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RESUMEN

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad degenerativa progresiva que afecta al sistema
nervioso central, lo que conlleva la pérdida gradual de la autonomia motriz, la capacidad de comunicacién
oral, la respiracién y la deglucion. El paciente afectado de ELA pasa por diferentes fases durante el curso de
la enfermedad, en cada una de las cuales necesita ser orientado y guiado para optimizar la ingesta alimen-
taria mediante el consejo dietético, la suplementacién nutricional y la nutricién enteral por sonda, prefe-
rentemente por medio de una gastrostomia, siempre considerando la importancia de realizar todo el es-
fuerzo posible para mantener la autonomia y la capacidad de eleccién del paciente.
La finalidad de esta revision es contribuir al conocimiento actualizado sobre el manejo dietético y nutricio-
nal del paciente afectado de ELA, destacando la importancia de la figura del dietista-nutricionista como
profesional especializado en el tema e integrante de cualquier equipo de tratamiento multidisciplinario o
interdisciplinario centrado en el enfermo con ELA para lograr el 6ptimo tratamiento sintomatico de los
problemas relacionados con el déficit nutricional y la disfagia.
© 2008 Asociacion Espafiola de Dietistas - Nutricionistas. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.
Todos los derechos reservados.

Review of the dietetic and nutritional management of patients with amyotrophic
lateral sclerosis

ABSTRACT

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a progressive degenerative disease that affects the central nervous
system, which entails the gradual loss of the motor independence, the capacity to communicate orally,
breathing (respiration) and swallowing (deglutition). The patient affected by ALS goes through different
phases throughout the course of the disease, in each one of which he needs to be directed and guided to
optimize the food intake through dietetic advice, nutritional supplementation and enteral tube feeding,
preferably by gastrostomy, always taking into consideration the importance of making every possible effort
to maintain the patient’s independence and capacity to choose.
The objective of this review is to contribute to the updated knowledge on the dietetic and nutritional
management of the patient affected by ALS, highlighting the importance of the dietician-nutritionist figure
as a professional specialized in the subject and a member of any multi-disciplinary or inter-disciplinary
treatment team focused on the patient with ALS to obtain an ideal treatment symptomatic of the problems
related with nutritional deficits and dysphagia.
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Introduccion

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad degene-
rativa progresiva que afecta al sistema nervioso central y se caracte-
riza por sintomas y signos de degeneracién de las motoneuronas
superiores (corteza cerebral) e inferiores (tronco del encéfalo y mé-
dula espinal)'?, lo que lleva al enfermo a un estado de progresiva
debilidad de los mdsculos bulbares, toracicos, abdominales y de las
extremidades?, con la consecuente pérdida de la autonomia motriz,
y compromete la comunicacién oral, la deglucién y la respiracion’.
Las demas funciones cerebrales, incluidas las que afectan al control
de los esfinteres? y los mdsculos oculomotores, se conservan en la
mayoria de los casos, asi como los sentidos y el intelecto'. Un 20-50%
de los enfermos con ELA muestran alteraciones cognitivas y un 3-5%
desarrolla demencia, generalmente de tipo frontotemporal® El pa-
ciente se vuelve cada vez mas dependiente para las actividades de la
vida diaria y la muerte suele acontecer por parada respiratoria, un
promedio de 2-5 afios tras iniciarse la enfermedad, aunque un 10%
de los enfermos puede sobrevivir mas tiempo', incluso durante una
década o mas?. La media de edad al inicio oscila sobre los 47 y los 52
afios en los casos de ELA familiar? (un 5-10% de los casos)' y entre los
58 y los 63 afios en las formas esporadicas®. La incidencia universal
es de 1/100.000 hab./afio y los principales factores de riesgo son ser
varén, el aumento de la edad y la predisposicion genética. En Espaiia,
la incidencia es de 1/100.000 hab./afio y la prevalencia, 3,5/100.000
hab.

El conocimiento de la ELA como una entidad independiente se
remonta al siglo xix'. La evidencia para el diagnéstico y el manejo de
la ELA todavia es débil y la terapia curativa, inexistente, Sin embargo,
el diagnédstico precoz y el tratamiento sintomatico pueden influir
profundamente en el cuidado y la calidad de vida del paciente y sus
familiares, e incluso prolongar su esperanza de supervivencia. De
este modo y tras el diagnéstico de la enfermedad, un equipo de aten-
cién integral multidisciplinario o interdisciplinario debe respaldar al
paciente y su familia, programando visitas clinicas cada 2-3 meses y
asegurando la disponibilidad del contacto regular entre las visitas de
seguimiento cuando sea apropiado. Se trata de un grupo de profesio-
nales de la salud con experiencia en la enfermedad, que idealmente
proporcionan tanto servicios de diagndstico como de manejo duran-
te la evolucién de la enfermedad y facilitan la continuidad del cuida-
do del paciente mediante el contacto cercano con el médico de asis-
tencia primaria y los servicios sociales?: neurélogo, neumoélogo,
logopeda, dietista-nutricionista, rehabilitador, enfermero’- (incluido
el gestor de casos?), digestélogo, fisioterapeuta, trabajador social, te-
rapeuta ocupacional, psicélogo'-* y médico de cuidados paliativos'2 e
incluso odontélogo?. Estos especialistas deben estar integrados en el
equipo o estar facilmente disponibles?®. Los pacientes tratados por
estos equipos parecen sobrevivir 7,5 meses mas que el resto (nivel
de evidencia II)* y, de forma conjunta o aislada con el uso de dispo-
sitivos adaptados a sus capacidades funcionales, puede conllevar una
mejora media superior al 60% en la puntuacién de la Amyotrophic
Lateral Sclerosis Functional Rating Scale-Revised (ALSFRS-R)>.

