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INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotrdfica (ELA) es una enfermedad neuro-
degenerativa que se caracteriza por debilidad muscular y discapaci-
dad progresivas que acaban produciendo fallo respiratorio y disfagia
que conducen a la muerte. El término surge de la combinacion de
los hallazgos clinicos, caracterizados por la atrofia muscular (amio-
trofia), y los hallazgos anatomopatol6gicos con gliosis y esclerosis
del area dorsolateral de la médula espinal, entre otros (1).

La ELA es la enfermedad mds comun de las enfermedades
de la motoneurona. Su incidencia global es de 1,5 a 2,7 nuevos
cas0s/100.000 habitantes/afio, con una prevalencia media de
2,7 a 7,4 casos/100.000 habitantes (2). En Espafia, segun la
Sociedad Espafiola de Neurologia, se diagnostican tres nuevos
casos cada dia, lo que supone una incidencia anual de 1/100.000
habitantes y una prevalencia de 3,5/100.000 (3).

Mas del 90% de los casos de ELA son esporadicos e idiopaticos
y entre el 5y el 10% son familiares. La ELA esporadica afecta
mas a los hombres (ratio: 1,3-1,5:1), con una incidencia que va
aumentando a partir de los 40 afios y un pico entre los 70y 75
anos. La incidencia entre sexos se va igualando a medida que
aumenta la edad de diagnostico (4-6).

No existe marcador bioldgico de ELA. El diagnostico es funda-
mentalmente clinico, demorandose en la mayoria de los casos
varios meses. Los criterios de El Escorial y de Awaji permiten
confirmar la sospecha diagndstica (4,6).
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Clinicamente se presenta como una combinacion de sintomas
y signos derivados de la destruccion progresiva de las neuro-
nas motoras superiores (corteza cerebral) e inferiores (tronco del
encéfalo y médula espinal). En un principio Se creia que era una
enfermedad pura de la motoneurona, pero actualmente se reco-
noce que existe degeneracion neuronal en otras regiones de la
corteza cerebral, lo cual puede complicar el espectro clinico (1,4).

Los sintomas y signos tipicos son debilidad, hiperreflexia
y espasticidad en relacion a la degeneracion de las neuronas
motoras superiores, y amiotrofia y fasciculaciones reflejo de la
afectacion de las neuronas motoras inferiores y la subsecuente
denervacion muscular (Tabla I). Cualquier grupo muscular puede
verse afectado y la enfermedad va extendiéndose progresivamen-
te de unas regiones a otras siguiendo un patron relativamente
predecible. En funcion de la localizacion, la extension y la veloci-
dad de destruccion de las neuronas se distinguen distintas formas
de presentacion. La mas frecuente, en el 80% de los casos, es la
debilidad asimétrica de los miembros, que afecta fundamental-
mente a manos (dificultando la manipulacion de objetos cotidianos
como botones, monedas, etc.) y pies (inicialmente la dorsiflexion
y, progresivamente, dificultad para levantarse, subir escaleras,
etc.). En el 20% restante, los pacientes presentan inicialmente
sintomas de afectacion bulbar, principalmente disartria y disfagia.
La disfagia aislada, sin disartria, es excepcional (1).

Aunque la mayoria de los pacientes con ELA no presentan
demencia (predominantemente frontotemporal en caso de existir),
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Tabla I. Signos y sintomas en funcién de
las motoneuronas afectadas

M. D. del Olmo Garcia et al.

Tabla ll. Factores causantes de
malnutricion

Neuronas motoras
inferiores (bulbar o
espinal)

Neuronas motoras
superiores (cortical)

Torpeza y lentitud Debilidad muscular

Disfagia

Aumento del gasto energético consecuencia de: mayor trabajo
respiratorio, fasciculaciones, infecciones de repeticion, estado
inflamatorio, etc.

Espasticidad Atrofia muscular Sialorrea
Hiperreflexia Fasciculaciones Disnea y episodios de desaturacion al comer
Reflejos patoldgicos Calambres Problemas en la manipulacion de las herramientas y utensilios

. , Hipotonia muscular e
Labilidad emocional P

hiporreflexia

necesarios para la alimentacion (preparacion/administracion)

Hiporexia/anorexia

en casi la mitad de los pacientes puede detectarse cierto deterioro
cognitivo. La labilidad emocional es muy frecuente en la forma
bulbar.

A medida que la enfermedad progresa pueden aparecer tam-
bién signos de afectacion del sistema nervioso auténomo: retraso
del vaciamiento gastrico, problemas de miccidn, estrefiimiento,
hiperhidrosis, etc. (1).

La forma y velocidad de progresion son variables entre indivi-
duos, empeorando progresivamente hasta la muerte, sin “brotes”
ni remisiones. La insuficiencia respiratoria constituye la causa
mas frecuente de muerte. Rara vez se presenta como primer
sintoma de la enfermedad (solamente un 5% de los pacientes),
pero aparece durante la evolucion de cualquier forma de ELA. La
capacidad vital forzada (FVC) es uno de los factores prondsticos
al diagndstico y se utiliza para evaluar la progresion de la enfer-
medad. La desnutricion grave y la deshidratacion también son
causas de muerte. La supervivencia media es de tres a cinco anos
tras el diagndstico, aunque casi un 10% de los pacientes pueden
sobrevivir durante mas de diez afios (5,7).

