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RESUMEN

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es una enfermedad de la neurona
motora que se caracteriza por cambios degenerativos mas marcados en las
células del asta anterior de la médula espinal, los ndcleos motores de la
médula y el tracto corticoespinal. ELA afecta a los sujetos con mayor
frecuencia de sexo masculino entre 45y 75 afios de edad y lleva a la muerte
en 3 a5 afos; su etiologia sigue siendo oscura. No hay sintomas cognitivos
0 sensoriales que puedan atribuirse a la ELA, los pacientes son conscientes
durante el curso de su enfermedad. El espectro de manifestaciones clinicas
que incluyen disfagia puede dar lugar a reducciones tanto en la calidad de
vida y la esperanza de vida. La disfagia se produce al inicio en
aproximadamente un tercio de los casos, aunque en general se produce en
la etapa posterior de la enfermedad. Este documento describe un paciente
sospechoso de tener deterioro cognitivo y luego reconocido a ser afectado
por ELA; un caso de hombre de 45 afios con una disminucion en la
capacidad de movimiento de las extremidades tanto superiores como
inferiores, sin desencadenante. La paralizacion de los musculos avanzo
hasta la consecuente disfagia al cabo de un lapso de tiempo de
aproximadamente 10 meses. Después de 2 afios de evolucion se adicion6
un diagnostico de insuficiencia respiratoria. Actualmente se le brindan
cuidados paliativos en un programa de atencién integral domiciliaria con el
fin de mejorar su calidad de vida, ya que no existe tratamiento satisfactorio

para esta patologia.

Palabras Claves: ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA, TRASTORNOS
DE DEGLUCION, INSUFICIENCIA RESPIRATORIA, NUTRICION
ENTERAL, VIGILANCIA NUTRICIONAL



ABSTRACT

Amyotrophic lateral sclerosis is a motor neuron disease characterized by
more marked degenerative changes in the cells of the anterior horn of the
spinal cord, the motor nuclei of the medulla and the corticospinal tract. ASL
most often affects male subjects between 45 and 75 years old and leads to
death in 3 to 5 years. Its etiology remains unknown. No cognitive or sensory
symptoms that can be attributed to the ASL; patients are aware during the
course of their disease. The spectrum of clinical manifestations including
dysphagia can lead to reductions in both quality of life and life expectancy.
Dysphagia occurs at the beginning in about a third of cases, but generally
occurs in the later stage of the disease. This document describes a patient
suspected of having cognitive impairment and then diagnosed to be affected
by ASL,; a case of 45 year old man with a decreased ability of limb movement
both higher and lower without triggering. The paralysis of the muscles
advanced to the consequent dysphagia after the period of about 10 months.
After 2 years of evolution a diagnosis of respiratory failure was added. He is
currently providing palliative care in a home program comprehensive care in

order to improve their quality of life, since there is no cure for this pathology

Keywords: AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS, DEGLUTITION
DISORDERS, RESPIRATORY INSUFFICIENCY, ENTERAL NUTRITION,
NUTRITIONAL SURVEILLANCE



1. INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotréfica es wuna enfermedad progresiva
neurovegetativa caracterizada por debilidad de los muasculos voluntarios
produciendo dificultades de movilizacion, comunicacion alimentacion y en
dltima instancia respiracion, creando una dependencia creciente de

familiares y de otros cuidadores(1,2).

La causa y la etiologia de la enfermedad son desconocidas, sélo en el 5-
10% de los casos de herencia se ha demostrado, creando de este modo una

forma familiar de la enfermedad(3). Fallas(4), en el afio 2010 propuso:

“Una incidencia de 7/100 000 en el nivel general de poblacion hace
gue la enfermedad sea un importante problema de salud social.
Ocurre con mas frecuencia en hombres y la edad de inicio es en
promedio a los 56 afios, aunque el rango oscila entre los 20 a los 80

anos”.

Salor(5) y Sivori(6) coinciden con que: “La supervivencia media es de 2 a5
aflos desde el diagnostico y la principal causa de muerte es el fallo

respiratorio”.

Bucheli(7) en el afio 2012 publico un articulo en la revista Ecuatoriana de
Neurologia sobre el diagndstico temprano de ELA, donde afirma que:

“La caracteristica clinica distintiva de ELA es la manifestacion de
signos y sintomas de una degeneracién de neurona motora superior e
inferior, ademas de la progresion de los sintomas. La presentacion
mas comun de ELA (80% de los casos) empieza con debilidad
asimétrica de las extremidades extendiéndose a musculos bulbares y

de respiraciéon con el avance de la enfermedad”.

ELA afecta 2 clases de neuronas: las motoras inferiores y las motoras
superiores o corticoespinales. Se puede apreciar que hay una retraccion
neural con afectacion precoz del citoesqueleto, lo cual conlleva a la muerte

neuronal(8). Robbins(9) explica que este proceso produce la denervacion y
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la resultante atrofia de las fibras musculares. A medida que avanza este

proceso, se hace mas evidente la atrofia muscular, denominado amiotrofia.

Orsini y colaboradores(10), en una publicacion realizada en la revista

Neuroldgica, concluyen:

“ELA destruye las neuronas motoras que son un eslabén importante
en el sistema nervioso, las cuales a través del cerebro controlan los
movimientos voluntarios del cuerpo. Los musculos de las piernas y los
pies estan controlados por las neuronas motoras inferiores. Los
musculos de los brazos, manos y dedos estan controlados por las
neuronas motoras superiores. Hablar, deglutir y masticar son

controladas por las moto neuronas que estan en el tallo del cerebro”.

ELA no afecta a los cinco sentidos; vista, olfato, tacto, oido, gusto.
Normalmente tampoco afecta a la mente, los muasculos de los ojos, el

corazon, vejiga, intestino, o musculos sexuales.

Los pacientes con ELA presentan numerosos y complejos problemas en el
curso de la enfermedad, como los respiratorios, los de comunicacion vy
nutricion. En este sentido, pueden distinguirse 3 fases sucesivas que a

menudo se incorporan(11).

La primera fase comprende el periodo de tiempo necesario para alcanzar un
diagnéstico lo mas definitivo posible. En la segunda, el paciente y su familia
deben adecuarse a las inhabilidades que la enfermedad va produciendo de
forma obligatoria y gradual(12). En la tercera fase, o fase terminal, es
trascendental tratar de conservar el bienestar de los pacientes, es aqui
donde interviene los cuidados paliativos y mejora de la calidad de vida a fin
de conservar la dignidad del paciente(13,14).

Un articulo publicado en la revista de Nutriciébn Hospitalaria(15) expone que:

“‘ELA no dispone de un tratamiento especifico curativo por lo que el
tratamiento sintomatico en centros terciarios por profesionales
expertos y en el marco de unidades multidisciplinares ha demostrado

mejorar su supervivencia. La atencién nutricional en el marco del

12



equipo multidisciplinar desde el diagnéstico intenta prevenir el
deterioro nutricional y aumenta la aceptacion de las medidas

dietéticas y de soporte nutricional planteadas”.
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2. DESARROLLO
2.1. PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente cronico de sexo masculino de 45 afios de edad, proveniente del
canton La Libertad de la provincia de Santa Elena, con ocupacién de
maestro fierrero, estado civil casado, sin antecedentes patoldgicos
familiares de importancia. Con cuadro lentamente progresivo que se inicio en
2010 sin desencadenantes; con inestabilidad en la marcha, acentuada en los
cambios posicionales. Refiriendo dificultad progresiva en el uso y control de

las extremidades.