Los dietistas-nutricionistas, como profesionales de la salud que
participan en la atencién integral de estos enfermos'¢, deben cono-
cer las pautas mas adecuadas para su valoracién y tratamiento nutri-
cional desde la primera entrevista, considerando las repercusiones
sanitarias, familiares, sociales y laborales de esta enfermedad'. Para
favorecer esta necesidad real, con este articulo se pretende reflejar la
revisién de la literatura en lo referente al manejo dietético y nutri-
cional del paciente afectado de ELA.

Valoracion del estado nutricional
El estado nutricional y el peso corporal son importantes factores

predictores de la supervivencia. El déficit nutricional es frecuente en
el paciente con ELA', con una prevalencia entre el 16 y el 53%’, y de

causa multifactorial. Puede ser secundario a pérdida ponderal, debi-
lidad muscular y alteraciones nutricionales, que ademas pueden re-
lacionarse con disfagia o manifestarse incluso en ausencia de ésta.
A su vez, la pérdida de peso y la desnutricién contribuyen a inducir
estados de inmunodeficiencia* y agravar la fatiga derivada de la atro-
fia muscular y del empeoramiento de la funcién respiratoria'. Este
deterioro respiratorio se deriva del impacto negativo de la desnutri-
cién en los musculos respiratorios y por la induccién de alteraciones
anatomicofuncionales en los pulmones?.

Para mantener un estado nutricional 6ptimo, es imprescindible
hacer una valoracién de éste, incluyendo como minimo la determi-
nacién del peso que, junto con la disfuncién bulbar, se debera revisar
en cada visita? para evaluar si hay o no sintomas compatibles'. Como
parametros indicativos de situaciones de desnutricién de sencilla
medicién, se aceptan el indice de masa corporal (IMC) < 18,5”° o
< 18,5-20°y la pérdida ponderal > 10%, dado que son factores predic-
tores de la supervivencia’, aunque la pérdida de peso mensual resul-
t6 ser el mejor predictor de desnutricién y supervivencia para Chio'.
La circunferencia muscular del brazo (aunque es dificil de interpretar
en el contexto de atrofia y deplecién muscular asociada a la ELA) y la
impedancia bioeléctrica permiten valorar la composicién corporal,
pero su repercusién en la progresién de la enfermedad no ha sido
evaluada segtn Piquet”. No obstante, Ludolph?, en su informe sobre
el 135.° Taller Internacional del European Neuromuscular Centre
(ENMC), hace referencia a la validacién (transversal y longitudinal)
reciente de una férmula para la valoracién de la masa libre de grasa
mediante el andlisis de bioimpedancia, y sefiala que el angulo de fase
< 4° obtenido en una poblacién de 114 enfermos de ELA se asoci6 con
una reduccién significativa de la supervivencia (resultados no publi-
cados), por lo que esta medida podria convertirse en un indice nutri-
cional nuevo y sencillo. Asimismo, también es importante revisar el
estado de la piel y las mucosas para evaluar el grado de hidrata-
cién'.

El paciente debe ser derivado al dietista-nutricionista tan pronto
como se sospeche el diagndstico de ELA! y su seguimiento periddico es
imprescindible para, ademads de realizar el seguimiento del estado nu-
tricional, orientar y educar al paciente en las medidas dietéticas y nu-
tricionales especificas durante las diferentes fases de la enfermedad’.

Requerimientos energéticos y proteicos de los pacientes
con ELA

Los factores principales que influyen en las necesidades energéti-
cas y nutricionales de los pacientes con ELA son el aumento del tra-
bajo muscular, secundario a una hipoventilacién pulmonar, el enlen-
tecimiento de la motilidad gastrointestinal, la disfagia, las infecciones
pulmonares que cursan con hipertermia, el catabolismo muscular y,
segln datos recientes en humanos y animales de experimentacion,
el hipermetabolismo de causa desconocida en como minimo un por-
centaje de los enfermos. Una hip6tesis que explicaria este hiperme-
tabolismo hace referencia al aumento intrinseco del gasto energético
debido a la estimulaciéon de la secrecién de catecolaminas o a una
anormalidad en el funcionamiento mitocondrial®. Asimismo, Coura-
tier encontr6é que el gasto energético en reposo es superior en los
casos de ELA familiar'.

Considerando que el gasto energético estd aumentado en una
proporcién del 10-20% en la mayoria de los enfermos, los requeri-
mientos energéticos pueden estimarse aproximadamente aplicando
la férmula de 35 kcal/kg/dia’. En estudios realizados en animales (ra-
tones)'>'4, en uno de los cuales se asumi6 que los resultados eran
extrapolables a los humanos'3, se concluy6 que la restriccion energé-
tica incluso a corto plazo deberia evitarse en pacientes con ELA™,
especialmente en varones'. Ademads, estudios longitudinales han
demostrado que la deplecién tisular progresiva, relacionada con la
pérdida de peso secundaria a una ingesta energética insuficiente, se
asocia con disfuncién respiratoria y menor supervivencia''.
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Respecto a los requerimientos en proteinas y ante la falta de datos
disponibles, Piquet indica proporcionar una ingesta de 1-1,5 g/kg/
dia, dado que ingestas < 1 g/kg/dia suponen riesgo de deficiencia e
ingestas > 1,5 g/kg/dia, sin ser perjudiciales para la salud, se reservan
para situaciones de hipercatabolismo’.