ASPECTOS NUTRICIONALES

La ELA, como enfermedad neuroldgica degenerativa, tiene un
importante impacto sobre el estado nutricional. En funcion de la
definicion de malnutricion utilizada, su prevalencia varia entre el
16y el 55% (8). Por otro lado, la malnutricion en si misma afecta
negativamente a la fuerza muscular y la inmunidad, deteriorando
el curso evolutivo de la enfermedad. La malnutricion es uno de los
factores predictores independientes de la calidad de vida y de la
supervivencia de los pacientes afectados por ELA (9).

Son muchos los factores implicados en la patogenia de la
malnutricion (Tabla Il) tanto en relacion con la disminucion de
la ingesta (disfagia, hiporexia, sialorrea, depresion, etc.) 0 como
consecuencia del incremento del gasto energético. Segun algunos
estudios la ingesta caldrica es inferior a la necesaria en mas del
70% de los pacientes (8)

La disfagia orofaringea es el principal determinante de la apa-
ricion de malnutricion en la ELA. Afecta a mas del 80% de los

Problemas en el mantenimiento de una postura correcta para comer

Problemas de vaciamiento gastrico

Estrefiimiento

Depresion y ansiedad

Deterioro cognitivo y/o dificultad para expresar las necesidades

pacientes y puede aparecer en cualquier momento evolutivo,
independientemente de la forma de inicio, aunque en la forma
bulbar aparece como sintoma inicial (4,10). La ELA produce tanto
afectacion de la seguridad como de la eficacia de la deglucion. En
algunos casos el primer signo de disfagia es la pérdida progresiva
de peso, pero lo mas frecuente es que el paciente refiera episo-
dios de atragantamiento y cambios en la voz después de comer.
La seguridad de la deglucion se ve agravada por la dificultad para
toser y/o aclarar los restos de alimento que pueden quedar en
la garganta (10).

La patogenia de la disfagia es multifactorial. La lesion de las
neuronas del bulbo produce una descoordinacion de la muscu-
latura deglutoria. La afectacion de la lengua también aparece
precozmente y se manifiesta por dificultad para impulsar el bolo
y manejar los liquidos. Asimismo, puede existir afectacion de los
maseteros ocasionando problemas para abrir la boca y trismus.
La disfagia puede aparecer también como consecuencia del dafio
de las motoneuronas inferiores por debilidad de los musculos
faringeos, de la lengua, de la boca (sello labial) y de la muscula-
tura masticatoria.

En la mayoria de los trabajos publicados, el gasto energético de
los pacientes con ELA es superior al esperado. Alrededor del 50%
presentan un aumento del gasto energético basal al diagndstico,
y de forma constante a lo largo de la enfermedad. La disfuncion
mitocondrial y el estado proinflamatorio podrian explicar, al menos
en parte, el hipermetabolismo. A este incremento del gasto basal
hay que afadirle un mayor consumo energético derivado del tra-
bajo respiratorio, las fasciculaciones, infecciones de repeticion,
ventilacion mecénica, etc. (8,11).

La sialorrea también constituye un problema importante en el
proceso de alimentacion y favorece las aspiraciones. Se produce
por debilidad de la musculatura facial y faringea que afecta a la
deglucién normal de la saliva (pseudohipersalivacion).

[Nutr Hosp 2018;35(5):1243-1251]
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La afectacion de la musculatura de las manos y los brazos
afade dificultad al proceso de alimentacion (preparacion de las
comidas, manejo de los cubiertos, etc.). La debilidad del tronco y
del cuello puede ocasionar problemas en la sujecion de la cabeza
y el mantenimiento de la posicion erecta.

El estrefiimiento es frecuente. Ademas de causas dietéticas
(reduccion en la ingesta de fibra y agua) se ha demostrado que
puede existir una dismotilidad cdlica secundaria a la afectacion
del sistema nervioso autdnomo. A medida que la enfermedad
avanza, el retraso del vaciamiento gastrico puede provocar sacie-
dad precoz, reflujo y problemas de tolerancia a la nutricion enteral.

VALORACION NUTRICIONAL

Todas las sociedades cientificas y documentos de consenso
coinciden en que la valoracién nutricional de los pacientes con
ELA debe ser precoz y periddica, y no solo por la elevada pre-
valencia de malnutricion de este tipo de pacientes, sino por el
hecho de que la desnutricion es un factor predictor de mortalidad
(3,4,10,12,13). Una pérdida de peso mayor del 5-10%, tanto en
el momento del diagndstico como a lo largo de la enfermedad,
supone un incremento de un 30-50% en el riesgo de muerte. Por
cada 5% de pérdida de peso se ha estimado un aumento del 14
al 30% en la probabilidad de morir (14). Asimismo, un indice de
masa corporal (IMC) inferior a 18,5 kg/m? incrementa el riesgo
relativo de muerte y por cada punto de descenso de IMC el riesgo
de morir aumenta entre un 9y un 20% (9,12,14).

