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MARCO TEÓRICO DEL PRESENTE PROTOCOLO DE ACTUACIÓN 
ALIMENTARIA Y NUTRICIONAL EN LA ESCLEROSIS LATERAL 
AMIOTRÓFICA 
 

 

INTRODUCCIÓN 

 
La Esclerosis Lateral Amiotrófica (ELA) se presenta clínicamente como una combinación 

de síntomas y signos derivados de la destrucción progresiva de las neuronas motoras superiores 
(localizadas en la corteza cerebral) e inferiores (situadas en el tronco del encéfalo y médula 

espinal).
1
 Se creía inicialmente que la ELA era una enfermedad pura de la motoneurona, pero 

actualmente se reconoce que existe degeneración neuronal en otras regiones de la corteza 

cerebral, circunstancia que puede complicar el espectro clínico. 
Los síntomas y signos típicos de la ELA son la debilidad muscular, la hiperreflexia 

osteotendinosa y la espasticidad debido a la degeneración progresiva de las neuronas motoras 
superiores; junto con la amiotrofia y las fasciculaciones como reflejo de la afectación de las 

neuronas motoras inferiores y la subsecuente denervación muscular.
2
 Cualquier grupo muscular 

puede verse afectado en la ELA, y la enfermedad se extiende progresivamente de unas regiones 

musculares hacia otras siguiendo un patrón relativamente predecible.  
En función de la localización, la extensión y la velocidad de destrucción de las neuronas, se 

distinguen distintas formas de presentación clínica de la ELA.
3
 La forma más frecuente de la 

enfermedad (y que se presenta en el 80 % de los casos) es la debilidad asimétrica de los 

miembros, pero que afecta fundamentalmente a las manos, y dificulta la manipulación de objetos 
cotidianos como botones y monedas; y a los pies, con dorsiflexión inicial que es seguida después 

por dificultad progresiva para levantarse de una silla sin ayuda y subir escaleras, entre otras 
actividades de la vida diaria. En el 20 % restante de los casos, los pacientes se presentan con 

síntomas iniciales de afectación bulbar, principalmente disartria y disfagia. La disfagia aislada, 
sin disartria, es excepcional. 

Aunque la mayoría de los pacientes ELA no presentan demencia (y en caso de existir ésta 
sería a predominio frontotemporal), en casi la mitad de ellos pueden detectarse grados variables 

de deterioro cognitivo.
4
 La labilidad emocional es muy frecuente en la forma bulbar de la ELA. 

La forma y velocidad de progresión de la ELA son variables entre los individuos afectados, 

pero la enfermedad empeora progresivamente hasta la muerte sin que en el transcurso ocurran ni 
“brotes” ni remisiones.  

La insuficiencia ventilatoria constituye la causa más frecuente de muerte entre los pacientes 
ELA, pero rara vez se presenta como el primer síntoma de la enfermedad, y ello solamente ocurre 

en el 5 % de los pacientes ELA.
5
 No obstante, la insuficiencia ventilatoria puede aparecer en 

cualquier momento durante la evolución de cualquiera de las formas de la ELA. En consecuencia, 

la capacidad vital forzada (CVF) es uno de los factores pronósticos de la evolución de la ELA en 
el momento del diagnóstico de la enfermedad, y se utiliza para evaluar la progresión de la 

enfermedad. 
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La supervivencia promedio del paciente ELA suele ser de entre 3 – 5 años tras el 

diagnóstico de la enfermedad, aunque casi la décima parte de los pacientes ELA puede sobrevivir 
durante más de 10 años.

6
  

 

Sobre la repercusión alimentaria y nutricional de la Esclerosis Lateral Amiotrófica 

 
La ELA, como enfermedad neurológica degenerativa, ejerce un importante impacto sobre 

el estado nutricional. Dependiendo de la construcción de caso utilizada en la encuesta 
epidemiológica, la prevalencia de la desnutrición asociada a la ELA varía entre el 16 – 55 %.

7
  

Por sí mismo, la desnutrición afecta negativamente la fuerza muscular y la inmunidad del 
paciente ELA, y suele acelerar el curso evolutivo de la enfermedad. La desnutrición es entonces 

uno de los factores predictores independientes de la calidad de vida y la supervivencia de los 
pacientes afectados por la ELA.