Tratamiento dietético

La historia dietética realizada a los pacientes con ELA debe reco-
ger, ademas de sus habitos alimentarios (p. ej., registro dietético con
el tipo y la cantidad de los alimentos sélidos y liquidos ingeridos
habitualmente y las técnicas culinarias utilizadas), aspectos tan im-
portantes como el apetito, sus preferencias, la capacidad para deglu-
tir y otros sintomas de repercusion alimentaria (sialorrea, nauseas,
vémitos, etc.), dificultades motrices para el manejo de utensilios de
alimentacién (p. ej., vasos y cubiertos adaptados), las caracteristicas
de su entorno (p. ej., la capacidad de autocuidado del paciente y su
familia para garantizar el adecuado aporte nutricional) y su nivel de
conocimiento sobre la alimentacién y/o la nutricién enteral (NE)"15,

Una ingesta calérica insuficiente puede estar relacionada con fa-
tiga respiratoria durante las comidas, miedo a los atragantamientos,
dificultad para manipular el bolo alimenticio en la boca*y pérdida de
destreza para cortar los alimentos® y para transferir la comida hasta
la boca, ambas secundarias a la debilidad de la musculatura de las
extremidades superiores*.

Es importante considerar que determinados sintomas, como la
disfagia en sus formas leves, no suelen ser relatados espontanea-
mente por el paciente o sus familiares'. La disfagia es la dificultad
para la deglucién ocasionada por alteraciones estructurales o funcio-
nales que genera un debilitamiento de la musculatura oral, faringea
o laringea y producen una disfuncién en los procesos que la confor-
man'é, Principalmente existen dos tipos de alteraciones de la deglu-
cién orofaringea, que pueden manifestarse de forma simultinea o
independiente en cada paciente'’: por un lado, la falta de eficacia’
(deglucién ineficiente), que ocasiona la permanencia en la cavidad
oral, la faringe o el es6fago de residuos que no pueden ser degluti-
dos'?, lo que conlleva desnutricién y deshidratacién, y por otro, la
falta de seguridad’, en la que se produce la entrada de alimentos o
liquidos en la via aérea por debajo de los pliegues vocales verdade-
ros'’, con riesgo de aspiracién, infeccién respiratoria, neumonia y
asfixia. La disfagia en los pacientes con ELA, ocasionada por la debi-
lidad y la falta de coordinacién de la musculatura que participa en la
deglucion (tipo funcional)?, junto con la sialorrea’'s, la anorexia'® po-
tencialmente secundaria a un estado depresivo de origen vegetativo
o efectos adversos farmacolégicos (aunque en determinadas ocasio-
nes sea dificil de explicar) y/o la saciedad precoz en parte atribuida
al enlentecimiento del vaciamiento gastrico'®, repercute negativa-
mente en la correcta alimentacién y el estado nutricional de los en-
fermos’. El tiempo necesario para realizar cada comida consumiendo
la energia imprescindible para evitar la pérdida de peso se alarga
progresivamente por el hecho de comer mas lentamente, especial-
mente si las degluciones se acompafian de tos, atragantamientos y
sialorrea’. Ante la evidencia de los primeros problemas relacionados
con la disfagia y considerando que este trastorno requiere de la pro-
fesionalidad de un equipo multidisciplinario'’?** que puede incluir
un médico, una enfermera, un logopeda, un dietista-nutricionista, un
fisioterapeuta y un terapeuta ocupacional (grado de recomenda-
cién B)??, el dietista-nutricionista debe facilitar recomendaciones
para asegurar una ingesta alimentaria adecuada, saludable, con el
aporte energético suficiente y lo mas apetecible posible:

- Evitar alimentos que puedan causar atragantamientos'?>: grumos,
pieles, huesecillos o espinas que puedan quedar en los purés o ali-
mentos de textura no homogénea (muesli, frutas con semillas y
piel, verduras con semillas o pepitas, quesos secos, carnes fibrosas,
legumbres enteras —tsese harinas derivadas-, frutos secos enteros

-6ptese por las harinas derivadas-), alimentos pegajosos (p. e€j.,
purés de patata sin lubrificar), alimentos resbaladizos (p. ej., cara-
melos, que ademas estimulan la sialorrea), alimentos que despren-
den agua o zumo al morderlos o aplastarlos (p. ej., naranjas, man-
darinas, pifias, sandias) y dobles consistencias (p. ej., sopas de
pasta)®.
- Realizar un mayor niimero de comidas diarias, de alimentos tanto
s6lidos como liquidos, para disminuir el volumen, facilitar la diges-
tion'? y la hidratacién® y minimizar la fatiga' y el riesgo de bron-
coaspiracién®.
Modificar la consistencia de los alimentos y los liquidos: optar por
una dieta triturada de textura blanda y homogénea que forme una
masa suave y uniforme, evitar alimentos que se disgreguen en la
boca!, informar sobre combinaciones de alimentos? y enriqueci-
mientos que aporten una mayor densidad energética y nutricional
a estas preparaciones' y educar sobre el uso de espesantes para los
liquidos para favorecer el aporte de aproximadamente 2 1 diarios,
a no ser que haya alguna contraindicacién médica.
- Optar por alimentos de facil masticacién y movilizacion con la len-
gua.
- Cambiar la temperatura natural de los alimentos! a fria o caliente
para estimular los mdsculos al tragar®.
Emplear técnicas compensatorias para mejorar la masticacién y la
deglucién con el fin de evitar broncoaspiraciones’. En este campo,
cabe destacar que el logopeda puede educar proporcionando al pa-
ciente y los cuidadores consejos valiosos sobre técnicas de alimen-
tacién y deglucion como la deglucién supraglética y los cambios
posturales. La flexién anterior de la cabeza durante la degluciéon
para proteger la via aérea puede ser ftil.