Los reflejos estaban presentes y simétricos a excepcion de los reflejos
ausentes del tenddén de Aquiles, incapaz de pararse o de estar sentado sin
necesidad de utilizar sus brazos como apoyo. Los estudios de electro
diagnéstico revelaron hallazgos compatibles con una polineuropatia,
posiblemente multifocal. Las pruebas de laboratorio no revelaron la causa de
las dificultades del paciente. Una elevacion de la proteina en el liquido
cefalorraquideo, se pens6 consecuente de una neuropatia adquirida. Se dio
un diagndstico presuntivo de enfermedad crénica desmielinizante adquirida y
recibié un tratamiento de inmunoglobulina intravenosa (0,4 g / kg durante
cuatro dias) sin alivio sintomatico. Entonces, se prescribié prednisona (60
mg diarios) y azatioprina (150 mg diarios). La tomografia axial
computarizada (TAC) del térax y el abdomen fueron normales. Imagenes por
resonancia magnética de la columna entera eran poco reveladoras, a

excepcion de algunos cambios degenerativos leves en la regién lumbar.

Su debilidad empeoraba con la progresiva disminuciéon de los movimientos
de las piernas, asi como la debilidad en los brazos asociados con la atrofia
en los musculos intrinsecos de la mano. Fue ingresado para evaluacion
adicional. Una biopsia del nervio sural izquierdo revelé hallazgos de una
neuropatia axonal cronica con degeneracion walleriana activa. Cinco meses
mas tarde regreso a la clinica con un empeoramiento en la debilidad de
extremidades inferiores y persistente ausencia de los reflejos del tend6n de
Aquiles, signos de Babinski no estaban presentes. Un segundo examen

electrodiagnaostico cinco meses después del estudio inicial mostré resultados
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coherentes con una polineuropatia progresiva. Los resultados de un
examen neurolégico mostraron atrofia en los musculos de las extremidades.
No se observaron déficits de coordinacion. No se observaron deficiencias de

los nervios craneales.

Una repeticion del estudio electrodiagnostico aproximadamente cuatro
meses mas tarde reveld denervacion cronica activa en multiples miotomas

tanto en las extremidades superiores e inferiores.

Paciente presenta disminucion de peso gradual, siendo su peso habitual 72
kg, en cada consulta dicho descenso tiene una media de 2 kg cada 2 meses,
refiiendo falta de apetito. Debido a que la debilidad muscular iba
incrementandose tuvo que renunciar al trabajo obligatoriamente por falta de
fuerza. La esposa not6 el cambio en el peso del paciente y administro
“Vitatoro” (tbnico alimenticio de venta libre). Paciente continué
deteriorandose  sintomaticamente, hasta alcanzar un grado de
entumecimiento muscular generalizado, lo que provoco una consecuente
disfagia, siendo intervenido para colocacion de gastrostomia endoscopica
percutdnea de manejo domiciliario. Dejé de asistir a consultas médicas por
imposibilidad de movimiento durante un rango de tiempo de 2 afos,
transcurrido este periodo paciente presentd signos de disnea, razén por la

cual fue intervenido nuevamente para realizar traqueotomia.

En la actualidad el cuadro estd dominado por ataxia de tronco y de
extremidades severa, totalmente inmovil, logrando Unicamente movimiento
ocular. Presenta disminucion de expansibilidad de térax, sonidos crepitantes
en los pulmones, ruidos taquicardicos, abdomen excavado, orina por
rebosamiento, atrofia muscular marcada en extremidades, insuficiencia
respiratoria con imposibilidad de respiracion espontanea, dependencia
absoluta del ventilador. Permanecié hospitalizado durante 8 meses por
necesidades de ventilacibn mecanica, lo que provoco la aparicion de UPP
(ulcera por presién) estadio 3, localizada en pliegue intergliteo de tamafio
4cm x 2cm, sin signos de infeccion. No exudado. Zona periulceral muy

enrojecida.
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Ingresa a programa de Atencidén domiciliaria integral referido por el hospital
IESS en Julio de 2016 para realizar soporte paliativo y vital; con un
diagnéstico de esclerosis lateral Amiotrofica en la tercera fase, de 5 afios de
evolucion acompafiado de neumonia; cuadriplejia; desnutricion severa
portador de Sonda PEG y canula tragueotomia con ventilacion mecanica
24h/dia, y secreciones de aspecto verdoso, fétidas a nivel del orificio de la
tragueotomia. Permanece encamado. Se realizan cambios posturales cada 2
horas. No tolera la sedestacion. Se evita el decubito supino hasta resolucion

de la ulcera.

En los signos vitales tomados en el ultimo dia de su instancia hospitalaria
destaca hallazgo de fiebre (T° axilar 37,5°C), taquipnea (frecuencia
Respiratoria 14 ciclos por minuto) y taquicardia (frecuencia cardiaca 124
latidos por minuto). En el hemograma realizado dentro de los hallazgos
relevantes; leucocitos 34 mil/mm?; linfocitos 10%; proteinas totales 5.2 g/dl;
albuminas 2.5 g/dl; transferrina 92 mg/dl; colesterol 76 mg/dl; demas
resultados entre el rango normal. Peso 48 kg; talla 175 cm. Requerimiento

caldrico total 2023 kcal/dia.

Se inicia tratamiento farmacologico diario y soporte de liquidos, electrolitos y
vitaminas; lactulosa 20 ml.; NBZ (3cc + solucién salina + 10 gotas Atrovent);
simeticona 10ml; omeprazol 20gr; clonazepam 10 gotas (anexo 2). De
acuerdo al tratamiento nutricional se prescribe dieta licuada hiperprotéica
hipercalorica en forma de carne de res, pollo, pavo, pescado; carbohidratos:
papa arroz, yuca, verde; grasas: aceite de oliva 5ml; suplementos: “Ensoy” 2
medidas; “Ensure Advance” 2 medidas; “Vitatoro” 10 ml; “Emulsion de Scott”
10ml; agua 2.5 litros cada dia, distribuido en 6 porciones, administrado por
nutricion enteral por gastrostomia. Se realiza rehabilitacibn mediante terapia

fisica y terapia respiratoria.

