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RESUMEN: Introduccion y objetivo: El objetivo del estudio es establecer las alteraciones tempranas de
la disfagia orofaringea (DO) en la ELA bulbar y ELA espinal, comprobar posibles diferencias entre ambos
grupos y conocer el porcentaje de pacientes con ELA que precisa adaptaciones dietéticas tras su primera
visita al otorrinolaring6logo (ORL). Método: Estudio retrospectivo de 10 pacientes con ELA bulbar y 10
pacientes con ELA espinal de nuestro hospital, valorados por ORL al diagnostico reciente de ELA. Varia-
bles recogidas: demograficas (edad, sexo) y clinicas, incluyendo las alteraciones tempranas en la prueba de
deglucion bajo fibroendoscopia (FEES) y el tipo de dieta de cada paciente; y comparacién de los hallazgos
entre ambos grupos. Resultados: De 20 pacientes (mediana edad = 68 afios), el 50 % present6 ELA espinal y
el 50 % ELA bulbar. El test de deglucién demostré incompetencia en la propulsion del bolo alimenticio (15
% de pacientes) y residuo faringolaringeo (40 % de pacientes). Se evidencian diferencias estadisticamente
significativas entre ambos grupos en las penetraciones y aspiraciones objetivadas bajo FEES (p<0,05) yenla
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necesidad de adaptaciones dietéticas tras valoracion por ORL, predominando en la ELA bulbar. Discusion:
Encontramos diferencias significativas en la DO entre la ELA bulbar y espinal, describiéndose una alteracion
mayor en pacientes diagnosticados de ELA bulbar. Conclusiones: El papel fundamental del otorrinolarin-
gblogo recae en la deteccion temprana de la DO en enfermos con ELA, evitando y/o disminuyendo las
potenciales complicaciones respiratorias derivada de la misma.

PALABRAS CLAVE: Esclerosis lateral amiotrdfica; disfagia; deglucion

SUMMARY: Introduction and objective: The objective of the study is to establish the early alterations
of oropharyngeal dysphagia (OD) in bulbar ALS and spinal ALS, to verify possible differences between both
groups and to know the percentage of patients with ALS who require dietary adaptations after their first
visit to the otorhinolaryngologist (ENT). Method: Retrospective study of 10 patients with bulbar ALS and
10 patients with spinal ALS from our hospital, evaluated by ENT at the recent diagnosis of ALS. Variables
collected: demographic (age, sex) and clinical, including early alterations in the swallowing test under
fiberoendoscopy (FEES) and the type of diet of each patient; and comparison of the findings between both
groups. Results: Of 20 patients (median age= 68 years), 50 % presented spinal ALS and 50 % presented
bulbar ALS. The swallowing test demonstrated incompetence in the propulsion of the bolus (15 % of
patients) and pharyngolaryngeal residue (40 % of patients). Statistically significant differences are evident
between both groups in the penetrations and aspirations observed under FEES (p<0.05) and in the need for
dietary adaptations after ENT evaluation, predominating in bulbar ALS. Discussion: We found significant
differences in OD between bulbar and spinal ALS, describing a greater alteration in patients diagnosed with
bulbar ALS. Conclusions: The fundamental role of the otorhinolaryngologist lies in the early detection of
OD in patients with ALS, preventing and/or reducing potential respiratory complications derived from it.

KEYWORDS: Amyotrophic lateral sclerosis; dysphagia; deglutition

INTRODUCCION

En la actualidad, la disfagia aparece como un
sintoma que afecta aproximadamente a dos millo-
nes de espafioles, de los cuales inicamente el 10 %
presenta un diagnostico y tratamiento correctos.
Esta se define como la dificultad para deglutir,
es decir, la dificultad para hacer llegar alimentos
solidos o liquidos desde la boca hasta el estdmago,
por afectacion de una o mas fases de la deglucion
[1]. Supone un mecanismo fisiolégico complejo con
cuatro fases bien definidas (oral-preparatoria, oral
de transporte, faringea y esofagica) que engloban
respuestas voluntarias e involuntarias y en las que
participan seis pares craneales (V, VII, IX, X, XI 'y
XII), coordinados desde el tronco cerebral. Cuando
nos encontramos ante un paciente con disfagia, es
importante distinguir si es orofaringea o esofagica,
ademas de interesarnos por otros factores como
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saber que alimentos la produce, su progresion en
el tiempo, si se acompaina de algtin otro sintoma o
si existe alguna enfermedad sistémica asociada [1].
La disfagia orofaringea (DO) es aquella en la que
se producen alteraciones en una o mas de las tres
primeras fases de la deglucion, impidiendo asi la
llegada del bolo alimenticio al eséfago. Puede acom-
panarse de otros sintomas como tos, regurgitacion
nasofaringea, sialorrea, xerostomia, deglucion
fraccionada, disartria, disnea e incluso aspiracion
de alimento a la via aérea. La etiologia de la DO es
multiple, y entre sus diversas causas, se encuentra
la esclerosis lateral amiotréfica (ELA), enla que la
DO se muestra como sintoma inicial en el 60 % de
los pacientes [1].