Por consenso, la valoracion nutricional debe hacerse al inicio y
cada tres meses e incluir datos basicos de peso, calculo de sus
variaciones, IMC y antropometria basica (3,12).

También debe incluirse un despistaje de disfagia que debe
realizarse desde el diagnostico de ELA, ya que en ocasiones ni el
paciente ni la familia relatan espontdneamente sus sintomas. Se
puede hacer despistaje con cuestionarios validados (EAT-10, por
ejemplo) o bien utilizar cualquier método validado para el diag-
nostico de disfagia (test volumen-viscosidad, pruebas de imagen,
videofluoroscopia, fibroscopia, etc.) (12).

Se deben recoger datos sobre la ingesta dietética, apeti-
to, capacidad funcional y autonomia. Es esencial investigar las
razones por las que el paciente ingiere menos de lo esperado,
incluyendo datos sobre sus sentimientos al comer. El miedo a los
atragantamientos y la angustia sustituyen frecuentemente al pla-
cer de comer y deben ser tenidos en cuenta a la hora de prescribir
el tratamiento nutricional (15).

Los parametros bioquimicos de desnutricion (proteinas séri-
cas, colesterol, acido Urico, etc.) complementan el diagnostico del
estado nutricional y para algunos autores pueden ser utilizados
como marcadores prondsticos (16,17).

La interpretacion de los resultados de la antropometria basica
y de los test de fuerza de prension de la mano puede presentar
ciertas limitaciones debido principalmente a dos factores: la
afectacion muscular de la ELA es heterogénea y compromete
distintos grupos musculares que pueden, 0 no, verse involucra-
dos en las mediciones. Por otro lado, la atrofia muscular puede
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sequirse de un reemplazo de tejido graso. La bioimpedancia
(BIA) es una técnica util en la valoracion de la composicion
corporal de los pacientes con ELA validada por Desport y cols.
en 2003 (18). La realizacion de una BIA, tanto al diagnostico
como de forma periddica (cada 3-6 meses) (12), resulta util
ademas de para valorar la composicion corporal, para estable-
cer el prondstico vital: la pérdida de masa libre de grasa y/o la
reduccion del angulo de fase, aun en ausencia de pérdida de
peso, se asocian con una menor supervivencia (19). Al igual que
en otras enfermedades neuroldgicas degenerativas, la determi-
nacion periodica de la masa libre de grasa permite monitorizar
la masa muscular y su relacion con el gasto metabdlico, la
denervacion y la actividad fisica. La calorimetria indirecta y la
densitometria 6sea (DEXA) también se han demostrado validas,
aunque su utilizacion es limitada.

REQUERIMIENTOS ENERGETICOS

Como se ha visto anteriormente, los pacientes con ELA sue-
len presentar un aumento del gasto energético. La calorimetria
indirecta, en caso de estar disponible, es el método mas seguro
para la medicion del gasto energético basal (11,12). Cuando no
se dispone de calorimetria, debe estimarse el gasto caldrico cal-
culando 30-34 kcal/kg para los pacientes en ventilacion espon-
tanea y 25-30 kcal/kg para pacientes con ventilacion mecanica
no invasiva. Existe controversia sobre la seguridad de utilizar las
ecuaciones predictivas para el calculo del gasto energético. Las
ecuaciones de Harris Benedict y Mifflin-St Jeor son, para algunos
autores, las mas seguras (10), mientras que otros no las conside-
ran fiables debido a la disparidad de resultados en comparacion
con los obtenidos mediante calorimetria, con variaciones que
pueden oscilar = 600 kcal (12).

No existen recomendaciones especificas sobre la cantidad de
proteinas, aunque en funcién del estado nutricional pueden cal-
cularse aportes de entre 0,8 y 1,5 g/kg/dia (10,20,21).

En todo caso, tanto el aporte caldrico como el proteico deben
adaptarse a la evolucion.

MANEJO NUTRICIONAL

La instauracion de un tratamiento nutricional adecuado tiene
como principal objetivo evitar la aparicidn de desnutricion y el
incremento del riesgo de muerte que la acomparnia. Sin embar-
go, si bien resulta evidente que el estado nutricional empeora el
prondstico vital y la calidad de vida de los pacientes con ELA,
por el momento no se puede afirmar que la instauracion del tra-
tamiento nutricional conlleve una mejoria de estos parametros
(3,10,13,22,23), habiendo incluso publicaciones que recogen
una menor supervivencia en los pacientes tratados con nutricion
enteral (24), si bien hay que destacar que en muchas ocasiones la
nutricion enteral se habia iniciado de forma tardia. Lo que parece
ser un factor determinante es la pérdida de peso previa a la
colocacion de la gastrostomia (25).
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En cualquier caso, el soporte nutricional persigue mantener un
correcto estado de hidratacion y nutricion minimizando los riesgos
de broncoaspiraciones, de modo que aunque no esté demostrado
un aumento de la supervivencia, el tratamiento nutricional forma
parte de todas las recomendaciones de las sociedades cientificas
y expertos en ELA (3,10,13,22,23). Las medidas dependeran del
estado nutricional, del estado evolutivo de la enfermedad y de los
factores predisponentes presentes en cada momento.