Después de 16 dias de ingreso se coloco sonda vesical por globo vesical de
6 dias de aparicion; diuresis amplia, se observo sedimento en la orina. Se
indicG pinzamiento vesicular casa 4 horas por 2 dias, después se retird
sonda vesical. Paciente presento fiebre por 3 dias seguidos, temperatura de

hasta 40 grados, posible foco urinario: orinas concentradas, fétidas y con
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sedimento; pocas secreciones branquiales de aspecto blanquinoso, sin
dificultades respiratorias, ventilando a través de la traqueotomia acoplado el
ventilador en VC 45 + PS 12 + PEEPS 5 / FLUJO 40 / FIO; 0.21%;
Frecuencia respiratoria 16 por minuto SOT O, 92%; Tension Arterial 90/60;
Frecuencia cardiaca 105 por minuto. Se solicitdé cultivo de orina
diagnosticando infeccion de vias urinarias (CIE10-N39), se prescribié control
de signos vitales cada 2 horas; ibuprofeno 400 mg c/8h por 15 dias;
paracetamol 500 mg c/6h por 5 dias; abundantes liquidos. Gastrostomia

funcional, se alimenta de acuerdo a indicaciones de nutricion.
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2.2. DISCUSION

La Esclerosis Lateral Amiotrofica se puede definir como un trastorno
neurodegenerativo caracterizado por la pardlisis muscular progresiva que
refleja la degeneracion de neuronas motoras en la corteza motora primaria,
tronco cerebral y la médula espinal. "Amiotrofia" se refiere a la atrofia de las
fibras musculares que son denervadas, lo que lleva a la debilidad de los
musculos afectados y fasciculaciones (contracciones involuntarias) visibles.
"Esclerosis lateral" se refiere al endurecimiento de la parte anterior y tracto

corticoespinal lateral como neuronas motoras(16).

Se presenta un caso clinico de lenta progresion, con diferentes diagndsticos
presuntivos, el mas sospechado fue polineuropatia ya que se caracteriza por
presentar perdida sensitiva y debilidad muscular. Cuadro clinico empez6 en
el afio 2010 con incapacidad de movimientos rapidos, pero conservaba la
sensibilidad, después de varios estudios realizados por imagenologia,
finalmente se descarté este diagnostico. Cuando asistio por primera vez a
consulta, el paciente no tenia ninguna de las combinaciones requeridas de
sefales superiores e inferiores de las neuronas motoras en relacién con
ELA. La asimetria de la debilidad en las piernas seria coherente con
ELA. Sin embargo, la debilidad asimétrica también coincide con un proceso
neuropatico adquirido con caracteristicas desmielinizantes (17,18). Este
paciente tenia hallazgos que podrian estar relacionados con una variante de
enfermedad del sistema motor, pero la pérdida de la sensibilidad podria
argumentar a favor de una polineuropatia. Pérdida de la sensibilidad se
considera incompatible con un diagnostico de ELA(19). En 2009 Eisen(20)

publico un articulo donde afirma:

“El inicio de la ELA es anterior al desarrollo de los sintomas clinicos
por un intervalo desconocido que puede extenderse varios afios. Se
desconoce la causa de la neurodegeneracion, pero un punto final comun es
el mal plegamiento de proteinas que a su vez provoca un fallo de la funcion

celular.”

El cuadro clinico del paciente se vio afectado por disfagia consecuente de la

atrofia muscular, razén por la cual fue intervenido para la aplicacion de
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sonda de gastrostomia. La disfagia es uno de los factores prondsticos mas
importantes en la ELA. Este sintoma se produce al inicio de la enfermedad
en aproximadamente un tercio de los casos, a pesar de que se produce
sobre todo en la etapa posterior. La disfagia provoca neumonia por
aspiracion, la deficiencia nutricional y deshidratacion(21,22). En un estudio
realizado a 50 personas que padecen ELA con un sensor piezoeléctrico y
actividad electromiografica de los musculos submentonianos(23) se llegé a
la conclusion que el mecanismo fisiopatolégico de la disfagia en la ELA es el

siguiente:

“En primer lugar, la actividad muscular submental de los ascensores
de la laringe se prolonga significativamente. En segundo lugar, la
abertura del musculo del esfinter cricofaringeo se retrasa o el masculo
se cierra prematuramente. En tercer lugar, existe una importante falta
de coordinacion entre los musculos elevadores de la laringe y el

musculo del esfinter cricofaringeo.”

En conjunto, estas anomalias pueden conducir a la disminucién de la
capacidad para iniciar completa deglucion reflejo en la ELA como se ha
demostrado en la evolucion de la enfermedad de este paciente. Segun
Eeisen(20) en los ultimos afios una supervivencia mas larga es atribuible en
gran medida a la institucion de la ventilacion y la aplicacion oportuna de la
alimentacion por gastrostomia endoscopica percutanea (PEG).

La mayoria de las directrices establecen que la alimentacion enteral
suplementaria debe ser considerada cuando el peso corporal actual ha
decaido en méas del 10% del peso previo al diagndstico(24). Las tres
opciones disponibles para la alimentacién entérica incluyen gastrostomia
percutdnea endoscépica (PEG), gastrostomia percutanea radiolégica (PRG)
0 gastrostomia radiolégicamente insertada (RIG), y la alimentacion por
sonda nasogastrica (NGT). PEG es el procedimiento estandar para la
alimentacion enteral, aunque el procedimiento requiere sedacién leve y por
lo tanto tiene implicaciones en pacientes con debilidad respiratoria. Para

reducir al minimo los riesgos, la evidencia sugiere que el PEG se debe
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realizar antes de que la capacidad vital caiga por debajo de 50% (25). Los
criterios de indicacion de gastrostomia se describen en la Tabla 1.

Tabla 1. Indicaciones para la colocacion de una sonda de gastrostomia en los

pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica (15)

Pérdida de peso >5-10% del peso habitual

indice de masa corporal < 20 Kg/m2

Incapacidad de tomar las medicaciones via oral

Descenso de la CVF alrededor del 50%

Incapacidad para una alimentacion e hidratacién oral adecuada
Atragantamientos y malestar con las comidas

Ansiedad en relacion a las comidas

La principal indicacion para la nutricion enteral es un tracto gastrointestinal
funcional, con suficiente longitud y capacidad de absorcion y la incapacidad
para tomar nutrientes a través de la via oral, ya sea total o parcialmente. La
gastrostomia endoscépica percutanea (PEG) se ofrece a los pacientes la
esclerosis lateral amiotréfica (ELA) con disfagia severa. Los beneficios
inmediatos de PEG son la ingesta de una alimentacion adecuada y la

estabilizacion del peso(26).

Después de 2 afos sin asistir a consulta médica por imposibilidad de
traslado, paciente presento signos de disnea; diagnosticado con insuficiencia
respiratoria, fue intervenido para colocacién de tragueotomia siendo
totalmente dependiente del ventilador mecanico. De acuerdo a Van Damme
y Robberecht (27) al inicio de la enfermedad la afeccién de la capacidad
ventilatoria suele ser minima y asintomatica. Posteriormente la progresion de
la debilidad muscular termina comprometiendo la mecanica ventilatoria,
ocasionando disnea con hipoxemia relativa y finalmente insuficiencia

respiratoria.

Quarracino y colaboradores (28) aconsejan que la monitorizacion de la
capacidad ventilatoria en pacientes asintomaticos debe realizarse mediante

espirometrias con una frecuencia no mayor a 6 meses. Debe considerarse la
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caida de la capacidad vital forzada como signo de compromiso de la funcién

respiratoria.

