendaciones a tener en cuenta

durante la ingesta de estos pacientes:

Antes de comenzar a comer hay que asegurarse de que la persona esta
despierta y tranquila, sin distracciones.

Es imprescindible la higiene oral antes y después cada ingesta.
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= La ingesta ha de realizarse en posicidn sentada, y mantenerse esta posicion
durante los 30 minutos posteriores al fin de la comida.

= Hemos de estar seguros de que el paciente ha tragado todo el contenido de la
cuchara antes de ofrecerle la siguiente.

= El agua ha de tomarse con la boca libre de cualquier otro alimento, no debe
ser una herramienta para “hacer pasar” la comida.

» Toda ingesta ha de realizarse con pulsioximetro. Si la saturacién inicial es
menor de 90, ha de cambiarse de dedo por si se trata de algun problema en
la deteccion del aparato; si la cifra sigue por debajo de 90, no se iniciara la
ingesta por boca y ha de avisarse al personal de enfermeria para realizar la
toma por via enteral. Si a lo largo de la ingesta, la saturacion desciende mas
de 5 puntos respecto al valor inicial, la ingesta ha de suspenderse y avisar de
nuevo al personal de enfermeria.

= Ademas, se ha de auscultar al paciente durante la ingesta, identificando el
cierre de la trompa de Eustaquio (click), la apnea y la espiracién durante la
deglucion. En caso patolégico, se observard la presencia de ruidos

respiratorios, tos o carraspeo.

Es fundamental que tanto la familia como los diferentes profesionales que
acompafan al paciente durante las comidas (en caso de que esté interno) sean
conocedores de estas pautas, pudiendo trabajar la disfagia desde una perspectiva

multidisciplinar.
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6. DISCUSION

Tras una busqueda bibliografica centrada en dar a conocer la importancia de
detectar precozmente la disfagia en pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica,
podemos decir que todos los estudios coinciden en que la evaluacién de la deglucion
en el diagndstico inicial de la ELA (ya sea de inicio espinal o bulbar) por parte de un
equipo multidisciplinar, contribuye a la prevencion de diversas complicaciones y a la
mejora de la calidad de vida de estos pacientes.

En primer lugar, con respecto a la prevalencia de la disfagia en la ELA se ha
demostrado que esta es uno de los sintomas mas graves junto con la insuficiencia
respiratoria que aparecen en la ELA, pues investigaciones como la de Onesti E et al.
16y Rodriguez FJ et al. ® indican que estd presente en el 80% de los casos
aproximadamente, pudiéndose manifestar al inicio o0 meses después del diagnostico
de la enfermedad. En este sentido, se ha podido contrastar también una mayor
incidencia de casos de ELA con clinica bulbar respecto a los de predominio espinal,

observandose un peor prondstico en los pacientes con inicio bulbar.

En relacién a las alteraciones mas frecuentes de la disfagia en pacientes con ELA,
solo se hizo referencia al estudio de Ertekin C et al. 15 en el cual se obtuvieron los
siguientes hallazgos electrofisiolégicos: anomalias en el inicio de la deglucion
orofaringea y en la elevacion de la laringe, anomalias en las caracteristicas
dinamicas del esfinter cricofaringeo durante la degluciéon y, falta de coordinacion
entre los musculos elevadores de la laringe y los musculos del esfinter cricofaringeo

durante la deglucion orofaringea.

En cuanto al diagndstico y deteccion precoz de la disfagia en pacientes con ELA,
segun Garcia- Peris P et al *® es necesario llevar a cabo una exploracién clinica e
instrumental. Dentro de la préactica clinica, recomiendan el método de cribado de
disfagia EAT- 10 y el método de exploracion clinica volumen viscosidad (MECV- V).
De acuerdo con este estudio, Paris G et al. 2 llevaron a cabo un andlisis para tratar
de validar el MECV- V, cuyos resultados determinaron que se trataba de una prueba
con buena sensibilidad (93%) y especifidad (80%). En lo relativo a la exploracion
instrumental, la mayoria de las investigaciones consideran la videofluorospia (VFS)

como el examen de referencia para el estudio de los trastornos de la deglucion.
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Sin embargo, Wu C et al 2! llevé a cabo un estudio comparativo entre la VFS y la
fibroendoscopia de la deglucion (FEES), en el cual se pudo observar que la FEES no
solo es un complemento de la videofluoroscopia, sino que tiene ventajas sobre ella
en muchos aspectos clinicos y practicos. Si bien se requieren estudios comparativos
y analisis fisioldgicos mas oportunos y controlados antes de promover el reemplazo

de la videofluoroscopia con la FEES.

En lo que respecta al estudio de las condiciones de la disfagia en la edad temprana
de la ELA, han sido muy escasas las publicaciones encontradas. No obstante, Kawai
S et al. 22y Murono S et al. ?® coinciden en que la caracteristica principal de la etapa
temprana en la ELA ocurre en la fase oral, en la cual la limitacion en el movimiento

lingual y la atrofia de la lengua, son las alteraciones dominantes.