Determinados pacientes que muestran dificultades para tragar
agua corriente, empiricamente aquellos con disfagia predominante-
mente espastica, pueden tomar bebidas gasificadas o heladas. Cabe
destacar que el hecho de asegurar una ingesta hidrica adecuada es
importante también para mejorar la articulacién de la palabra, man-
tener una higiene bucal correcta, reducir el riesgo de constipacion? y
fluidificar la mucosidad?®’.

Ademas del consejo dietético indicado anteriormente, los pacien-
tes que sufren anorexia y saciedad precoz se pueden beneficiar del
tratamiento farmacolégico con orexigenos (p. ej., medrohidroxipro-
gesterona) y agentes procinéticos (p. ej., metoclopramida o eritromi-
cina), respectivamente'?, prescritos por un facultativo del equipo
multidisciplinario.

Otros sintomas habituales que pueden manifestar los pacientes
con ELA y de repercusién dietética son:

- Reflujo gastroesofagico: puede derivarse de la afeccion diafragma-
tica a nivel del cardias y puede ocasionar disnea nocturna y bron-
coaspiraciones, ademas de su clinica habitual. El consejo dietético
especifico, ademas de las medidas posturales y la indicacién de
procinéticos e inhibidores de la bomba de protones, incluira su tra-
tamiento.

- Estrefiimiento: a pesar de que la enfermedad no afecta a la inerva-
cion intestinal, pueden causar estrefiimiento la inmovilidad?, una
posible reduccion de la motilidad gastrointestinal'®, determinados
farmacos prescritos para el tratamiento sintomatico (p. ej., opia-
ceos, escopolamina), una dieta pobre en residuos en el contexto de
disfagia a sélidos, con horarios irregulares y con escaso aporte de
liquidos, e incluso factores psicolégicos'. Si el paciente tiene limi-
tada la deambulacién, puede reducir el consumo de liquidos inten-
cionadamente o inconscientemente para minimizar el volumen
diurético y los viajes al bafio. Todos estos factores también contri-
buyen a la progresiva pérdida de peso y apetito e incluso a la des-
nutricién'. Como parte de su tratamiento y tras descartar la exis-
tencia de un fecaloma rectal, especialmente en las manifestaciones
recientes, debe aconsejarse una dieta rica en residuos acompafada
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del aumento de la ingesta de liquidos, asi como establecer un ho-
rario regular de defecacién. En cualquier caso, en fases avanzadas
de la enfermedad es muy probable que resulte necesaria la indica-
cién facultativa de laxantes estimulantes del peristaltismo (sendsi-
dos, bisacodilo, etc.), osméticos (lactulosa, lactitol, etc.) o de accién
local (supositorios de glicerina, enemas, etc.)'.

- Disnea relacionada con la ingestion: en los enfermos a menudo se
desarrolla debilidad de la musculatura respiratoria que afecta al
diafragma, y cuando es severa, manifiestan disnea durante las co-
midas y posprandrial como consecuencia del aumento de la pre-
sién intraabdominal y el incremento de la demanda aerébica du-
rante el propio acto de la alimentacién y la digestion, lo que
favorece la desnutricién. En este caso, se pueden beneficiar de una
dieta fraccionada, con preparaciones de elevada densidad energé-
tica’.

Es menos frecuente observar a pacientes con ELA que refieran
episodios de diarrea sin ser alimentados mediante NE. En estos casos
se revisara la alimentacién espontanea o la dieta pautada para iden-
tificar alimentos o costumbres inadecuadas que favorezcan un peris-
taltismo aumentado (p. ej., alimentos especiados, ricos en fibra, a
temperaturas frias, etc.) y se indicard una dieta astringente y un
aporte suficiente de liquidos para evitar la deshidratacién’.

Algunos pacientes con ELA se automedican con una variedad de
vitaminas, hierbas y otros suplementos dietéticos?. Ni la suplemen-
tacion oral con creatina’, a pesar de haberse demostrado pocos efec-
tos adversos incluso durante largos periodos de tratamiento?®®, con
antioxidantes? (p. ej., vitaminas C y E'', selenio*’) o con aminoacidos
han probado su efectividad clinica hasta la actualidad. Si la ingesta
de estos nutrientes se obtiene a través de una dieta equilibrada, la
suplementacion especifica no ha mostrado utilidad, dado que el pa-
ciente recibe suficiente aporte de proteinas y energia’. Igualmente,
al menos en las fases iniciales de la enfermedad, no hay evidencia de
déficit de ninguna de las siguientes vitaminas: B,,, B, B;, E y C®. Er-
milova et al*!, basdndose en que las mutaciones del gen que codifica
la superé6xido dismutasa con cobre y cinc (SOD-Cu-Zn o SOD-1) cau-
san un 2-3% de los casos de ELA, encontraron que la suplementacién
moderada de cinc o la suplementacion a dosis algo mas elevadas
junto con la de cobre desempefiaban un papel protector contra la
toxicidad de la ELA asociada a la SOD en los ratones de experimen-
tacién y sin deplecionar los niveles de cobre. Sin embargo, una revi-
sion Cochrane publicada el mismo afio concluia que la evidencia
disponible no respaldaba el uso de antioxidantes (nivel de eviden-
ciaI)* No obstante, la suplementacién sistematica con vitamina D si
estaria justificada como profilaxis de la osteoporosis’, debido al ries-
go relacionado con un estado comiin de deficiencia’?? derivada de
una ingesta por debajo del nivel recomendado y una escasa exposi-
cién a la luz solar.