La ELA, actualmente es reconocida como un
desorden neurodegenerativo multisistémico, descrita
por primera vez en 1869 por Jean Martin Charcot
como una patologia de neurona motora pura. Dicha
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patologia, presenta una gran heterogeneidicidad a
nivel clinico, neuropatoldgico y genético (existen
mas de 20 genes asociados a ELA que explican el
15 % de los casos, localizandose las 5 mutaciones
mds frecuentes en el cromosoma 9 como expan-
sidén de hexanucledtidos, asi como mutaciones en
la superdxido dismutasa 1 (SOD1), proteina de
union de acido desoxirrinbonucleico (ADN) TAR43
(TARDBP), fusionada en el sarcoma (FUS) y la
quinasa de unién al TANK 1(TBKI)) [2]. La principal
forma de manifestacion de la ELA es la debilidad
muscular focal con tendencia a avanzar durante la
progresion de la enfermedad, siendo precedida en
ocasiones de fasciculaciones musculares. La debili-
dad suele comenzar en las extremidades, afectando
principalmente a los musculos distales. En el 25-30
% de los casos, la enfermedad tiene un inicio bulbar,
presentandose con disartria, disfagia, disfonia y/o,
en menor frecuencia, debilidad de la musculatura
masticadora, asociandose esta variedad de ELA con
un avance mas rapido de la enfermedad y un indice
de supervivencia mas corto [2]. Existe un amplio
intervalo de edad al diagnoéstico (45-74 anos), asi
como de localizacién y progresion de la enferme-
dad. La media de supervivencia, desde el inicio de
los sintomas, es de tres afios y la principal causa de
muerte se relaciona con fallos de tipo respiratorio.
La incidencia de ELA es de 1, 75-3 personas por
cada 100.000 personas-afio, siendo mas frecuente
en el género masculino (ratio global de género 1,
2-1, 5) [2]. El diagnostico es clinico, no hay una
prueba o biomarcador definitorio de ELA. En 1994,
se crearon los primeros criterios diagnosticos acep-
tados, llamados Criterios del Escorial, que han sido
revisados en 1997 (Criterios del Escorial revisados
(CEER)) y modificados en 2008 segun el algoritmo
de Awaji-Shima, de tal forma que, segtin este algo-
ritmo, se clasifica la certeza diagndstica de ELA en
tres categorias: clinicamente posible, clinicamente
probable y definida [3]. En la actualidad no existe
tratamiento curativo para la ELA, siendo el trata-
miento de eleccién el riluzol (antagonista de los
receptores de N-metil D-aspartato (NMDA)), cuyo
objetivo es prolongar la supervivencia y mejorar la
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calidad de vida de los pacientes, con ayuda de un
manejo sintomatico, nutricional y soporte venti-
latorio [2, 3]. Por este motivo, es importante un
manejo multidisciplinar de la enfermedad, siendo de
especial relevancia el papel del otorrinolaringélogo
en el manejo de la DO asociada a esta enfermedad.

Los objetivos de este estudio son establecer las
alteraciones tempranas de la DO en la ELA bulbar
y la ELA espinal, comprobar si existen diferencias
entre ambas formas de la enfermedad y conocer
el porcentaje de pacientes con ELA que precisa
adaptaciones dietéticas tras su primera visita al
otorrinolaringoélogo.

MATERIAL Y METODO

Disefio del estudio. Se realizé un estudio
retrospectivo de casos y controles diagnostica-
dos recientemente de ELA bulbar y ELA espinal
valorados en el servicio de otorrinolaringologia
(ORL) del Hospital Nuestra Seniora de Sonsoles
de Avila entre el 01/01/2017 y el 30/04/2024. A
todos los pacientes se les realiz6 una exploracion
otorrinolaringolégica completa temprana y prueba
de deglucion bajo fibroendoscopia (FEES) para tres
texturas (liquido, néctar y pudding) en cantidades
de 5cc y 10cc para cada una de ellas.

Criterios de seleccion. Los pacientes incluidos
en el estudio fueron aquellos mayores de 18 afios
que cumplian criterios diagnosticos de ELA segun
la tltima modificacion de los criterios que es la de
Awaji-Shima.