Por otro lado, aunque es evidente el beneficio de la atencion multidisciplinar en los
pacientes con ELA como bien se ha mostrado en el trabajo de Jiménez Garcia | et
al. 27, no existen estudios centrados exclusivamente en disfagia ni cémo influyen el

diagndstico e intervencion precoces en la supervivencia de la enfermedad.

Finalmente, a proposito del manejo de la disfagia en este tipo de pacientes, todos los
estudios coinciden en que deberan plantearse dos objetivos fundamentales para
llevar a cabo una intervencion adecuada: buscar la seguridad y la eficacia de la
deglucion. Asi pues, tras valorar al sujeto y establecer el diagndstico de disfagia, se
determinara: la gravedad de la alteracion, la via de alimentacion (oral, no oral y
mixta) y las intervenciones terapéuticas relacionadas con la nutricion. Con respecto
a la via de alimentaciéon, segin Camarero Gonzalez E 28, en enfermedades
neurodegenerativas, y especialmente en la ELA, donde la desnutricion es un factor
gue disminuye la supervivencia, estad indicada la nutricion enteral por sonda,

concretamente la gastrostomia percutanea radiologica o endoscopica (PEG).
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7. CONCLUSIONES

De acuerdo con los objetivos iniciales de este trabajo y los resultados obtenidos tras

la revision sistematica, podemos concluir que:

1)

2)

3)

4)

5)

La disfagia es, junto con la insuficiencia respiratoria, una de las
complicaciones mas importantes en pacientes con Esclerosis Lateral
Amiotrofica, apareciendo entre el 47- 86% de los casos. Esta puede ocasionar
a su vez diferentes complicaciones (desnutricion, deshidratacion, riesgo de
aspiracion, neumonia, etc.), empeorando el pronostico de dicha enfermedad y
deteriorando la calidad de vida del paciente.

Es de vital importancia la evaluacién precoz de la deglucion en el diagnostico
inicial de la ELA, especialmente con aparicién bulbar. En este sentido, se
recomienda la utilizacién de métodos de exploracién tanto clinicos (test clinico
EAT- 10 y MECV- V) como instrumentales (FEES, VFS, entre otros). Tras
valorar al paciente y establecer el diagnostico de disfagia, se dara paso a la

intervencién logopédica.

Para ello, son necesarias las unidades multidisciplinares compuestas por
profesionales expertos que actien de forma coordinada ante las diferentes
situaciones que puedan surgir a lo largo de la evolucion de la enfermedad, ya
que hasta que no se encuentre un tratamiento curativo para la ELA, la
intervencion interdisciplinar es actualmente la mejor esperanza terapéutica

para mejorar la calidad de vida y la supervivencia de quienes la padecen.

La figura del logopeda es fundamental ante esta enfermedad. Sin embargo,
hay muy pocos estudios centrados directamente en los beneficios que supone

la intervencion logopédica en esta patologia y concretamente en la disfagia.

Por ultimo, hacer hincapié de nuevo en que al igual que se deriva a estos
pacientes a realizar un estudio de la funcién respiratoria, y cada vez mas
nutricional, se debe insistir en la necesidad de valorar rapida y precozmente la
disfagia desde el diagndstico inicial de la ELA; cambiando de esta manera el
procedimiento habitual de derivarles al profesional especializado una vez
comienzan a manifestarse los signos propios de la disfagia, y mejorando asi
el pronéstico de la enfermedad y la calidad de vida de quienes la padecen.
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ANEXOS

e Test clinico de la disfagia EAT- 10

Nestle EAT-10: Eating Assessment Tool
utrition Despistaje de la Disfagia
Institute
FECHA
APELLIDOS NOMBRE SEXO EDAD
OBJETIVO

El EAT-10 le ayuda a conocer su dificultad para tragar.
Puede ser importante que hable con su médico sobre las opciones de tratamiento para sus sintomas.

A. INSTRUCCIONES

Responda cada pregunta escribiendo en el recuadro el nimero de puntos.
¢Hasta que punto usted percibe los siguientes problemas?

1 Mi problema para tragar me ha llevado a perder peso 6 Tragar es doloroso

0 = ningun problema 0 = ningln problema
1 1
2 2
: m O
4 = es un problema serio 4 = es un problema serio
2 Mi problema para tragar interfiere con 7 El placer de comer se ve afectado por
mi capacidad para comer fuera de casa mi problema para tragar
0 = ningun problema 0 = ningun problema
1 1
2 2
: O i O]
4 = es un problema serio 4 = es un problema serio
3 Tragar liquidos me supone un esfuerzo extra 8 Cuando trago, la comida se pega en mi
garganta

0 = ningln problema
1
2

: L] :
4 = es un problema serio 3 D

4 = es un problema serio

0 = ningun problema
1

4 Tragar sélidos me supone un esfuerzo extra 9 Toso cuando como
0 = ningun problema 0 = ningln problema
1 1
2 2
: 1] : ]
4 = es un problema serio 4 = es un problema serio
5 Tragar pastillas me supone un esfuerzo extra 10 Tragar es estresante
0 = ningln problema 0 = ningun problema
1 1
2 2
: ] : ]
4 = es un problema serio 4 = es un problema serio
A. PUNTUACION

Sume el nimero de puntos y escriba la puntuacion total en los recuadros. D D
Puntuacion total (maximo 40 puntos)

C. QUE HACER AHORA

Si la puntuacion total que obtuvo es mayor o igual a 3, usted puede presentar problemas para tragar de manera
eficaz y segura. Le recomendamos que comparta los resultados del EAT-10 con su médico.