8-9
 Asimismo, la desnutrición (junto con la deshidratación) es otra 

de las causas de muerte en la ELA.
8-9

 
Son varios los factores implicados en la etio- y la fisio-patogenia de la desnutrición 

secundaria | asociada a la ELA, y suelen recorrer desde la disminución de las cantidades ingeridas 
de alimentos que se requieren para sostener el estado nutricional del paciente debido a la disfagia, 

la hiporexia, la sialorrea, y la depresión (entre otros factores); hasta el incremento en el gasto 
energético causado tanto por la resistencia aumentada a la insulina y la inflamación y/o eventos 

sobreañadidos como la neumonía. En más del 70 % de los pacientes ELA se han registrado 
ingresos energéticos disminuidos.

10
 

La disfagia orofaríngea es el principal determinante en la aparición de la desnutrición 
asociada | secundaria a la ELA, afecta a más del 80 % de los pacientes, y puede aparecer en 

cualquier momento de la evolución de la enfermedad, independientemente de la forma de 
presentación clínica.

11
 La disfagia puede aparecer también como síntoma inicial en la forma 

bulbar de la ELA.
12

   
La ELA afecta tanto la seguridad como la eficacia de la deglución.

13
 En algunos casos de 

ELA el primer signo de disfagia es la pérdida progresiva de peso, pero lo más frecuente es que el 
paciente ELA refiera episodios de atragantamiento y cambios en la voz después de comer como 

los primeros síntomas de la enfermedad. La seguridad de la deglución se ve agravada por la 
dificultad del paciente para toser y/o aclarar los restos de alimentos que pueden quedar en la 

garganta.  
Los pacientes ELA refieren salivación excesiva que pudiera confundirse con la sialorrea.

14
 

La salivación excesiva se produce por la acumulación de saliva en la boca del paciente que no es 
deglutida efectivamente debido a la afectación de la musculatura facial y faríngea. Las cantidades 

excesivas de saliva entorpecen la alimentación del paciente ELA e incrementan el riesgo de 
aspiraciones.  

La afectación de la musculatura de las manos y los brazos añade otras dificultades al 
proceso de alimentación en el paciente ELA.

15
 Así, el enfermo puede verse afectado en la 

preparación de las comidas y el manejo de los cubiertos, y de esta manera, en la capacidad de 
alimentarse por sí mismo. La debilidad de los grupos musculares del tronco superior y el cuello 

puede ocasionar problemas adicionales para que la cabeza permanezca en una posición fija, y que 
el cuerpo adopte una posición erecta.

16
 

La constipación (léase también estreñimiento) es frecuente en el paciente ELA, e introduce 
disconfort adicional.

17
 La constipación se origina primariamente de la dismotilidad cólica 

secundaria a las disautonomías que la ELA causa. La constipación también puede perpetuarse por 
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los cambios que se introduzcan en la dieta regular del paciente ELA, y la reducción en las 

cantidades ingeridas diariamente de agua y fibra dietética. 
Las disautonomías causadas por la ELA se extienden al retraso del vaciamiento gástrico, lo 

que provoca a su vez saciedad precoz, sensación de repletez, y reflujo gastroesofágico.
18

 Todos 
estos eventos terminan por afectar las cantidades de alimentos que el paciente ELA debe ingerir 

diariamente para satisfacer sus requerimientos energéticos.  

 

Sobre la evaluación del estado nutricional 
 

Se ha alcanzado consenso entre expertos y profesionales en virtud del cual, 
independientemente de la enfermedad de base, en todo paciente se debe completar un ejercicio 

exhaustivo de evaluación nutricional y reconstrucción de la composición corporal en el momento 
del diagnóstico definitivo de la condición primaria. De esta manera, el diagnóstico nutricional 

serviría para la elaboración de inferencias sobre la repercusión nutricional de la enfermedad y la 
probable evolución del paciente si las deficiencias nutricionales encontradas no son intervenidas 

apropiadamente. 
En el caso de la ELA, la evaluación del estado nutricional del paciente debe completarse 

como parte del diagnóstico integral de la enfermedad, habida cuenta de que la desnutrición es un 
importante factor predictor de la mortalidad.

8-9
 La evaluación nutricional debe también realizarse 

de forma periódica (como mínimo cada 3 meses) en cada encuentro posterior con el equipo de 
salud, a fin de detectar lo más temprano posible las posibles carencias nutricionales.

19
 Una 

pérdida de peso mayor del 5 – 10 %, tanto en el momento del diagnóstico como a lo largo de la 
enfermedad, supone un incremento de un 30 – 50 % en el riesgo de muerte.

20
 Por cada pérdida 

del 5 % del peso corporal la probabilidad de morir aumenta entre un 14 y un 30 %.
20

 Asimismo, 
un índice de masa corporal (IMC) < 18.5 kg.m

-2
 incrementa el riesgo relativo de muerte del 

paciente ELA.
21-23

 Cada punto de descenso en el IMC incrementa el riesgo de morir entre un 9 – 
20 %.