Criterios de exclusion. Se desestimaron los
pacientes con un diagnostico definitivo diferente
a ELA y aquellos que presentaban imposibilidad
de realizar FEES.

Grupos y analisis estadistico. En nuestro
estudio se incluyeron 20 pacientes, de los cuales
10 padecian ELA bulbar y 10 ELA espinal. Fueron
recogidas variables demograficas (edad y sexo),
clinicas (tipo de ELA, forma familiar, tratamiento
con Riluzol, competencia del esfinter labial,
masticacion, movilidad lingual, fasciculaciones,
sensibilidad oral, reflejo nauseoso, incompetencia
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velopalatina, salivacion, propulsion del bolo,
residuo faringeo tras FEES, penetracién bajo
FEES, aspiracion bajo FEES) y relacionadas con
la dieta del paciente (dieta al diagnéstico y dieta
tras estudio de deglucién). El andlisis estadistico
fue realizado con SPSS version 25 Utilizamos la
lista de verificacion de casos y controles STROBE
al escribir nuestro informe [4]. Las variables demo-
graficas y clinicas fueron descritas mediante esta-
distica descriptiva. Se utilizaron valores absolutos
y porcentajes para datos cualitativos. Se emplearon
la mediana y su desviacién estandar para datos
cuantitativos debido a que los datos no siguieron
una distribucién normal. Entre los grupos, las
variables cualitativas fueron analizadas mediante
la prueba de chi-cuadrado. Se consideraron esta-
disticamente significativos aquellos datos que
mostraban p<0,05.

RESULTADOS

Descripciéon demografica y caracteristicas
clinicas. Del total de pacientes incluidos en el
estudio (n=20) solo uno presento la forma fami-
liar. La mediana de edad fue de 68 aflos. Predo-
mino el sexo masculino con un 65 % de hombres
frente a un 35 % de mujeres. E1 50 % de la muestra
presentd ELA de tipo espinal y el 50 % restante
ELA bulbar. Con respecto al tratamiento, el 80
% de los pacientes recibi6 riluzol. En la explora-
cidn, el 3 % present6 alteracion de la movilidad
lingual, el 10 % fasciculaciones linguales y el 5 %
fasciculaciones linguales y laringeas. El resto de
las variables a estudio (competencia de esfinteres,
alteracion en la masticacion, sensibilidad oral,
reflejo nauseoso, incompetencia velopalatina y
alteraciones de la salivacién) resulté normal en
el 80-95 % de los pacientes. En la primera valo-
racion, el 85 % realizaba una dieta oral normal
sin adaptaciones. En la prueba de deglucion bajo
FEES, el 15 % manifestd una incompetencia a la
propulsién del bolo alimenticio, percibiéndose
residuo faringolaringeo en el 40 % de los pacientes.
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Igualmente, se objetivaron alteraciones de penetra-
cion y aspiracion durante la prueba de deglucion
bajo FEES, de tal forma que un paciente presento
aspiracion y penetracion para texturas liquidas; un
paciente present6 penetracion y aspiraciéon para
texturas tipo néctar; un paciente presentd pene-
tracion y aspiracion tanto para texturas liquidas
como néctar; y otro paciente mostrd penetracion y
aspiracion para las tres texturas. Hubo un paciente
que rechazd la realizacion de la prueba. Tras la
valoracién completa del ORL, el 10 % del total
precisé dieta oral con adaptaciones (espesantes en
la mayoria de los casos y/o maniobras deglutorias)
el 5 % continud con dieta mixta (oral + dieta por
gastrostomia endoscopica percutdnea (PEG)) y el
10 % con dieta total por PEG.

Analisis entre grupos. En la comparativa
entre el grupo de ELA espinal y el grupo de
ELA bulbar, se obtuvieron diferencias cercanas
a la significacién en la movilidad lingual y en
la propulsiéon del bolo alimenticio, mostrando
mayor afectacion en aquellos pacientes con ELA
bulbar (p=0,06). Durante la realizacién de la
prueba de deglucién bajo FEES, se encontraron
hallazgos significativos (p<0,05), objetivandose,
en un 20 % de los casos, penetraciones y aspi-
raciones en pacientes con ELA de afectacion
bulbar, frente a ningtin caso en aquellos pacientes
con ELA espinal (Tabla 1). Respecto a la dieta al
diagndstico, se encontraron diferencias cercanas
a la significacion (p=0,06), ya que los pacientes
con ELA bulbar precisaron adaptaciones dieté-
ticas antes de la valoracién del ORL en un 15 %
de los casos, frente al 0 % de los pacientes con
ELA espinal. Es resefiable que ningun paciente
con ELA espinal necesitd adaptacion dietética
alguna tras la valoraciéon ORL, sin embargo, un
25 % del total de pacientes, todos ellos con afec-
tacion bulbar, precis6 de dichas adaptaciones (2
precisaron dieta oral adaptada, 1 dieta mixta y
2 dieta total por PEG) describiéndose asi dife-
rencias significativas respecto a la dieta tras la
valoracién del ORL (p<0,05) (Tabla 2).
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Tabla 1. Clasificacion y comparacion de variables clinicas de DO segun el tipo de ELA.