En el momento del diagndstico, aun sin problemas nutricio-
nales evidentes, es conveniente que el paciente reciba los con-
sejos dietéticos necesarios para asegurar un aporte adecuado
de nutrientes y empezar la concienciacion sobre la importancia
del mantenimiento de un correcto estado nutricional (26). Sin
embargo, cuando existe disfagia, el consejo dietético resulta insu-
ficiente y deben adoptarse las medidas adecuadas para facilitar
la deglucion y prevenir las aspiraciones. En las fases iniciales de
la disfagia, ademds de modificarse la textura de los alimentos y
los liquidos, es necesario recurrir a maniobras posturales y faci-
litadoras de la deglucion (10). El uso de herramientas adaptadas
(cubiertos, vajilla, etc.) puede conseguir que el paciente mantenga
Su autonomia a la hora de comer (13).

El tratamiento sintomatico de otros factores que interfieren con
la alimentacion, como la sialorrea, la depresion y las anomalias
posturales, entre otros, también ayuda a mantener un correcto
estado nutricional (10,27).

Cuando la disfagia progresa o no puede mantenerse el estado
nutricional con la alimentacion oral, es necesario recurrir a la
nutricion enteral (NE).

Los suplementos orales nutricionales (SON) estan indicados
cuando el paciente es incapaz de cubrir sus requerimientos con la
alimentacion natural pero mantiene su capacidad deglutoria. Pue-
den resultar Utiles los suplementos con textura modificada en forma
de liquido espeso o pudding, pero no existen recomendaciones
sobre cual debe ser su composicion (13). Se han utilizado suple-
mentos hiperproteicos, hipercaldricos con diferentes proporciones
de carbohidratos y grasa, omega-3, etc. Los resultados de los tra-
bajos que valoran la eficacia de la suplementacion oral son escasos
y heterogéneos, si bien la mayoria identifican un beneficio para el
estado nutricional (mantenimiento de peso, menor pérdida de peso,
etc.) y algunos, sobre la calidad de vida percibida (12,28,29).

Siempre que exista la suficiente seguridad, es importante man-
tener un minimo de alimentacion oral. Pero a medida que progre-
sa la enfermedad, se hace evidente la necesidad de aumentar el
aporte de NE, llegando a sustituir a la alimentacion natural. La
decision sobre la instauracion de la NE y su via de acceso debe
tomarse de forma consensuada con el paciente y sus familiares,
en un proceso continuo y abierto que comienza desde el diag-
nostico de la ELA y debe tener en cuenta varios factores (Tabla
II). Los equipos multidisciplinares liderados por un especialista
en Neurologia y compuestos por neumologos, dietistas, logo-
pedas, psicologos, psiquiatras, rehabilitadores y, por supuesto,
especialistas en Endocrinologia y Nutricion son fundamentales.
Es nuestro deber participar en un debate sincero y realista sobre
la evolucion natural de la enfermedad y los deseos y expectativas
del paciente (13). La gastrostomia percutdnea de alimentacion,

M. D. del Olmo Garcia et al.

Tabla lll. Indicaciones de gastrostomia y NE
Disfagia

Pérdida del 5-10% sobre el peso habitual

IMC < 20 kg/m?

Incapacidad para mantener un correcto estado nutricional o de
hidratacion con alimentacion y suplementos orales

Imposibilidad de cumplimiento del tratamiento oral

Angustia y miedo a comer

sus indicaciones, procedimiento y momento de colocacion deben
formar parte de este debate de forma precoz. El paciente debe
estar informado sobre los riesgos del procedimiento en funcion
de su situacion de base, sabiendo que la morbimortalidad de la
técnica se ve profundamente influida por el estado nutricional y
la funcion respiratoria.

La recomendacion generalizada es que la colocacion de la gas-
trostomia endoscdpica percutanea (GEP) se realice antes de que
la FVC caiga por debajo del 50%, incluso aungue en ese momento
no existan problemas nutricionales ni datos de disfagia. La gas-
trostomia radioldgica percutanea (GRP) puede hacerse con FVC
menores del 50% ya que requiere un menor grado de sedacion
(10,12,22). Sin embargo, recientemente se ha comprobado que
la colocacion de una GEP es factible y segura en manos expertas,
aun con FVC inferiores a 50% (29-32).

Existen en la literatura defensores y detractores de cada una
de las vias, endoscopica y radioldgica. Debemos dejar atras el
concepto de que las GEP son mas seguras y eficaces, y plantear
la realizacion de una técnica u otra en funcion de la situacion y los
deseos del paciente, asi como de las caracteristicas de nuestro
centro de trabajo (33,34).