Paciente permanecid hospitalizado durante 8 meses lo que provoco la

aparicion de ulceras por presion en pliegue interglateo. Hoyos (29) explica:

“En la posicidon decubito supino sobre una cama de un hospital, se
aplica una presion de entre 100 y 150 mmHg sobre el sacro. Similar
presion se genera sobre el trocanter mayor en la posicion de decubito
lateral. Estas presiones elevadas producen que las fibras musculares
comiencen a degenerarse después de una exposicion de una o dos
horas a 60 o0 70 mmHg. A pesar de que estas lesiones pueden verse y
oler muy mal, por lo general no causan dolor, excepto cuando se

infectan”

Paciente fue aceptado en programa integral de atencién domiciliaria en el
mes de Julio del afio 2016, referido por el Hospital IESS, con el objetivo de
propiciar cuidados paliativos a fin de mejorar la calidad de vida, debido a que
su condicion carece de cura; programa ofrece los profesionales expertos
necesarios para la atencién del enfermo con una visién interdisciplinar que
actue de una forma coordinada ante las diferentes situaciones que puedan
surgir a lo largo de la evolucién de la enfermedad, Unidad Multidisciplinar
que integra Medicina interna, nutricionista, terapista respiratorio,
fisioterapeuta, psicélogo, trabajador social, grupo de enfermeros. En este
sentido existen diferentes estudios que demuestran una mayor supervivencia
en los pacientes tratados en el marco de un equipo multidisciplinar

comparado con el tratamiento por especialidades aisladas(15).

Al ingresar al programa integral de atencién domiciliaria, referido por el
hospital IESS, en consenso con todo el grupo de profesionales que
intervienen en el caso, de acuerdo al descarte de demas patologias
presuntivas por diagnostico diferencial; se diagnostico definitivamente
Esclerosis lateral Amiotrofica en 3era fase, se dice que se encuentra en
dicha etapa debido a que existe evidencia clinica de lesiones en neurona

motora superior (MNS) y neurona motora inferior (MNI) en la region bulbar y
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en demas regiones corporales(30). Existen diferentes escalas o instrumentos
de medicién que pueden usarse en pacientes con ELA para cuantificar la
independencia en las actividades de la vida diaria, ya que debido a la
evolucion de la enfermedad, las actividades de la vida diaria se ven
seriamente afectadas(31). Es dificil establecer de forma precoz el
diagnostico de ELA debido a su variabilidad clinica y ausencia de
marcadores bioldgicos. Por este motivo, la Federacion Mundial de
Neurologia elaboré un documento en el que se establecen los criterios
diagnosticos de ELA, conocidos como “Criterios de El Escorial” y que se
basan en la presencia de signos clinicos compatibles con la enfermedad y

exclusion de otras posibles causas(32).

Se propuso tratamiento farmacolégico diario, consistente en la
administracion de simeticona, siendo este es un polimero de silicona que
actia como un agente tensioactivo, que comUnmente se usa para
tratamiento de la distension abdominal debido al exceso de gases,
flatulencia, y otros sintomas de sindrome de intestino irritable(33). Otro
medicamento de uso diario es omeprazol cuya accion ha sido demostrada
eficaz en el tratamiento de las enfermedades &cido péptidas, ulcera
duodenal, el reflujo gastroesofagico grave o de poca frecuencia(34).
Adicionalmente se administra clonazepam al paciente, hallazgos sugieren
que el mecanismo de accion de clonazepam ofrece efecto ansiolitico y
sedante(35), por lo que este medicamento puede representar una terapia Gtil
en este tipo de pacientes ya que ELA no altera manifestaciones
cognitivas(8). Vale recalcar que el unico medicamento aprobado por la FDA
(Food and Drug Administration) es el riluzol en dosis de 100 mg al dia, se
supone que reduce la excitotoxicidad en la ELA, sin embargo se ha
comprobado que este medicamento no favorece a pacientes que tienen mas
de 5 afios con el diagnostico, ni a portadores de tragueotomia(36), razones
por las que no se considerd la administracion de este medicamento en este

paciente.

La oclusion de la sonda de alimentacién es una complicacion frecuente de la

NE. La administracion de jarabes, medicamentos con un pH bajo, o
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medicamentos liquidos oleaginosos puede alterar la estabilidad de la formula
NE y causar una oclusion enteral. Los medicamentos liquidos pueden ser
preferidos para los pacientes con tubos de alimentacion. Sin embargo, se ha
observado intolerancia gastrointestinal con medicamentos liquidos que son
hiperosmolares, contienen sorbitol, o contienen otros ingredientes como
polietilenglicol. La limitacion de la ingesta de sorbitol es dificil ya que no es
un requisito para el fabricante enlistar su presencia en la etiqueta del

medicamento.

La biodisponibilidad de los medicamentos administrados a través de tubos
de alimentacion enteral es una preocupacion. La NE en si puede influir en la
biodisponibilidad del medicamento. La NE puede afectar negativamente a la
absorcion, el metabolismo o la excrecion de un medicamento. Todos los
medicamentos que se administran directamente en el estbmago, duodeno o
yeyuno requieren una descarga de fluido apropiado (agua, solucién salina

normal) antes y después de cada administracion(37).

La terapia fisica también forma parte de los cuidados que el paciente recibe,
en caso de prescripcion apropiada, puede ser fisica y psicolégicamente
importante para las personas con ELA, aunque el ejercicio no puede mejorar
la resistencia de los musculos ya debilitados por la ELA. Con una actividad
insuficiente y falta de uso la atrofia se desarrolla debido a que la fuerza de
las contracciones musculares son menores a la tension total que un muasculo
es capaz de producir, y como las proteinas contractiles son perdidas,
debilidad muscular progresa, puede debilitar significativamente los individuos
con ELA, haciéndolos altamente susceptibles riesgo cardiovascular(38).

Como terapia respiratoria el paciente depende totalmente de ventilacion
mecanica (VC+PEEP), conectado a ventilador controlado por volumen (VC),
este modo tiene como funcion dar inicio de la inspiracion accionada
mecanicamente e inicio de la espiracion ciclada por tiempo inspiratorio, este
tipo de ventilacion es adecuada para pacientes cuyos musculos de
respiracion estan demasiado débiles(39). La presion positiva al final de la
espiracion (PEEP) es una técnica mecanica que a menudo se utiliza para

ventilar un paciente inconsciente. La técnica implica la adicion de una
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cantidad de presion en los pulmones al final de cada respiracién. En
pacientes inconscientes o con debilidad muscular existe un grado
aumentado de deflacidbn en ciertas areas de los pulmones; conteniendo
menos aire que de costumbre. Mediante la adiciébn de presion positiva en
ese momento, el objetivo es volver a inflar las é&reas colapsadas del

pulmon(40).