Para concluir con este amplio apartado dedicado al tratamiento
dietético, cabe comentar los resultados de dos estudios. Por un lado,
el caso de un ensayo clinico en animales transgénicos con ELA (rato-
nes), a los que se alimenté con una dieta cetogénica para valorar su
posible efecto terapéutico en la progresioén de la enfermedad. Fue el
primer estudio que demostré que la dieta, especificamente de este
tipo, alteraba beneficiosamente la evoluciéon de las manifestaciones
clinicas y biol6gicas de la ELA en los animales tratados (ratones
transgénicos G93A SOD1), lo que podria deberse a la capacidad de
los cuerpos ceténicos para promover la sintesis de ATP y eludir la
inhibicién del complejo I de la cadena respiratoria mitocondrial®.
Por otro lado, un estudio reciente de Dupuis et al** demuestra una
asociacion post mértem significativa entre valores elevados del co-
ciente LDL/HDL y el aumento de la supervivencia en mas de 12 me-
ses en pacientes con ELA, con lo que concluyen que la hiperlipemia
es un factor pronéstico de supervivencia y llaman la atencién sobre
la indicacién del tratamiento farmacoldgico hipolipemiante en estos
pacientes?.

Soporte nutricional
Suplementacion nutricional oral

Ademas del consejo dietético como herramienta fundamental en
el manejo inicial de la disfagia y dado que rapidamente resulta insu-
ficiente, especialmente en los pacientes de inicio bulbar® (en quienes
se inician las manifestaciones clinicas de la enfermedad con disar-
tria, disfonia y/o disfagia principalmente'), es importante valorar la
indicacién de la prescripcion de suplementos hipercaldricos e hiper-
proteinicos? a partir de la valoraciéon del seguimiento del peso' y
otros parametros antropométricos, bioquimicos, etc.. Si a pesar de
las medidas indicadas resulta insuficiente cubrir las necesidades
energéticas y proteicas hay riesgo de desnutricion, deshidratacion y
aspiracién debido a la progresion de la severidad de la disfagia®, se
objetiva una pérdida de peso > 5-10%, se evidencia el deterioro de la
funcién respiratoria y/o se prolonga el tiempo de las comidas?, es el
momento para plantear el inicio del soporte nutricional artificial me-
diante la colocacién de una sonda de gastrostomia®3>.

Los objetivos del soporte nutricional artificial son suplementar
notablemente la ingesta espontanea, reducir el riesgo de aspiracion,
poder actuar como la Gnica via de nutricion, favorecer el manejo de
los sintomas y tratar la desnutricién para prevenir una mayor pérdi-
da de peso e intentar estabilizar al paciente en una ingesta energéti-
co-nutricional adecuada, considerando que la ganancia ponderal a
menudo es pequefia y de unos pocos Kkilos?.

Consenso de la comunidad cientifica sobre la colocacion
de la gastrostomia

Las dltimas guias clinicas sobre el manejo de la ELA? en las que, ante
la falta de evidencia cientifica disponible en el campo especifico de la
NE y ante la existencia clara de consenso entre el European ALS Consor-
tium (EALSC) Working Group, se establece su opinién a modo de indi-
cativos o puntos de buenas practicas, concluyen los siguientes puntos:

- El momento de la insercidn de la gastrostomia endoscépica percu-
tanea (GEP) o de la gastrostomia radiolégica percutinea (GRP) se
basa en una aproximacién individual que considere los sintomas
bulbares, la desnutricién (pérdida de peso > 10%), la funcién respi-
ratoria y el estado general del paciente. Por lo tanto, la interven-
cién precoz es altamente recomendable.

- En los casos en que la GEP esté indicada, los pacientes y los cuida-
dores deben ser informados sobre: a) los beneficios y los riesgos
del procedimiento; b) la posibilidad de continuar ingiriendo ali-
mentos via oral mientras sea posible, y c) el probable aumento del
riesgo en el procedimiento si la colocaciéon de la GEP se aplaza a
estadios mas avanzados de la enfermedad.

- La GRP es una alternativa apropiada a la GEP y puede ser utilizada
como técnica de elecciéon o cuando se considere que la GEP pudiera
estimarse como un procedimiento arriesgado.

- Se recomienda la colocacién de sondas de gran didmetro (p. ej.,
18-22 Fr) para prevenir problemas de obstruccién.

- El tratamiento profilactico con antibidticos el mismo dia de la in-
tervencién puede reducir el riesgo de infecciones.

- La SNG puede ser empleada para nutricién durante cortos periodos
y cuando la GEP o la GRP no se adecuan a las circunstancias del
paciente.