Al'igual que ocurre con la composicion de los SON, no existen
recomendaciones sobre el tipo de formula de NE mas adecuada. En
la gran mayoria de los trabajos se utilizan formulas hipercaléricas
normo o hiperproteicas. Solamente existe un estudio prospectivo
aleatorizado en 20 pacientes comparando una formula estandar
con dos formulas hipercaloricas normoproteicas: rica en hidratos
de carbono vs. rica en grasa (35). La tolerancia a la formula rica en
hidratos de carbono resultd mejor que para las formulas isocalori-
cay rica en grasa, pero no pueden identificarse otras diferencias
clinicamente relevantes. Tampoco se ha estudiado suficientemente
la necesidad de administrar formulas con fibra.

El uso de nutricidn parenteral (NP) en los pacientes con ELA que-
da reservado para aquellos en los que la NE esté contraindicada o
sea imposible (10,12). La decision sobre el inicio de NP domiciliaria
como forma de soporte nutricional, al igual que en otras situaciones
clinicas, debe tomarse teniendo en cuenta las causas por las que
no se puede iniciar NE, los deseos del paciente, 10s riesgos y otros
aspectos éticos que incluyen la relacion coste/beneficio (12). Los
estudios publicados son escasos y observacionales. Los pacientes
que reciben NP lo hacen, en la mayoria de los casos, por impo-
sibilidad de instaurar NE por gastrostomia debido a su situacion

[Nutr Hosp 2018;35(5):1243-1251]
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respiratoria de base. El beneficio, la tasa de complicaciones y la
mortalidad en este tipo de pacientes con enfermedad avanzada
parecen similares con NE por GEP o NP (36). Por otro lado, la
limitacion en la colocacion de una GEP en funcién de la capacidad
respiratoria podria reducirse mediante la colocacion radioldgica, la
especializacion del equipo y/o el uso de ventilacion mecanica no
invasiva durante el procedimiento (31,32), por lo que la NP quedara
relegada a situaciones excepcionales.

Abdelnour-Mallet y cols. (37) han publicado los datos de NP
domiciliaria en pacientes de centros franceses especializados en
ELA. Entre 2005 y 2009 recibieron NP 73 pacientes, presentando
complicaciones, infecciosas y metabolicas, en proporcion similar
a la descrita en Ia literatura para la NP domiciliaria en otro tipo de
pacientes (37). Recientemente se ha comprobado la seguridad de la
utilizacion de catéteres centrales de insercion periférica (PPIC) para
la NP domiciliaria de pacientes con ELA avanzada en los que la NE
estaba contraindicada (38). En la tabla IV se presenta un resumen
de las recomendaciones nutricionales en pacientes con ELA.

CONSIDERACIONES ETICAS

La complejidad clinica de la ELA hace imprescindible su mane-
jo multidisciplinar, con la implicacion de distintas especialidades
médicas (principalmente neurdlogos, neumologos, nutricionistas,
digestologos y rehabilitadores), ademéas de profesionales de enfer-
meria, farmacéuticos, fisioterapeutas, psicdlogos y trabajadores
sociales. La participacion de las asociaciones de pacientes facilita
y acompaiia al paciente y su entorno en el duro proceso de acep-
tacion de la enfermedad.

La enfermedad no solo es compleja desde el punto de vista
clinico, sino también desde un enfoque ético. Las decisiones a las
que el paciente debe enfrentarse desde el mismo momento del
diagnaostico obligan a que el médico maneje conceptos basicos
de ética clinica y esté familiarizado con el proceso de provision de
la informacion (3,39,40). La forma y manera en la que se realiza
este proceso de comunicacion es de extrema importancia, ya que
en gran medida de ello depende la direccion de las decisiones
que el paciente toma. No debemos delegar la responsabilidad
exclusiva de la decision en el paciente o sus familiares, recitando
las opciones de tratamiento sin involucrarnos en el proceso. La
probabilidad de que las decisiones que se adopten sean las mas
adecuadas para el paciente en cada momento aumenta cuando
favorecemos una relacion dindmica médico-paciente en la que
nuestra opinion cualificada interaccione con los deseos y expec-
tativas del paciente, respetando la autonomia de ambos.

La informacion veraz, sencilla, clara y sincera sobre el curso
de la enfermedad y su prondstico es la base para que el paciente
tome sus decisiones con autonomia. Cada nuevo sintoma enfrenta
al binomio médico-paciente a una nueva coyuntura ética, en la
que es necesario mantener en escena la inevitable pérdida de
autonomia, el dolor y el sufrimiento que acompafa a la ELA y
que afecta a la toma de decisiones (41). Ya que la ELA no tiene
cura, la mayoria de los expertos recomienda adoptar una postu-
ra mas propia de la medicina paliativa en la que la interaccion
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médico-paciente se dirija a la consecucion de la mayor calidad
de vida posible.