21-23
  

Todo protocolo de evaluación nutricional que se conduzca en el paciente ELA debe 
incorporar la reconstrucción de la composición corporal y la estimación del tamaño de la masa 

muscular esquelética (MME) y la masa magra corporal mediante técnicas de antropometría y 
bioimpedancia eléctrica (BIE).

24
 El equipo de salud podría así identificar tempranamente la 

creciente disminución de la MME para actuar consecuentemente. El ángulo de fase: un indicador 
bioeléctrico relacionado con la constancia de la masa magra corporal, se ha empleado en la 

construcción de pronósticos sobre la evolución del paciente.
24

   
El tamaño de la MME también podría estimarse de la excreción urinaria de creatinina si se 

tiene en cuenta que el músculo esquelético contiene el 98 % de las cantidades corporales de este 
analito. Una excreción urinaria de creatinina disminuida (< 80 % del esperado para el sexo, la 

edad y la talla del sujeto) apuntaría hacia una reducción significativa del tamaño de la MME. 
La evaluación del tamaño de la MME debería acompañarse de indagaciones sobre la 

funcionalidad de la contracción muscular, y del diafragma con particular interés. La realización 
de pruebas espirométricas en el paciente ELA serviría entonces para evaluar la funcionalidad del 

diafragma, y por extensión de los músculos auxiliares de la respiración. 
Por su parte, la evaluación bioquímica del estado nutricional del paciente ELA ayudaría en 

la documentación del estado de la síntesis hepática de proteínas secretorias, la presencia de 
estados proinflamatorios y de resistencia a la insulina, y de hipertrigliceridemias y otras 

dislipidemias.  
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No obstante lo expuesto en párrafos anteriores, las recomendaciones avanzadas en otros 

escenarios sobre el completamiento de los ejercicios de evaluación nutricional deben amoldarse a 
la realidad y la dinámica de la atención médica en Cuba. Hasta la próxima revisión, se 

recomienda que la evaluación del estado nutricional del paciente ELA se complete en el 
momento del diagnóstico inicial, primero; y después de acuerdo con la evolución del enfermo y 

en cada encuentro del paciente ELA y sus familiares con el equipo médico. 
 

Sobre los requerimientos nutrimentales en la Esclerosis Lateral Amiotrófica 
 

Varios autores han señalado la existencia de situaciones de hipermetabolismo e 
hipercatabolismo en los pacientes ELA.

26-27
 En la mayoría de los trabajos publicados, el gasto 

energético de los pacientes ELA es superior al esperado.
28-30

 Alrededor del 50 % de los enfermos 
presentan un aumento del gasto energético basal en el momento en que se hace el diagnóstico, y 

este aumento se mantiene constante a lo largo de toda la enfermedad.
28-30

 El incremento en el 
gasto energético basal se contrapone con la reducción en el tamaño de la MME que la ELA 

produce en el enfermo. Si se acepta que la MME representa la mitad de la masa corporal magra 
(léase también libre de grasa), y que ésta, a su vez, es el principal determinante del gasto 

energético del sujeto en condiciones basales, entonces el hipermetabolismo encontrado en los 
pacientes ELA sugiere la concurrencia de otros eventos moleculares y celulares que la 

enfermedad despierta. 
En efecto, en los pacientes ELA se han descrito eventos de disfunción mitocondrial, estrés 

oxidativo aumentado, estados proinflamatorios, y resistencia incrementada a la insulina: eventos 
todos que pueden explicar (al menos en parte) el hipermetabolismo encontrado.

31
 Al incremento 

documentado en el gasto energético basal hay que añadirle el aumento en el gasto metabólico 
derivado de las fasciculaciones, las infecciones intercurrentes, y el uso de los músculos auxiliares 

de la respiración debido al deterioro del trabajo respiratorio.
31

 Sumadas, todas estas influencias 
conducen a hipermetabolismo, hipercatabolismo, y proteólisis muscular; las que a su vez agravan 

el deterioro corporal y nutricional del enfermo ELA, y lo colocan en riesgo incrementado de 
complicaciones y muerte.

32-33
  

El hispermetabolismo asociado a la ELA se reconocería mediante el uso de técnicas de 
calorimetría indirecta y el correspondiente cálculo del cociente respiratorio (CR).

34-35
 Un gasto 

energético basal (GEB) ≥ 110 % de las esperadas para el sexo, la edad y la talla, y/o un CR > 1.0 
apuntarían hacia la presencia de estados de hipermetabolismo.  