Es fundamental el conocimiento, tratamiento y seguimiento periédico de toda
la sintomatologia asociada a la evolucién de la ELA, tanto en lo que respecta
a los sintomas principales (debilidad, disfagia, disartria e insuficiencia
respiratoria) como al resto de sintomatologia (espasticidad, fasciculaciones,

sialorrea, dolor, etc.) (41).

El tratamiento nutricional de este paciente consiste en dieta
hiperprotéica/hipercaldrico licuada suministrada por gastrostomia, dividido en
6 porciones diarias. En un estudio realizado a pacientes adultos con ELA,
que estaban ya mediante gastrostomia de alimentacién, asignaron a cada
uno, una de las tres dietas: una ingesta de calorias adaptado para que
coincida con el consumo de calorias (Dieta isocalorica), una dieta alta en
proteinas diseflada para proporcionar un exceso de calorias (dieta
hiperprotéica), y una dieta alta en grasa también disefiada para proporcionar
un exceso de calorias (dieta hipercalérica). Willis y colaboradores(42) han
demostrado que la obesidad leve se asocia con una mayor supervivencia de
los pacientes con la enfermedad. Los resultados proporcionaron evidencia
preliminar de que la nutricion enteral hipercal6rica e hiperprotéica es segura
y tolerable en los pacientes con esclerosis lateral amiotrofica, y apoyan el
estudio de las intervenciones nutricionales en las etapas tempranas de la
enfermedad(43).

La evolucion en el peso del paciente desde la primera consulta hasta el
altimo dia de estadia en el hospital llama mucho la atencion, habitualmente
pesaba 72 kg, antes de presentarse sintomatologia, peso que con el paso
del tiempo fue disminuyendo significativamente debido a que el paciente no
consumia una dieta que cubra sus requerimientos energéticos

(1800kcal/dia), paciente referia no sentir hambre posiblemente por
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desanimo. Ingres6 al programa con un peso de 48 kg demostrando una
pérdida significativa del mismo y talla 175 cm; siendo su IMC 15,67
catalogado como infrapeso (delgadez severa) segun la clasificacion de la
OMS; evidenciado en resultados de examenes bioquimicos; dentro de los
parametros nutricionales caléricos se encontré disminuido el colesterol, en
cuanto a los parametros nutricionales proteicos, de igual manera la
albumina, transferrina y proteinas totales insuficientes por lo que se
diagnosticé Desnutricion Energético Proteica. Después de 1 mes de estadia
en el programa el paciente ha presentado una evolucion de peso de 3 kg;
siendo su peso actual de 51 kg, ganancia muscular y valores de laboratorio
con evolucion positiva. En cuanto a temperatura y pulso presenta cambios a

diario sin relevancia que afecte su evolucion.

Como en otras patologias crénicas, la malnutricion es un hallazgo frecuente
en los pacientes afectos. En ELA son multiples los factores que contribuyen
a este deterioro nutricional: disfagia, por afectacion de la musculatura bulbar;
atrofia y pérdida muscular; alteraciones del estado del animo, que conllevan
una disminucién del apetito y de la ingesta; y un hipercatabolismo,
secundario a un incremento del trabajo respiratorio. Considerando que la
desnutricibn es un factor prondstico independiente de supervivencia, el
abordaje y valoracion nutricional de estos pacientes debe instaurarse
precozmente. El soporte nutricional debe instaurarse de forma
individualizada dependiendo del estadio de la enfermedad para asegurar un
adecuado aporte caldrico (tanto en forma de macro como micronutrientes),

un buen estado de hidratacién y minimizar el catabolismo proteico(32).

Soporte nutricional especializado (SNS por sus siglas en ingles), se define
como el suministro de nutrientes por via oral, enteral o parenteral con
intencion terapéutica. Nutricion enteral (NE) implica la entrega no volitiva de
nutrientes por tubo en el tracto gastrointestinal. La nutricion parenteral (PN)
es la administracion de nutrientes por via intravenosa. Para las personas que
no pueden, no deben, o no va a comer adecuadamente y en los que los
beneficios de la mejora de la nutricibn son mayores que los riesgos, el SNS

se puede implementar(44). En esta revision se tomara en cuenta bibliografia
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referente a la nutricion enteral, que es el tipo de soporte nutricional que el

paciente recibe.

Se requiere un tracto gastrointestinal funcional para el uso de la norma. Un
tracto gastrointestinal funcional es de suficiente longitud y la condicién para
permitir la adecuada absorcion de nutrientes. Las contraindicaciones para la
alimentacion enteral incluyen peritonitis difusa, obstruccién intestinal,

vomitos intratables, ileo paralitico, diarrea intratable, e isquemia intestinal.

Los requerimientos de nutrientes para adultos normales que no pueden
tomar el sustrato adecuado a través de la via oral, y que necesitan SNS, no

debe diferir de los que consumen en una dieta habitual(45).

Los requisitos nutricionales para los adultos que necesitan SNS deben estar
basados en los resultados de una evaluacion nutricional individualizada. Los
requisitos para cada nutriente pueden variar con el estado nutricional, la
enfermedad, la funcion del 6rgano, condicibn metabdlica, uso de

medicamentos, y la duracién de apoyo a la nutricion.

La dosificaciébn de nutrientes enterales y parenterales (Tablas 2, 3) se
consideran aceptables para satisfacer los requisitos estimados para
individuos en situaciones de soporte nutricional. Un peso de dosificacion
debe determinarse para cada paciente (idealmente basado en la masa
corporal magra o tejido, porque el peso corporal real no tiene en cuenta
variaciones en el contenido de agua o grasa).

Tabla 2. REQUERIMIENTOS DIARIOS DE ELECTROLITOS (45)

Electrolito Enteral Parenteral
Sodio 500 mg (22 mEqg/kg) 1-2 mEqg/kg
Potasio 29 (51 mEg/kg) 1- 2 mEqg/kg
Cloro 750 mg (21 mEg/kg)

Calcio 1200 mg (30 mEg/kg) 5 - 7.5 mEqg/kg
Magnesio 420 mg (17 mEqg/kg) 4 — 10 mEqg/kg
Fosforo 700 mg (23 mEg/kg) 20 — 40 mEqg/kg
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Tabla 3. REQUERIMIENTOS DE VITAMINAS DIARIAS (45)

Vitaminas Enteral Parenteral
Tiamina 1.2 mg 3 mg
Riboflavina 1.3 mg 3.6 mg
Niacina 16 mg 40 mg
Acido fdlico 400 ug 400 mg
Acido pantotenico 5 mg 15 mg
Vitamina B-6 1.7 mg 4 mg
Vitamina B — 12 2.4 ug 5ug
Biotina 30 ug 60 ug
Colina 550 mg No definido
Acido ascorbico 90 mg 100 mg
Vitamina A 900 ug 1000 ug
Vitamina D 15 ug 5ug
Vitamina E 15 mg 10 mg
Vitamina K 120 ug 1 mg

Aungque la energia no es en si un nutriente, es proporcionada para la
administracion de los macronutrientes. La necesidad de energia, en
kilocalorias, es especifica del paciente. Las calorias deben administrarse en
una cantidad suficiente para satisfacer el gasto energético basal y establecer
un nivel de actividad fisica para mantener un indice de masa corporal
saludable. El gasto energético basal puede variar con el estado de la
enfermedad. En la ausencia de seleccion de la comida habitual y la
regulacién de la ingesta de alimentos, la identificacion de las necesidades de
energia durante el soporte nutricional requiere la medicion indirecta (esta
cantidad estimada debe estar dentro de un rango de 20 a 35 kcal/kg/dia); o

estimacion de los gastos.