El destinatario principal y primero de la informacion es el propio
paciente. La participacion de los familiares y cuidadores debe
ser algo expresamente pactado con él y, por tanto, siempre algo
simultaneo o posterior al proceso de informacion al paciente. No
es éticamente aceptable informar a la familia antes que al pacien-
te, excepto que exista una circunstancia justificada de forma rigu-
rosa, explicita y clara. La libertad del paciente alcanza también a
la propia decision de tomar o no parte en el proceso de decision,
incluso a la voluntad de recibir 0 no informacion (39).

Respecto a los problemas éticos concretos del soporte nutri-
cional, es necesario recordar que la decision sobre el inicio de
la NE o la colocacion de una gastrostomia o de una sonda debe
tomarse en un proceso sosegado y continuo, sin prisa ni angus-
tia. Es todavia relativamente frecuente que las decisiones sobre
el inicio de la ventilacion artificial se hagan en una situacion de
emergencia que pone en peligro la vida del paciente. En nuestro
caso, por el contrario, desde el momento del diagndstico debe
abrirse un espacio de comunicacion en el que puedan discutirse
las posibles opciones segun el contexto evolutivo de la enferme-
dad, basandonos en la evidencia clinica, y las recomendaciones
cientificas y en los deseos y preferencias del paciente. Un aspecto
importante para esta relacion de confianza y respeto es la nece-
sidad que tiene el paciente de asegurarse de que puede aceptar
0 rechazar cualquiera de las medidas que se le propongan en un
momento determinado, manteniendo su derecho legal y ético de
cambiar su decision en el futuro (41).

Es importante que quede registro en la historia clinica del
paciente del proceso de informacion, de sus deseos, preferencias,
asi como de las decisiones que va adoptando. Aunque €l proceso
de consentimiento informado es basicamente verbal, pueden ser
de utilidad los formularios escritos, siempre y cuando el paciente
comprenda y acepte su utilidad y significado. Asimismo, debe
considerarse la posibilidad de redactar un documento de instruc-
ciones previas o de voluntades anticipadas en el que se detallen
los programas de cuidados que el paciente desea durante la evo-
lucion de la enfermedad, manteniendo la posibilidad de cambiar
de opinién y modificar su decision sobre el inicio/suspension del
soporte vital, incluida la alimentacion artificial. El representante
nombrado por el paciente garantizara el cumplimiento de sus
deseos.

En la tabla VV se resumen algunas de las recomendaciones en
las que debe basarse el proceso de informacion al diagnostico
de ELA pero que resultan Utiles durante cualquier momento evo-
utivo (4).

CONCLUSIONES

La ELA es la mas comun de las enfermedades de la motoneu-
rona. Con una incidencia en Espafa cercana a un nuevo caso por
100.000 habitantes/afo, no es muy habitual encontrarnos este
tipo de pacientes en las consultas de Nutricion, por 1o que contar
con una guia de manejo resulta especialmente Uil.
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Tabla IV. Preguntas clave en el manejo nutricional de los pacientes con ELA: resumen de
recomendaciones nutricionales

Recomendaciones (grado de recomendacion) S.o C|e’c!ad
cientifica
¢Esta indicado el soporte nutricional?
La pérdida de peso empeora la supervivencia, sin embargo, no esta demostrado que el aumento de peso mejore el ESPEN 2017
pronostico vital de los pacientes con ELA (GPP - 95% de acuerdo)
El objetivo del soporte nutricional depende de la situacion de base:
— En pacientes con IMC < 25 kg/m? debe buscarse un aumento de peso ESPEN 2017
— Para pacientes con IMC entre 25-35 kg/m? el objetivo es el mantenimiento de peso
— Los pacientes con IMC > 35 kg/m? deben reducir peso para mejorar su movilizacion activa y pasiva (GPP - 95% de acuerdo)
No existen estudios clinicos aleatorizados respecto al beneficio/dafio de la NE en el soporte nutricional de los pacientes
Cochrane 2017
con ELA
¢Cuando y como debe realizarse una valoracion nutricional?
Se recomienda la evaluacion nutricional, incluido el cribado de disfagia, cada tres meses (GCPP) EFNS 2012
Se recomienda valoracion nutricional (IMC y pérdida de peso) al diagnostico y cada tres meses durante el seguimiento (B) ESPEN 2017
El estado nutricional y la existencia de disfagia deben valorarse en cada revision AAN 2009/2014
Con el Tln de mantener fal estado nutrlglonal en la mejor situacion posible, debe hacerse una valoracion periodica aun en Ministerio Sanidad 2016
ausencia aparente de sintomas sugestivos
En el momento del diagndstico se recomienda una valoracion nutricional que incluya IMC, cambios ponderales y perfil
L ESPEN 2017
lipidico (B)
Si esta disponible, debe analizarse la composicion corporal mediante DEXA y/o BIA validada, tanto al diagnéstico como
L ESPEN 2017
durante el seguimiento (B)
¢Cudles son los requerimientos energéticos?
Si no se puede realizar una calorimetria, pueden estimarse los requerimientos caldricos utilizando 30 kcal/kg/dia, adaptando ESPEN 2017

el aporte seguin actividad fisica, evolucion ponderal y cambios en la composicion corporal (GPP - 100% de acuerdo)