El hipercatabolismo también podría reconocerse en el paciente ELA mediante la 
determinación de la excreción del nitrógeno ureico urinario (NUU). Tradicionalmente la 

excreción del NUU se determina mediante el ensayo de las concentraciones de urea presentes en 
una colección de 24 horas de orina. Se han propuesto ecuaciones predictivas de la excreción del 

NUU a partir del índice Urea-Creatinina propio de una muestra matutina de orina. 
Como se ha dicho en párrafos precedentes, el gasto metabólico en el estado de reposo está 

aumentado en la mitad de los pacientes ELA. A ello contribuyen tanto las consecuencias de la 
denervación motora y las disautonomías, como los cambios que la enfermedad introduce en la 

capacidad del paciente para sostener el estado nutricional por sí mismo, sin ayuda de terceros, 
mediante la ingestión oral de alimentos. La estimación de los requerimientos nutrimentales 

(energía incluida) es entonces esencial en la planificación de los regímenes alimentarios que se 
prescriben a los pacientes ELA, así como en el diseño e implementación de los esquemas de 

apoyo nutricional y nutrición artificial. 
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Los requerimientos nutrimentales pueden ser estimados mediante ecuaciones predictivas 

que han sido desarrolladas a lo largo de los años. Estas ecuaciones se derivan del conocimiento 
del gasto metabólico del sujeto en condiciones de reposo que se obtiene mediante técnicas de 

calorimetría indirecta, y se ajustan según el sexo, la edad, la talla y el peso corporal. Entre estas 
ecuaciones se suelen mencionar las propuestas por Harris y Benedict (1919)

36-37
 y Schofield 

(1985).
38

 
No obstante, se hace notar que estas ecuaciones predictivas presuponen un estado 

nutricional preservado del sujeto. Desviaciones del estado nutricional presente del paciente ELA 
respecto del esperado pueden trasladarse a sesgos importantes en los requerimientos 

nutrimentales estimados.
39

 En definitiva, cualquier estrategia de estimación de los requerimientos 
nutrimentales debe garantizar el logro de las metas nutrimentales, un peso corporal adecuado para 

la talla, y la paliación (o si ello no es posible, la minimización) de la pérdida de peso que pueda 
haber ocurrido en el paciente ELA. Asimismo, la estrategia que se siga para la estimación de los 

requerimientos nutrimentales en el paciente ELA debe asegurar la preservación de los tejidos 
magros y la masa muscular esquelética. 

Siempre se ha de hacer notar que los requerimientos nutrimentales del paciente ELA no 
permanecen estáticos, y deben ser revisados en cada encuentro con el enfermo, ante cada etapa en 

la evolución de la enfermedad, y en caso de cualquier evento agudo sobreañadido. 
 

Sobre la prescripción dietoterapéutica en la Esclerosis Lateral Amiotrófica 
 

La prescripción dietoterapéutica debe ser la primera intervención nutricional en los 
pacientes ELA, pero debe adecuarse a la etapa de progresión de la enfermedad y la capacidad del 

paciente de alimentarse por sí mismo o con ayuda de terceros.
40

  
El menú alimentario que se le prepare y se le ofrezca al paciente ELA debe ser variado a la 

vez que equilibrado, y palatable. La textura y consistencia de los alimentos se adecuarán al estado 
de las funciones masticatoria, salivatoria y deglutatoria del paciente ELA. La constipación puede 

ser paliada mediante una mayor presencia de fuentes alimenticias de fibra dietética insoluble 
como las frutas enteras, los vegetales enteros, y las leguminosas. 

Dadas las características clínicas del paciente ELA, y la repercusión de la enfermedad, es 
aconsejable incrementar la densidad energética y nutrimental de los alimentos que se le sirvan. 

Para ello, se recomienda el uso de aceites vegetales, leche en polvo, crema de leche, yogurt, y 
huevo, entre otros alimentos.  

La prescripción dietoterapéutica puede ser una oportunidad para la implementación de 
paradigmas de Farmacoinmunonutrición.

41
 En tal sentido, podría recomendarse una mayor 

presencia de alimentos elaborados con soja para un aporte superior de ácidos grasos 

poliinsaturados de la familia 3 por sus propiedades antiinflamatorias y antioxidantes. La 

restricción de la fritura como método de cocción de los alimentos sería otra forma de paliar el 
estrés oxidativo y la inflamación que puedan estar presentes en el paciente ELA. Igualmente, la 

resistencia a la insulina debería ser manipulada mediante el aseguramiento del equilibrio entre los 
glúcidos refinados (como los disacáridos) y los carbohidratos complejos. 