La alteracion en la deglucién debe ser detectada anticipadamente
para proporcionar al paciente y su familia informacién apropiada so-
bre la NE y la posibilidad de colocar una gastrostomia precozmente,
asi como para ayudarles a facilitar la elecciéon®. Inicialmente, mu-
chos pacientes y sus cuidadores se resisten a la colocacién de una
gastrostomia aunque haya pérdida ponderal, disfagia severa o des-
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nutricién. Las preocupaciones mas habituales son el miedo a la in-
gesta alimentaria nula y el estrés afiadido que implica para el cuida-
dor®, ademas de las percepciones preconcebidas sobre las sondas de
alimentacién y los cambios en la imagen corporal'’. Sin embargo,
tras su colocacién el tiempo destinado a la nutricién es menor que el
dedicado previamente a las ingestas y los pacientes pueden disfrutar
de los alimentos tomados per os por placer y con menos temor a los
atragantamientos. Consecuentemente, durante las comidas dismi-
nuye el estrés del paciente y el cuidador' siempre y cuando se pro-
porcione el soporte asistencial adicional mas alla de las necesidades
clinicas existentes para evitar la desatencion y el impacto negativo
en la calidad de vida del enfermo y su entorno por la colocacién de
GEP/GRP', A pesar de todo, hay que asumir que la dltima decision
debe incorporar el concepto de “calidad de vida” de cada paciente y
sus cuidadores', considerando las principales diferencias transcul-
turales®, y si la sonda individualmente se desea o se rechaza®™. Es
comprensible que algunos pacientes rechacen un procedimiento in-
vasivo que puede prolongar su sufrimiento''. La severidad de la dis-
fagia parece determinar la aceptacion y la conformidad con el proce-
dimiento de la GEP*. Asimismo, la actitud inicial de los pacientes
respecto a la colocacion de la GEP es un factor predictor de su elec-
cién final a posteriori: menos de un 10% de los pacientes que recha-
zan la sonda cambian de opinién a medida que la enfermedad pro-
gresa. Heffernan C et al*® indican que en Italia la renuncia a la GEP se
expresa principalmente en los enfermos a los que su neurélogo o su
médico de familia no habia proporcionado la adecuada informacion.
Para los pacientes que no opten por la sonda de alimentacién, el die-
tista-nutricionista de ELA puede ofrecer alternativas para maximizar
la ingesta oral'?, como las recomendaciones para asegurar una inges-
ta alimentaria adecuada, saludable y con el aporte nutricional sufi-
ciente ya detalladas en el apartado de tratamiento dietético.

A pesar de estos beneficios, no seria deseable realizar la indica-
cién de la NE en los pacientes afectos de demencia, en fases termina-
les de la enfermedad® o con escaso apoyo social®, aunque determi-
nados estudios sefialan un posible papel paliativo de la hidratacién y
la nutricién artificiales®.

Como se ha mencionado, la colocacién de la gastrostomia no su-
pone el abandono total de la ingesta por via oral, ya que la alimenta-
cién, la NE y la hidratacién pueden complementarse por ambos ac-
cesos (oral y enteral)! y la medicacién puede administrarse por la
nueva via alternativa®. Sin embargo, su insercién implica la educa-
cién del paciente y sus cuidadores sobre el manejo y los cuidados de
la NE'. En este sentido, la figura del personal de enfermeria es funda-
mental, tanto en el hospital en los dias préximos a la colocacién de
la sonda como en el seguimiento presencial domiciliario, en concreto
la educacién sobre el manejo del material fungible y las conexiones
para administrar la NE, los liquidos y los fairmacos por la sonda y en
los cuidados de ésta y el estoma'3.

La pauta nutricional de inicio en un paciente al que se acaba de
colocar la gastrostomia debe ser gradual para favorecer la adapta-
cién del aparato digestivo y minimizar posibles episodios de diarrea.
Ante un cuadro de diarrea, siempre se debe descartar una posible
impactacion fecal a la altura del recto, que tendria que tratarse con
laxantes o mediante extraccién manual en Gltima instancia’.

Las complicaciones mas frecuentes derivadas de la colocacién de
una sonda de gastrostomia son la infeccién local, la aspiraciéon du-
rante el procedimiento* (particularmente durante la endoscopia por-
que la faringe transitoriamente estd anestesiada*’), la hemorragia
gastrica y la salida y la obstruccién de la sonda*. Menos habituales
son otras complicaciones como la perforacién gastrica o colénica o el
vertido del contenido gastrico a la cavidad abdominal o la piel*. Con
respecto a la GRP, Rio et al*' compararon retrospectivamente las
complicaciones atribuidas a la sonda de tipo pigtail respecto a la de
botén, y ésta result estar asociada a un menor nimero de infeccio-
nes periestomales, recambios y obstrucciones. Shaw et al*?> previa-
mente habian sefialado que la GRP de botdn consistia en un procedi-

miento seguro que permite crear una gastrostomia de alimentacién
permanente sin necesidad de sedacién o endoscopia. Finalmente,
hay que destacar que las sondas de GRP tienen una tasa de recambio
mas frecuente, aunque requieren la minima dosis de sedacion.

En determinadas ocasiones es imposible realizar la GEP por debi-
lidad diafragmatica con migracion del estébmago a la cavidad toracica
o por obstruccién de la transiluminacién ante un mayor grosor de
tejido adiposo o por la transposicién del colon transverso, lo que au-
menta el riesgo del procedimiento. La insuflaciéon gastrica con aire
generalmente desplaza el colon transverso hacia abajo, pero en los
pacientes intervenidos previamente de cirugia abdominal, esto pue-
de no ocurrir“. Thornton et al** sefialan que, en el caso de pacientes
en que no se consigue efectuar la transiluminacién de la pared abdo-
minal durante el procedimiento de colocacién de la GEP, ello implica
la imposibilidad de efectuar definitivamente su insercion®.