Los requerimientos caldricos para pacientes con ventilacion mecanica, en ausencia de calorimetria, deben estimarse con
25-30 kcal/kg/dia o mediante la ecuacion de Harris-Benedict, adaptando el aporte a la evolucion clinica y ponderal (GPP ESPEN 2017
0 - 95% de acuerdo)

Para los pacientes con dificultad en su alimentacion, representada por fatiga al comer o prolongacion del tiempo de las
comidas, se debe recomendar dieta fraccionada de alta densidad caldrica. Si el paciente pierde peso deben indicarse ESPEN 2017
suplementos orales (GPP - 95% de acuerdo)

¢Debe realizarse despistaje de disfagia?

Debido a su alta prevalencia y a su repercusion sobre el estado nutricional y riesgo de broncoaspiraciones, el screening
de disfagia debe implementarse en todos los pacientes (B)

En el despistaje y diagndstico de disfagia puede utilizarse cualquier método validado: cuestionarios, test de volumen
viscosidad, técnicas de imagen y endoscopia (radiologia, videofluoroscopia, videofluoromanometria) (B)

ESPEN 2017

ESPEN 2017

Se debe tratar la disfagia de manera precoz asegurando un aporte caldrico, y cuando se detectan signos de desnutricion
puede proponerse de forma precoz la realizacion de una gastrostomia endoscopica percutanea, sin que ello suponga el
abandono total de la ingesta por via oral

Ministerio Sanidad
2016

Los pacientes con disfagia moderada deben recibir consejos sobre dieta adaptada y maniobras posturales encaminadas a

o ESPEN 2017
proteger la via aérea de las aspiraciones (GPP - 100% de acuerdo) S 0

¢Cudles son las indicaciones de los suplementos orales nutricionales y la nutricién enteral?

Se deben indicar suplementos orales a los pacientes que no puedan cubrir sus requerimientos con una dieta enriquecida, a

pesar de que no exista evidencia suficiente de que esta medida mejore la supervivencia (GPP - 100% de acuerdo) ESPEN 2017
Se debe plantear la NE a todos los pacientes con ELA que no puedan cubrir sus requerimientos por via oral, a pesar de

, : L ) . ESPEN 2017
que no esta demostrado que la NE mejore la supervivencia ni la calidad de vida (B)
La NE por gastrostomia prolonga la supervivencia (B) pero no ha podido demostrarse que influya en la calidad de vida AAN 2009/2014

(Continua en la pdgina siguiente)
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Tabla IV (Cont.). Preguntas clave en el manejo nutricional de los pacientes con ELA: resumen

de recomendaciones nutricionales

Recomendaciones (grado de recomendacion)

Sociedad cientifica

¢Cudles son las indicaciones y el momento para realizar una gastrostomia?

teniendo en cuenta la relacion riesgo/beneficio/coste y otros aspectos éticos (GPP - 100% de acuerdo)

La gastrostomia de alimentacion estd indicada para pacientes con ELA que presenten problemas en la ingesta oral (B) AAN 2009/2014

La decision sobre la colocacion de una gastrostomia esta justificada en base a estudios no aleatorizados Cochrane 2017

La decision sobre la indicacion y el momento de colocar una gastrostomia debe tomarse con el paciente mediante

un proceso continuo, en el que se tengan en cuenta sus expectativas y deseos y se informe sobre los beneficios y ESPEN 2017

riesgos de la técnica (GPP - 100% de acuerdo)

El momento en el que se debe colocar una gastrostomia depende del paciente, su estado nutricional (pérdida del EFNS 2012

10% de su peso), afectacion bulbar y funcion respiratoria (GCPP)

Se recomienda la colocacion precoz de la PEG (GCPP) EFNS 2012

No existe un momento preciso en el que se deba recomendar la colocacion de la gastrostomia (B) AAN 2009/2014

No existe suficiente evidencia para determinar el mejor momento para colocar una gastrostomia Cochrane 2017

La gastrostomia de alimentacion debe hacerse antes de que exista una pérdida de peso y/o un compromiso

respiratorio severo (GPP - 100% de acuerdo) ESPEN 2017

La PEG y la GR son igual de efectivas y tienen una tasa similar de complicaciones Cochrane 2017

Se recomienda preferentemente la via endoscopica para la realizacion de la gastrostomia (0-97% de acuerdo) ESPEN 2017

La SNG puede utilizarse como via de acceso a corto plazo cuando otra via de NE no sea posible (GCPP) EFNS 2012
¢Esta indicada la nutricién parenteral?