Referencia: Belafsky et al. Validity and Reliability of the Eating Assessment Tool (EAT-10). Annals of Otology Rhinology & Laryngology. 2008; 117 (12):919-24.
Burgos R, et al. Traduccion y validacion de la version en espanal de la escala EAT-10 para despistaje de la disfagia. Congreso Nacional SENPE 2011,
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Secuencia de realizacion del método de exploracién Clinica Volumen-
Viscosidad (MECV- V), segun el Dr. Clavé y su equipo:

Iniclo

Bolo n"volumen
1

0o
3
‘ }
gﬁ Deglucion ————= ORI Altgracion ___
gg sequra 5 seguridad
=
'
L o 0ml | ——————— =2y
G
7 |
" +
Deglucidn  ——— st tie Alteracion
0" seguridad |

Fuente: gréafico extraido de *°.
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e Puntuaciones de ingestién de ELA segun Hillel et al. 2*

Habitos alimenticios normales
10. Deglucion normal: El paciente niega cualquier dificultad para masticar o tragar.
9. Anormalidad nominal: Solo el paciente nota indicadores leves, como el registro de
alimentos en los huecos de la boca o la garganta.
Problemas de alimentacion temprana
8. Problemas menores de degluciéon: Se queja de algunas dificultades para tragar.
7. Tiempo prolongado/ tamafio de bocado més pequefio: El tiempo de la comida ha
aumentado significativamente y se necesitan tamafios de bocado mas pequefios.
Cambios en la consistencia de la dieta
6. Dieta blanda: La dieta se limita principalmente a alimentos blandos.
5. Dieta licuada: La nutricion se limita principalmente a la dieta licuada.
Necesita alimentacion por sonda
4. Alimentacidon suplementaria por sonda: El paciente usa 0 necesita un tubo para
complementar la ingesta; el paciente continla recibiendo una nutricion oral significativa
(superior al 50%).
3. Alimentacion por sonda con nutricion oral ocasional: Nutricion primaria e hidratacion
realizada por tubo; recesivos menos del 50% de nutricion por via oral.
Sin alimentacion oral
2. Secreciones manejadas con aspirador y / o medicamentos.

1. Aspiracidn de la secrecién: La secrecion no se puede manejar de manera no invasiva.

Fuente: datos extraidos de 2324,
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e Tipos de dietas segiin Gonzalez C et al. 28

TIPOS DE DIETAS

Dieta basal. Normal. Cuando no existen problemas en la deglucién, incluyendo todas las

texturas y consistencias.

Dieta blanda o de facil masticacion. Con relacion a problemas masticatorios, pero sin
sintomas de disfagia. Posible como dieta de transicion a la dieta normal.

Dieta de disfagia para la reeducacién de la deglucién. Evita alimentos de riesgo y no
admite dobles texturas. Permite formar facilmente el bolo. Exigencia para masticacion:

ninguna o ligera/ suave.

Dieta de disfagia para la reeducacion de la deglucién avanzada. Evita alimentos con
liquidos tanto solos como formando parte de dobles texturas. Exigencia para masticacion:

alta.

Dieta turmix (producto comercial). Purés comerciales de consistencia uniforme,
homogénea, saborizados y que reunen los requerimientos nutricionales completos o

enriguecidos.

Fuente: elaboracion propia.

e Adaptacion de liqguidos segin Gonzalez C et al. %8

ADAPTACION DE LiQUIDOS

Textura néctar. Puede beberse en vaso; al caer forma un hilo fino.

Textura miel. Se puede beber o tomar con cuchara; al caer forma gotas gruesas, no

mantiene su forma.

Textura pudding. Solo puede tomarse con cuchara; al caer mantiene su forma.

Fuente: elaboracion propia.
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e Algoritmo de tratamiento nutricional en disfagia

Sospecha Disfagia

Evaluacion Inicial
Disfagia Nutricional
Clinicw/VEC VEN

Riesgo Aspiracion
[[Erevado]

] Y Y

MEP Moderada-Grave | MEP Ligera I Normal I

' . v
NE Sonda S50 l Modificaciones dietéticas I

Tratamiento Rehabilitador de la deglucion

Evaluacion periodica

Fuente: gréfico extraido de *.

VFC: videofluoroscopia.

SO: suplementos orales.

VEN: valoracién del estado nutricional.
NE: nutricién enteral total.

MEP: malnutricién energético- proteica.