En cuanto a la gastrostomia quirirgica, como su procedimiento
de colocacién requiere anestesia general'® y comporta una elevada
morbimortalidad®, la mayoria de los especialistas la consideran un
“@ltimo recurso” en los pacientes con ELA™,

Cuestiones controvertidas respecto a la realizacion y los beneficios
de la gastrostomia para instaurar la NE

Si se profundiza mdas detalladamente en los estudios y las publi-
caciones sobre el soporte nutricional artificial mediante la via enteral
al paciente con ELA, y sin perder de vista las recomendaciones de la
guia citada, se vislumbran temas controvertidos dignos de comen-
tar:

1. Respecto al momento idéneo de colocacién de la gastrostomia: la
European Society of Parenteral and Enteral Nutrition (ESPEN), en
sus guias sobre la GEP, resalta que la indicacién de su colocacién
en los pacientes con ELA debe efectuarse precozmente dado que
la restriccién de la funcién pulmonar reduce las oportunidades
para llevarla a término con éxito: recomienda asegurar una capa-
cidad vital forzada (CVF) > 50% respecto al nivel predicho* (espe-
cialmente en las formas bulbares'), aunque realizada por un espe-
cialista experto es factible incluso con una CVF de 11y una PCO,
<45 mmHg (6,5 kPa), y desuflar la cavidad gastrica tras el proce-
dimiento, ya que los enfermos con ELA no pueden bajar el diafrag-
ma per se tras elevarlo*. La existencia simultinea de una CVF
< 50% y una pérdida de peso > 5-10% en el momento de realizar la
GEP se correlaciona con mayor mortalidad en los primeros 30 dias
tras GEP?, que se ha medido como del 10% y mayormente se debe
a una parada respiratoria’. Otros autores destacan que los pacien-
tes con una presién inspiratoria nasal (SNIP) < 40 cmH,0 tienen
un peor pronéstico tras la insercién de la GEP. Para instaurar
unos criterios ttiles que indiquen el momento éptimo de coloca-
cién de la GEP, deben realizarse estudios controlados y aleatoriza-
dos’. Van der Graaff esta dirigiendo un ensayo clinico multicéntri-
co aleatorizado, que inici6 la inclusién de pacientes a principios
de 2005, para determinar el momento 6ptimo para la colocaciéon
de la GEP: la variable principal es la supervivencia, y las variables
secundarias, la CVF, el estado nutricional, la ALSFRS y el Short
Form 36 Health Survey (SF-36).

2. Respecto a la efectividad del tratamiento nutricional tras la colo-
cacién de la gastrostomia:

- Estado nutricional: no se dispone de pruebas que demuestren
una mejoria sobre la nutricién todavia' (p. ej., efectos en para-
metros bioquimicos, antropométricos y de actividad celular®),
pero hasta ahora son favorables' y una apropiada NE junto con
la consiguiente evaluacién nutricional periddica del paciente
puede mejorar su estado nutricional®>. En la revisién basada en
la evidencia de Haffernan et al en 2004, sefialaban que la GEP
ayuda a estabilizar el peso y combatir la desnutricién y destaca-
ban que es una via apropiada para mantener la nutricién a largo
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plazo (nivel Il de evidencia)®. En una revision de Desport et al,
ya en 2000, acentuaban que la NE podia mejorar el estado res-
piratorio de los pacientes con ELA®. De acuerdo con algunos au-
tores, el objetivo primordial de la GEP deberia ser la mejora del
estado nutricional, mas que la prolongacién de la vida®.

Calidad de vida: la repercusion en la calidad de vida del pacien-
te tan sélo ha sido tratada por unos pocos investigadores y re-
quiere evaluaciones mas cautelosas. Sin embargo, la disfagia y
la neumonia por aspiracién son problemas muy serios que afec-
tan a la calidad de vida, ademas de a la supervivencia®.
Supervivencia: partiendo de la inexistencia de ensayos clinicos
aleatorizados y con base en estudios de cohorte prospectivos
controlados, parece haber cierta ventaja para la supervivencia
de los pacientes alimentados por sonda respecto a los alimenta-
dos por via oral®. Forbes et al“, en su revision del registro esco-
cés sobre enfermedades de las motoneuronas, reconocen la po-
sibilidad de que los cambios realizados en la practica de la
colocacién de las gastrostomias desde 1998 podrian repercutir
en mejores resultados y resaltan la necesidad de realizar estu-
dios prospectivos. Mitsumoto et al*’ sefialaron en 2003 que la
colocacién de la GEP podria estarse efectuando en estadios de la
enfermedad demasiado avanzados para demostrar beneficios
sobre la supervivencia, e indicaron que el manejo nutricional
proactivo y agresivo con la colocacién de la GEP en fases mas
tempranas de la enfermedad parecia esencial (nivel de eviden-
cia II)% recalcando que debia ser evaluado mediante estudios
prospectivos?. Virgili et al*, en su andlisis restrospectivo sobre
los factores (sexo, edad, tipo de inicio, tratamiento con riluzol,
momento de inicio de la ventilacién no invasiva y de la coloca-
cién de la GEP tras la aparicién de los respectivos sintomas) re-
lacionados con la supervivencia en una muestra de 29 enfermos
de ELA con disfagia a los que se habia colocado una GEP, halla-
ron que el tiempo de supervivencia sélo se relacionaba signifi-
cativamente y en sentido positivo con la colocacién precoz y
expeditiva de la sonda tras la aparicién de los sintomas bulba-
res, e independientemente del sexo y la edad. En esta linea, Ha-
ffernan et al*® recomiendan que se informe al paciente de que la
GEP puede no ser aplicable en fases tardias de la enfermedad
(nivel I de evidencia). No hay diferencia significativa respecto a
una posible ventaja comparativa en cuanto a una menor inci-
dencia de complicaciones! en el momento de colocacién de la
sonda ni durante el siguiente mes'é, ni una mayor supervivencia
en los pacientes portadores de GRP en comparacién con los que
llevaban una GEP'®#° (nivel de evidencia II)%, aunque en un estu-
dio previo la técnica radiolégica habia demostrado ser mas se-
gura que la endoscépica en casos de afeccion respiratoria mode-
rada-severa y ambas aportaron beneficios en la supervivencia'.
El debate sobre el momento 6ptimo de la colocacién de la GEP/
GRP entre los profesionales del equipo de ELA parece que puede
reducir la mortalidad asociada a los 30 dias de la insercién''.
Ante la eleccién de la técnica de colocacién por endoscopia, por
un lado se han identificado determinados factores que influyen
en la supervivencia tras la GEP (tipo de ELA y CVF y edad en el
momento del diagndstico)® y por otro se ha sefialado que la ins-
tauracion de soporte ventilatorio no invasivo antes y durante el
procedimiento’”2, la monitorizacién cuidadosa de la funcién
respiratoria® y la realizacién en un centro experimentado per-
miten llevarla a cabo sin complicaciones significativas’. Shaw et
al* observaron que la oximetria previa a GRP/GEP es un indica-
dor significativo de la supervivencia ulterior.