Mientras que proporciona las calorias para satisfacer las necesidades de
energia, la dosis diaria de hidratos de carbono y los lipidos no deben

exceder de 7 y 2,5 g/kg por dia, respectivamente, para reducir al minimo
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consecuencias metabolicas adversas. Las necesidades de energia deben
ser derivadas de &cido linoleico (omega-6) y aproximadamente 0,5% de la
energia a partir de acido a-linolénico (omega-3) para prevenir la deficiencia
de acidos grasos esenciales, siguiendo esta recomendacion se establecio
2023 kcal/dia, por estimacion de gasto energético por estrés fisioldgico, bajo
la formula propuesta por Ireton-Jones y Jones en el afio 2002 para pacientes

dependientes del ventilador mecanico.

Las recomendaciones actuales para la proteina se basan principalmente en
datos de balance de nitrégeno, pero no en equilibrio metabdlico éptimo o la
funcién metabdlica. El sustrato energético adecuado debe proporcionarse
junto con las proteinas para asegurar su correcta utilizacion. Para el paciente
adulto con la funcion organica adecuada, 0,8 g/kg por dia puede ser
suficiente, pero los requisitos pueden aumentar con la demanda metabdlica
a niveles de alrededor de 2 g/kg por dia (o, en raras ocasiones, incluso mas
alto), por lo que se estima que las necesidades proteicas del paciente en
cuestion son de 86,4 debido a una disminucion de proteinas moderada
(albumina 2.5 g/dl) y estrés metabdlico.

Con base en una evaluacion adecuada, las necesidades de agua son
individualizadas para el equilibrio de liquidos y la carga de soluto. Las
alteraciones en las necesidades de liquidos y electrolitos se gestionan de
una manera especifica del paciente, teniendo en cuenta las alteraciones de
volumen, concentracion y / o la composicion. El requisito de fluido para
adultos es generalmente volimenes de 30 a 40 mL / kg por dia,ode 1 a 1,5
ml / kcal gastado. Las dosis de electrolitos enteral siguen los valores de

referencia IDR, es asi que se dispuso 1440 ml al dia.

Las vitaminas y los oligoelementos son nutrientes esenciales que actian
como coenzimas y cofactores implicados en el metabolismo. Para la NE, las

recomendaciones se basan en latabla2 y 3.

La nutricion enteral requiere de una seleccion de formula a usar, que son un
tipo especifico de nutrientes en cantidades establecidas, la eleccién de la

misma se basa en varios criterios, entre estos encontramos: aporte total o
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parcial de nutrientes, complejidad proteica, densidad calérica, osmolalidad,
contenido en carbono y grasa y contenido en fibra. Paciente recibe “Ensure
Advance” que es una formula polimérica, esto quiere decir que tienen los
nutrientes intactos y requieren una digestion quimica antes de ser
absorbidos, puesto que este paciente tiene buena capacidad digestiva y
absortiva, no existe contraindicacion alguna. Este tipo de férmula es muy
aceptada en pacientes que tienen comprometida su funcidn respiratoria y se
encuentran bajo soporte ventilatorio mecanico, debido a que presenta un alto
aporte de calorias en forma de grasa, lo que permite una menor produccion
de diéxido de carbono. Se consideré la administracién de este tipo de
formula hipercaldrica hiperprotéica debido a que el paciente presentaba
ulceras por presion, motivo por el cual las necesidades proteicas estan

elevadas.
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3. CONCLUSION

Debido a que ELA es una enfermedad rapidamente progresiva, en la que
los musculos se atrofian es muy comun que los pacientes sufran deficiencia
nutricional debido a la pronunciada disfagia, condicién que puede aliviarse
de manera eficiente con nutricibn enteral por gastrostomia. En un estado
mas avanzado de la enfermedad se presenta insuficiencia respiratoria que
puede ser tratada con la ventilacion en casa, siempre que el entorno
familiar sea de apoyo. Asistencia adecuada y tratamiento paliativo en la
fase terminal es de suma importancia ya que este trastorno no tiene cura

definida.

El ingreso de este paciente al programa de atencion domiciliaria fue gran
importancia y ayuda; ya que con el debido soporte nutricional que se brinda
e implementacion de demas terapias la mejora en la calidad de vida es
evidente, un aumento de peso notorio, desaparicion gradual de ulceras,
cambios positivos en los examenes de laboratorio y disminucion de disnea
ha marcado el cuadro evolutivo, cumpliendo con el objetivo del programa,
conservar la dignidad del paciente mediante la aplicacion de cuidados

paliativos.
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4. RECOMENDACIONES

Las siguientes recomendaciones son basadas en el libro Técnica

Dietoterapica de la autora Judith Brown, direccionadas para el cuidado de la

alimentacion por gastrostomia.

Pesar y medir ingredientes a fin de cuidar las caracteristicas fisicas de
la dieta
Cuidar limites de osmolalidad (determinada por electrolitos, CHO
simples, aminoacidos) teniendo en cuenta concentracion de azucares,
estado de proteina y procurando que el almidén este bien cocido y sin
grumos a fin de prevenir sintomas gastrointestinales, esto se puede
lograr con el uso de sustancias astringentes. Ej: mucilagos (agua de
arroz); taninos (infusiones).
Para cerciorar una seguridad bacteriol6gica
o Preparacién de dieta de forma exclusiva
o Refrigeraciébn necesaria para conservaciéon de alimentos (2-
4°C)
o Desinfectar diariamente superficie de trabajo y utensilios en
inmersidn de agua a 65°C durante 10 minutos
Las formulas solo serdn consumidas dentro de las 24 horas
posteriores a su preparacion, desechar restos
No agregar formulas recién elaboradas a formulas que estan siendo

pasadas.
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ANEXOS

MEDIDAS ANTROPOMETRICAS

Peso actual 48 kg
Peso habitual 70 kg
Talla 175 cm
Circunferencias
Circunferencia Brazo 17 cm
Circunferencia Pantorrilla 16 cm
Circunferencia mufeca 16 cm
Perimetros
Cadera 72 cm
Cintura 65 cm
Pliegues
Pliegue tricipital 18 mm
Pliegue bicipital 17 mm
Pliegue subescapular 18 mm
Pliegue supraileaco 22 mm

INTERPRETACION DE DATOS ANTROPOMETRICOS

Resultado | Formula Interpretacion

World Health

IMC 15.68 IMC = P/T? infrapeso Organization
(2006)

0, = —

%perdidade | o, F/,"PAPCTE’F',HEQ% Pérdida de

peso ' HAB 100 peso severa

Indice 090 |lcc=c.Cin/

Cintura C.Cad normal

Cadera '