 

Sobre la suplementación vitamino-mineral en la Esclerosis Lateral Amiotrófica 

 
Se anticiparía que la satisfacción de las necesidades nutrimentales diarias mediante un 

menú alimentario completo, balanceado, equilibrado y variado no ameritaría intervenciones 
nutricionales adicionales como la suplementación vitamino-mineral (SVM). Sin embargo, se ha 
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reconocido en años recientes que la SVM podría servir varios propósitos, entre ellos, ayudar al 

paciente ELA a satisfacer los requerimientos de micronutrientes como las vitaminas liposolubles, 
C y del complejo B; y minerales como el zinc y el cobre; y lograr un tenor antiinflamatorio y 

antioxidante superior para contrarrestar efectivamente el hipermetabolismo asociado a la ELA 

mediante el uso de suplementos de ácidos grasos poliinsaturados de la familia 3, carnitina, 

ubiquinona y coenzima Q (CoQ).
41

 La SVM también serviría para aportar otros compuestos 
químicos como la creatina que contribuirían a la mejoría de la funcionalidad muscular.

41
 

Quedaría entonces por definir los suplementos, las dosis y la duración del tratamiento 
suplementario antes de la elaboración de las correspondientes recomendaciones. 

 

Sobre la nutrición enteral en la Esclerosis Lateral Amiotrófica 

 
La nutrición enteral (NE) debería ser considerada como una intervención nutricional en los 

pacientes ELA cuando no se satisfacen los requerimientos nutrimentales y/o cuando se 
comprueba pérdida de peso y/o disminución de la MME a pesar de que la figura dietoterapéutica 

prescrita aporte ≥ 95 % de los requerimientos.
42-43

 La NE también se prescribiría en caso de que 
aparecieran nuevos eventos en la evolución de la ELA que coloquen al paciente en riesgo 

incrementado de desnutrición. 
Los esquemas NE se pueden administrar por vía oral como regímenes ancilares de la 

prescripción dietoterapéutica. En estos esquemas las cantidades de nutrimentos (energía incluida) 
administrados diariamente representarían hasta el 30 % de los requerimientos nutrimentales. Se 

pueden diseñar e implementar esquemas NE que aporten el 100 % de los requerimientos 
nutrimentales estimados, pero podrían inducir al paciente ELA a la monotonía y la transgresión.  

Si la disfagia presente en el paciente ELA progresara hasta el punto de afectar la viabilidad 
de la vía oral, se discutiría la colocación de un acceso enteral para la infusión de los nutrientes. Se 

dispone de varias opciones, que recorren desde las sondas nasoenterales hasta las ostomías. En 
este punto, se hace notar que, una vez que se presenta, la disfagia progresa sin pausas, por lo que 

la discusión giraría en torno a la colocación de una gastrostomía (de preferencia) mediante 
técnicas mínimamente invasivas como la endoscopía percutánea.  

La NE serviría para sostener el estado nutricional del paciente ELA, y permitirle 
beneficiarse de los programas de rehabilitación neuromotora que se conduzcan para la 

preservación de habilidades motoras.
44-46

 La NE también serviría para prolongar la expectativa de 
vida del paciente ELA.

44-46
 Sin embargo, la NE no modifica el pronóstico de la enfermedad 

neurodegenerativa.
47

 
 

Sobre la nutrición parenteral en la Esclerosis Lateral Amiotrófica 
 

La nutrición parenteral (NP) es una modalidad de apoyo nutricional tecnológicamente 
demandante, y solo debería ser implementada en aquellos pacientes ELA en los cuales los 

esquemas NE se muestran incapaces de lograr las metas nutrimentales propuestas debido a la 
progresión de la enfermedad y/o el incremento en el hipercatabolismo.

48
 La NP también se 

considera en aquellos pacientes ELA que se presentan con una insuficiencia ventilatoria que les 
impide alimentarse adecuadamente.  

La colocación y mantenimiento de la vía de acceso venoso son primordiales en la 
efectividad de los esquemas NP, y se debe tener un cuidado extra en la selección del territorio 

venoso, el acceso venoso a colocar, la técnica de colocación del acceso, y la adherencia a los 
protocolos de desinfección y cuidado del acceso venoso. 
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De forma similar a lo anotado más arriba con los esquemas NE, la NP pudiera prolongar la 

expectativa de vida del paciente ELA, pero no modificará en lo absoluto el pronóstico de la 
enfermedad. 
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