Necesidad de realizar estudios de calidad

Hay una necesidad comprobada de realizar estudios de alta cali-
dad en el campo de la nutricién en pacientes con ELA, con el objetivo
de convencer a la comunidad sanitaria y cientifica de la indicacién de

productos nutricionales actuales y/o los que hayan sido evaluados
para, de este modo, finalmente establecer terapias nutricionales pro-
tocolizadas. Para el grupo de trabajo del ENMC, son estudios prefe-
rentes los que se exponen a continuacion.

- Describir cdmo introducir la nutricién de modo cualitativo y cuan-
titativo en los pacientes con ELA catabdlicos, desnutridos y deshi-
dratados, que podrian desarrollar el sindrome de renutricién.

- Determinar el gasto energético de los pacientes en fase terminal o
de inicio bulbar y, por ejemplo, analizar la relaciéon entre la funcién
respiratoria y el metabolismo en los diferentes estadios de la enfer-
medad, la ingesta calérica 6ptima (evitando los efectos negativos
de la infranutricién y sobrenutricion en la respiracién) y el impacto
en el metabolismo de la ventilacién no invasiva y de ésta junto con
la GEP. Aunque el Dr. Kasarskis esta guiando un proyecto multicén-
trico para resolver esta cuestion en Estados Unidos, también habria
lugar para una aproximacién liderada por el Grupo Europeo. En
esta linea europea, se ha propuesto evaluar el impacto nutricional
(variables: IMC, ALSFRS, bioimpedancia, calidad de vida y supervi-
vencia) de diferentes regimenes caléricos de una pauta enteral es-
tandar mediante un ensayo prospectivo aleatorizado con tres gru-
pos de intervencion?. Rio et al'! también insisten en la importancia
de determinar los requerimientos energéticos y proteicos durante
las diferentes fases de la enfermedad.

- Evaluar el impacto de las intervenciones nutricionales mediante la
suplementacién nutricional especifica que incluya antioxidantes y
otras aproximaciones novedosas.

- Desarrollar la colaboracién en materia de nutricién entre los ex-
pertos en nutricién humana y dietética y la industria para estable-
cer el intercambio cientifico entre el campo de las enfermedades
neuromusculares y neurodegenerativas y el de la nutricién®.

Asimismo, la colaboracién y la comunicacién nacional e interna-
cional entre dietistas-nutricionistas es muy recomendable para re-
ducir el aislamiento profesional y superar las limitaciones del trata-
miento nutricional basado en la evidencia. Igualmente, la
investigacion dietética es importante para estimular la asistencia y el
cuidado nutricional’.

Conclusiones

Durante la evolucién de la ELA, la calidad de vida y la superviven-
cia de los pacientes estan relacionadas con su estado respiratorio y
nutricional. Tras el diagnéstico, el seguimiento por un equipo multi-
disciplinario o interdisciplinario debe estar organizado y coordinado
por el neurélogo de referencia®'. Se puede afirmar que, dentro de este
equipo de asistencia integral, el dietista-nutricionista es imprescin-
dible, dado que los pacientes antes o después contraen algin grado
de alteracion en la eficacia y/o la seguridad de la deglucién durante
el curso de la enfermedad. Como muestra reiterada de la importancia
de la nutricién en el enfermo con ELA, es importante recordar que la
publicacién de los AAN (American Academy of Neurology) ALS (Am-
yotrophic Lateral Sclerosis) Practice Parameter en 1999 se asocio a la
mejora de los estandares de asistencia en la ELA, incluido el trata-
miento de la disfagia®?, campo en el que se habian evidenciado defi-
ciencias asistenciales en gastrostomia®. Por tanto, las técnicas de
valoracién del estado nutricional y el consejo dietético deben estan-
darizarse partiendo del uso habitual en la practica clinica de las guias
nutricionales basadas en la evidencia existentes para este grupo de
pacientes, lo que requiere recursos y dedicacién'’.

Si no se realiza un estrecho seguimiento del estado nutricional
del paciente con ELA, la desnutricién y la deshidratacién pueden
aparecer en un lapso relativamente corto'. Asi pues, todos los miem-
bros del equipo clinico deben estar sensibilizados sobre la importan-
cia de la intervencién nutricional desde la primera entrevista al pa-
ciente y durante toda la evolucién de la enfermedad.
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