Contextura 10.93 E:/Ilzjr:]l'ég;n)/ch. pequeia
Método de
sumatoria de

Densidad 1.0254 D= c — (m*log de pliegues

corporal ' 4 pliegues) Donde:
C=1.159
M= 0.0717
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Deurenberg y
0, = -
%Masa Grasa 32.74 /OMS; ((4.95/D colaboradores
4.5)*100)) (1991)
MG= (Peso Deurenberg y
.ll\fl(?;? Grasa 15.71 actual (kg) * colaboradores
%MG) /100 (1991)
Deurenberg y
Masa Magra 32.29 MM=P - MG colaboradores
(1991)
Peso 48 | PCT=MG+MM
corporal total
Area R Heymsfield y
Muscular del 11.35 '(A‘PMCI?I.;((C):EM) colaboradores
Brazo ' (1982)
Area del AB= CB?/ Heymsfield y
23 colaboradores
brazo 4x3.14 (1982)
. . Heymsfield y
Q;?%rg]a{;()sa 11.65 AGB= AB- AMB PO;E)?E:&?O%I colaboradores
(1982)
Gasto Kcal/dia= 66.47
energéticoen | 14358 | TA375XP+5 HARRIS-
J © IxT)-(6.76 BENEDICT
reposo
edad)
Gasto I[)Roi-lc-j(e)-N_JONES
energeético GET=1784 —(11 o .
total en X E) + (5 X P) + S‘:exo m(1); #(0)
. 2023 Tr=trauma(1); no
pacientes (255 x S) +(239 trauma(0)
con e:s,t_rés X Tr) (804 x Q) Q= quemadura(1);
fisiolégico no quemadura(0)
Necesidades
de liquido 1440 30 mI/k,g de
con base en peso/dia
edad y peso
Estimacién
de 1,8g/kg de
necesidades 864 peso/dia zeman y Ney
proteicas
REQUERIMIENTO CALORICO
2.023 kcal/dia
Carbohidratos 50%
1011,5 kcal 151.74 gr
Proteinas 17%
343,9 kcal 85.97 gr
Grasas 33%
667.5 kcal 74.17 gr
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EVOLUCION DE CAMBIO DE PESO DESDE PRIMERA A ULTIMA CONSULTA

—
7000 H\\‘\
0500 \\\
o 60,00
X
55,00
50,00 AN /
‘\\/
45,00 _ : :
ago-10 sep-10 feb-11 jul-11 dic-11 mar-12 oct-12 ago-13 nov-15 Jul-16 ago-16
==PESO| 72,00 71,20 68,40 64,20 62,20 60,80 58,70 54,90 49,20 48,00 53,00
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VALORES DE LABORATORIO

HEMOTOLOGIA BIOQUIMICA CLINICA
HEMATOCRITO |39 % PRO. TOTAL 5.2 g/dI*
HEMOGLOBINA | 13 g/dI ALBUMINAS 2.5 g/dI*
HEMATIES 8 x 106/mm3 GLOBULINAS 2.9 g/dl
VCM 42 u3 TRANSFERRINA | 92 mg/dI*
HbCM 15 uug FIBRINOGENO 180 mg/dI
LEUCOCITOS 34 x 10%/ mm3 B.R. CONJUG 0.3 mg/dl
N. MADUROS 52% B.R. LIBRE 2.3 mg/dl
LINFOCITOS 10%* B. R TOTAL 2.8 mg/dl
MONOCITOS 0.2% GLUCEMIA 110 mg/dl
N. JUVENILES 1.3% UREA 30 mg/dl

CREATININA 1.33 mg/dl
LACTATO 0.8 mmol/l
COLESTEROL 76 mg/dl*

ELECTROLITOS MINERALES
SODIO 145 mEq/l CALCIO 10 mg/dI
POTASIO 2.9 mEqg/l FOSFORO 3 mg/dl
CLORURO 97 mEqg/| MAGNESIO 1.9 mg/di
DI Na 1% COBRE 84 ug/dl
DIK 28% ZINC 78 ug/d|

Tomado del Hospital IESS. Fecha: 12 de Julio/2016. Ultimo dia intrahospitalario.
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TRATAMIENTO FARMACOLOGICO DIARIO

MEDICAMENTOS / DOSIS HORAS
LACTULOSA / 20 ML 06:00
08:00
NBZ (nebulizaciones) / 3CC SOL. 16:00
SALINA + 10 GOTAS DE ATROVENT
24:00
08:00
SIMETICONA /10 ML 16:00
24:00
08:00
ENSURE /10 ML 16:00
24:00
VITATORO /10 ML 10:00
10:00
ENSOY / 2 MEDIDAS 15:00
20:00
OMEPRAZOL / 20 MG 13:00
ACIDO FOLICO /5 MG 18:00
CLONAZEPAN /10 GTS 22:00

MEDICACION ESPECIAL

PATOLOGIA

PARACETAMOL / 500 MG

c/6H (15 dias)

Infeccion urinaria

IBUPROFENO / 400 MG C/8H (5 dias) Infeccion
Urinaria
PINZAMIENTO VESICAL c/4H (2 dias) Globo vesical

Datos: programa de atencion domiciliaria integral

39




PLAN DE ATENCION MEDICA DOMICILIARIA

HORA PROCEDIMIENTO
7:00 Cambio de guardia enfermeria
7:10 Toma de signos vitales
7:30 Administracién por PEG desayuno 800 ml + 2 medidas de ensure
8:00 = Cambio postural
* Nebulizaciones
= Administracion simeticona + 200 ml agua
10:00 = Cambio postural
= Administracion de colacién 300 ml + 2 medidas de ensoy
» Se realiza bafio
» Limpiezay cambio de apdsitos en estomas
» Terapia fisica
11:.00 Administracion agua 200 ml
12:00 = Cambio postural
»= Administracién de almuerzo400ml+ medidas ensure
13:00 Administracion omeprazol + 200 ml agua
14.00 = Cambio postural
= 100 ml agua
15:00 »= Administracion colacion 380 + 2 medidas de ensoy
» Descarte de Diuresis
15:30 Visita medico
16:00 = Cambio postural
* Nebulizaciones
17:00 200 ml de agua
18:00 = Cambio postural
» Administracién merienda 330ml + acido félico 2 mg + 2
medidas de ensure + 100 ml agua
19:00 Cambio de guardia enfermeria
19:10 Toma de signos vitales
20:00 = Cambios posturales
= Administracién de colacién + medidas ensoy
= Descarte de diuresis 500 ml
22:00 Administracion clonazepam + 500 cc de agua
24:00 = Cambios posturales
= Administracion omeprazol + simeticona + 100 ml de agua
24:10 * Nebulizaciones
= Cambio posturales
» Descarte de diuresis
2:00 = Cambio postural
= Administracién 100 agua
4:00 = Toma de signos vitales
= Cambio postural
» Descarte de desechos
6:00 = Cambio postural
= Administracion de lactulosa 20 ml
7:00 Cambio de guardia enfermeria