La NP puede utilizarse en ELA avanzada sin acceso para NE (GCPP) EFNS 2012

Sila NE esta contraindicada o no es factible, puede indicarse la NP

En caso de que el paciente rechace la NE o de que esta no sea posible, debe considerarse la NP domiciliaria, ESPEN 2017

IMC: indice de masa corporal; NE: nutricion enteral; NP: nutricion parenteral; DEXA: densitometria dsea; BIA: bioimpedancia. EFNS Task Force 2012: GCPP (Good
Clinical Practice), no existe evidencia pero si un consenso claro entre los expertos de la EFNS. ESPEN 2017: grados de recomendacion SIGN (A, B, 0). GPP: Good
Practice Point, no existe evidencia pero si un consenso entre los expertos de la ESPEN. Cochrane 2017: grados de evidencia y recomendacion GRADE.

Tabla V. Recomendaciones en el proceso de comunicacién del diagndstico de ELA

(modificado de Andersen 2012) (4)

emocional
— Advertir de que se trata de malas noticias

Lugar Silencioso, confortable y privado
Estructura — En persona, cara a cara
— Situacion del médico cercana al paciente, manteniendo el contacto ocular
— Dedicar un tiempo suficiente
— Sin interrupciones externas
Destinatarios | El paciente y las personas de confianza que €l decida
Preparacion — Debemos conocer con antelacion la historia clinica del paciente, sus antecedentes familiares y su estructura de apoyo

Qué debemos | — Averiguar cuanto sabe el paciente sobre la ELA y qué quiere saber
decir — Aportar la informacién de forma gradual, percibiendo las necesidades del paciente

supervivencias de entre cinco y diez afos

— Facilitar cualquier pregunta

— Informar de forma real y honesta de que la enfermedad es incurable y progresiva, pero que el prondstico es muy variable, con

— Observar la reaccion del paciente y de los demas participantes y permitirles que expresen sus emociones
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Tabla V (Cont.). Recomendaciones en el proceso de comunicacion del diagndstico de ELA
(modificado de Andersen 2012) (4)

Lugar Silencioso, confortable y privado

Tranquilizar — Acompafiar el sentimiento de lo devastador del diagndstico, pero incluir frases esperanzadoras sinceras sobre la investigacion
de la enfermedad y la busqueda de nuevos tratamientos

— Explicar que las complicaciones tienen tratamiento

— Subrayar que se aplicaran las medidas necesarias para mantener la funcionalidad y la calidad de vida del paciente

— Asegurar que tendrd el control sobre las decisiones del tratamiento, 0 sea, que podra rechazar o aceptar los tratamientos que se

le propongan

Asegurar que se le facilitaran todos los cuidados hasta el final y que no se encontrara solo

— Facilitar el contacto con asociaciones de pacientes

Discutir la posibilidad de participar en ensayos clinicos

Proponer una segunda opinion médica si el paciente lo sugiere

Como decirlo | — Con carifio, respeto y empatia
Procurado evitar los sentimentalismos y paternalismos
Dar las noticias al ritmo que requiera el paciente: dejar que se exprese

Lenguaje Elegir palabras sencillas y directas, evitar eufemismos y términos médicos

aportarse y los motivos

Registro Resumir en la historia clinica la entrevista y la informacion aportada. Deben recogerse también la informacion que no ha podido

La ELA afecta gravemente al proceso de alimentacion y al esta-
do nutricional. Esta demostrado que la desnutricion, junto con
la disminucion de la FVC, es uno de los factores prondsticos de
supervivencia mas relevantes. Una pérdida de mas del 5-10%
de peso duplica el riesgo de muerte. De entre todos los factores
que predisponen a malnutricion, la disfagia es el mas importan-
te. El cribado de malnutricion y el tratamiento apropiado deben
implementarse de forma precoz, desde el mismo momento del
diagnéstico, adelantandose a la aparicion de la disfagia, la des-
nutricion y la discapacidad.

Una de las cuestiones éticas fundamentales en el manejo de la
ELA recae sobre la indicacion de la realizacion de una gastrosto-
mia de alimentacion. En principio, al igual que respecto al soporte
ventilatorio, es necesario plantear precozmente, practicamente
desde el diagnostico, la necesidad de un tratamiento nutricional
especifico y 1a colocacion de una via de acceso segura para el
mantenimiento de la alimentacion. La decision sobre la indicacion
y el momento de realizar una gastrostomia debe basarse en 0s
deseos y expectativas del paciente tras haber sido expuestas las
evidencias disponibles en cada momento. Actualmente, el riesgo
de complicaciones de la gastrostomia en manos expertas es mini-
mo, similar al de otras indicaciones, y depende fundamentalmente
del estado nutricional y la funcion respiratoria del paciente.

Si bien es cierto que por el momento no se ha podido demostrar
que el soporte nutricional mejore el prondstico vital de los pacien-
tes con ELA, su objetivo primordial debe ser el mantenimiento de
un correcto estado de nutricion e hidratacion. En este sentido, la
NP domiciliaria debe plantearse de forma excepcional para los
pacientes con ELA en los que no se pueda o deba indicar la NE,
siguiendo los mismos protocolos éticos que en otras situaciones
clinicas.
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