Variables ELA de inicio bulbar ELA de inicio espinal Significacion estadistica
(n=10) (n=10) (chi cuadrado)
) No 1 0
Competencia del esfinter labial - p=0305
St 9 10
L Conservada 7 9
Masticacion p = 0,466
Alterada 2 1
o Conservada 7 10
Movilidad lingual p=0,060
Alterada 3 0
No 7 10
Fasciculaciones linguales - p=0,060
Si 3 0
o Conservada 9 10
Sensibilidad oral p=0,305
Alterada 1 0
. Conservado 9 10
Reflejo nauseoso p=0,305
Alterado 1 0
‘ , No 8 10
Incompetencia velopalatina - p=0,136
S 2 0
Normal 8 10
Salivacion p=0,136
Alterada 2 0
o Conservada 7 10
Propulsion del bolo p=0,060
Alterada 3 0
No 6 6
Residuo faringeo - p=1
St 4 4
No 5 10
Penetracion bajo FEES - p=0,010
Si 5 0
o No 5 10
Aspiracion bajo FEES - p=0,010
St 5 0

Tabla 2. Adaptacion dietética antes y después de valoracion ORL segtin tipo de ELA.

Variables ELA de inicio bulbar ELA de inicio espinal Significacion estadistica
(n=10) (n=10) (chi cuadrado)
) L Sin adaptacion 7 10
Dieta al diagndstico p=0,060
Adaptada 3 0
. ) . Sin adaptacion 5 10
Dieta después de valoracion ORL p=0,010
Adaptada 5 0

DISCUSION

En nuestro estudio, la mediana de edad de
aparicion de los primeros sintomas de enfermedad
de ELA, corresponde a las observadas por otros
autores (68 afnos) [2]. La distribucién por sexos
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muestra predominio por el sexo masculino [3].
En nuestra muestra, solo un paciente exhibi6 un
patrén familiar, coincidiendo con lo documentado
en varios textos, esto se debe a mutaciones vincu-
ladas con la ELA, que explican solo una minoria
de los casos [2, 3]. Con respecto a las alteraciones
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encontradas en la exploracion de una valoracion
temprana del paciente con ELA al inicio de la
enfermedad (debilidad muscular, fasciculacio-
nes musculares tanto linguales como laringeas
que pueden producir rasgos disartricos, disfonia
y/o disfagia), son mas acentuadas y de comienzo
mds precoz, en pacientes que sufren ELA de tipo
bulbar, debido a la afectacidn de los diferentes
pares craneales. Esta afirmacion se repite en la
literatura revisada [5-9], aunque, en nuestro caso,
el tamafo muestral es reducido, lo que supone
una limitacién del estudio. Durante la prueba de
deglucion bajo FEES, describimos residuo faringo-
laringeo, penetraciones y aspiraciones tal y como
describen otros autores [7]: mostrando una mayor
prevalencia de penetracién y aspiracion aquellos
pacientes que presentan afectacion bulbar de la
ELA [8-10]. E125 % de nuestra cohorte que padecia
ELA bulbar, precis6 de adaptaciones dietéticas. Los
textos recalcan la importancia vital de un abordaje
temprano y multidisciplinar de estos pacientes y las
adaptaciones precisas para evitar complicaciones
respiratorias, ya que estas son la principal causa de
muerte [10]. Se encontraron algunas restricciones
durante el estudio, debido a la limitada cantidad de
investigaciones publicadas que traten las primeras
manifestaciones de la DO en la ELA.

CONCLUSIONES

Enla actualidad, la disfagia orofaringea es un
sintoma infradiagnosticado a pesar de su elevada
prevalencia. La etiologia de la DO es multiple,
describiéndose alteraciones de la deglucién en
enfermedades neuroldgicas como la ELA. La ELA
bulbar presenta una afectacion mas precoz e intensa
dela deglucion que la ELA espinal. El papel funda-
mental del ORL recae en la deteccion temprana de
laDO en enfermos con ELA, evitando y/o disminu-
yendo las potenciales complicaciones respiratorias
derivadas de la misma, mediante adaptaciones en
la dieta y en la via de administracién de ésta.
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