Datos: programa de atencion domiciliaria integral
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PLAN DE ALIMENTACION POR PEG

HORA

PRESCRIPCION

= Desayuno (coladas)
8:00 » 2 medidas de ensure
= 1 huevo (250ml)

= Jugo de frutas

10:00 = 2 medidas de ensoy (250ml)

5ml de aceite de oliva
2 medidas ensure

1 huevo

Agua 100 ml

12:00

Sopa + pollo; pescado; higado (80 gr) arroz

Yogurth

15:00 2 medidas ensoy

5ml de aceite de oliva
2 medidas ensure

1 huevo

Agua 100 ml

18:00

Sopa + pollo; pescado; higado (80 gr) arroz

=  Colacién

20:00 = 2 medidas ensure

Después de " Agua
P . = Emulsiéon de Scott
22:00 )
= Vitatoro

Datos: programa de atencién domiciliaria integral

MOLECULA CALORICA

100 DISTRIBUCION | V. ESPERADO | oo 10
KCAL 2023 1955,83 96.63
CHO 50 151.74 g1 149,225 98.67
PROTEINAS | 17 85.97 g1 82,655 96.13
GRASAS |33 7417 gr 72,59 97.29
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SIGNOS VITALES MES DE AGOSTO (01-09/08/2016)
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\ / \ 38
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80 — X / \\ /] | \ /
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y ¥ 35,5
/

60 35
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SIGNOS VITALES MES AGOSTO (10-18/08/2016)
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SIGNOS VITALES MES DE AGOSTO (19-27/08/2016)
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Cuadro 1. Los errores de diagnéstico mas comun con ELA (16)

El diagndstico final

Rasgos caracteristicos

Caracteristicas distintivas

LESIONES
CEREBRALES

LESIONES LA BASE
DEL CRANEO

MIELOPATIA
CERVICAL
ESPONDILOTICA

MIOSITIS POR
CUERPOS DE
INCLUSION (IBM)

LA NEUROPATIA
MOTORA
MULTIFOCAL
(MFMN)

Hallazgos clinicos
que desalientan el
diagnostico de ELA

Lesiones de la corteza motora
focales muy raramente imitan la
ELA, pero con lesiones frontales
coexistente dafio a la raiz cervical
o lumbosacra pueden causar
confusion.

Signos inferiores de los nervios
craneales (sintomas y signos
bulbares; atrofia de la lengua, a
menudo asimétrica)

Debilidad de las extremidades
progresiva. Inicio

asimétrica; signos de NMS y NMI
combinados en el brazo

(s); paraparesia espastica;
fasciculaciones vez en cuando en
los brazos.

debilidad progresiva; sintomas
bulbares; debilidad muscular
respiratoria

inicio asimétrica focal, la
integridad fisica superior se ve
comprometida

No hay evidencia de la
denervacion parcial cronica
generalizado (CPD) en las
extremidades

En las extremidades hay
menos desgaste de los
musculos C8 / T1 (raro, pero
presente en algunas lesiones
en el foramen magnum o de
alto nivel cervical)

Dolor en la distribucion de las
raices, pero el dolor no puede
ser grave y puede resolver
rapidamente; La progresion a
menudo seguido de
estabilizacion clinica; sin
afectacion bulbar.

Atrofia y debilidad
caracteristica de los flexores
de los dedos de profundidad y
cuadriceps femoral.

Debilidad a menudo fuera de
proporcién al desgaste;
mejora con inmunoglobulina
intravenosa

Alteraciones sensitiva, anormalidades esfinterianas, alteraciones
visuales, parecia de musculos oculares, presencia de movimientos
anormales excluyendo las fasciculaciones

45



Cuadro 2. Signos clinicos de compromiso de MNI'y MNS

NEURONA MOTORA
SIGNOS Y SINTOMAS

AFECTADA (UBICACION)

- Disartia

_ MNI (BULBO) - Disfagia

- Hipofonia
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Mutrition Assessment

Diiffuse Peritonitis,
Functional GI Tract intestinal abstruction,
Yes ‘_,_/ T N intractable vomiting, ilews,
intractable diarrhea,
l gastrointesiinal schemia
Enteral MNutrition

Parenteral Nutrition
Long-term Ehort-term

Gastrostomy Masngmsiric / \
Jejunostomy Masoduodenal
MNasojejunal
Gl l*unftmn Short-term Long-term or Fluid Restrition
Peripheral PN Central PN

NGV Yprnmu‘ﬂ

Standard Nutrients Speciality Formulas GI Function Returns
Nutrient Tﬂler:i]\.
Adequate Imadequate

Mo

Adeguate
Progress to PM Supplementation Progress to More
Dral Feedings ‘L Complex et and Oral

Feedings as Tolerated
Progess to Total
Enteral Feedings

Fig. 1. Ruta de administracién en soporte nutricional especializado (Tomado de A.S.P.E.N. logaritmos de soportes nutricional enteral o
parenteral en adultos)
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RESUMEN/ABSTRACT

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad de la neurona motora que se caracteriza por cambios
degenerativos mas marcados en las células del asta anterior de la médula espinal, los ndcleos motores de la
médula y el tracto corticoespinal. ELA afecta a los sujetos con mayor frecuencia de sexo masculino entre 45y 75
afios de edad y lleva a la muerte en 3 a 5 afios; su etiologia sigue siendo oscura. No hay sintomas cognitivos o
sensoriales que puedan atribuirse a la ELA; los pacientes son conscientes durante el curso de su enfermedad. El
espectro de manifestaciones clinicas que incluyen disfagia puede dar lugar a reducciones tanto en la calidad de
vida y la esperanza de vida. La disfagia se produce al inicio en aproximadamente un tercio de los casos, aunque en
general se produce en la etapa posterior de la enfermedad. Este documento describe un paciente sospechoso de
tener deterioro cognitivo y luego reconocido a ser afectado por ELA; un caso de hombre de 45 afios con una
disminucién en la capacidad de movimiento de las extremidades tanto superiores como inferiores, sin
desencadenante. Paralizacion de los musculos avanzo hasta la consecuente disfagia al cabo de un lapso de
tiempo de aproximadamente 10 meses. Después de 2 afios de evolucion se adicioné un diagnostico de
insuficiencia respiratoria. Actualmente se le brindan cuidados paliativos en un programa de atencién integral
domiciliaria con el fin de mejorar su calidad de vida, ya que no existe tratamiento satisfactorio para esta patologia.

ADJUNTO PDF;: ] sl [1 NO

CONTACTO CON Teléfono: +593- E-mail: anita.lyg@gmail.com
AUTORJES: 939765575 ' ' '
CONTACTO CON LA Nombre: Ludwig Alvarez Cérdova.

INSTITUCION Teléfono: +593-4-999963278

(COORDINADOR DEL

PROCESO UTE):: E-mail: drludwidalvarez@gmail.com

SECCION PARA USO DE BIBLIOTECA

N°. DE REGISTRO (en base a
datos):

N°. DE CLASIFICACION:

DIRECCION URL (tesis en la web):




