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Dwsphagia in adult neuromuscular disorders.

Hereditary myopathies Pe rO hay m é S TERE

Myotonic dystrophy |

Myotonic dystrophy 2 e
Oculoph:

neeal muscular dvstroph

Mitochondrial myopathies Steinert-DM 1  25-80% 20% severa
Facioscapulohumeral dystrophy - . :
i . - Oculofaringea D 32% primer sintoma Afecta 96%
Congenital myopathies La S RA RAS | |
Duchenne muscular dystrophy °f Duchenne 61% atragantamientos 65% sensacion de
g
Limb girdle muscular dystrophies impactacion

Pompe's disease
Myofibrillar myopathies
Miscellaneous (MEGF10 myopathies, Vocal cord and pharyngeal
weakness with distal myopathy, matrin-3).
Acguired myvopathies
Idiopathic inflammatory myopathies (‘myositis’)
including inclusion body myositis
Newrogenic disorders
ALS/PMA
Bulbar poliomyelitis/PPS
SMA type |
Bulbospinal muscular atrophy (Kennedy's disease)
Peripheral neuropathies (GBS, diabetes mellitus) Pocos estudios y de poca calidad.....
Newromuscular junciion disorders
Myasthenia gravis
Lambert-Eaton syndrome

Congenital myasthenic syndromes Argov Z, 2021, DOI: 10.1016/j.nmd.2020.11.001; Tabor 2018 DOI:10.1111/nmo.13251;




L)

L)

L)

L)

L)

L)

Corteza cerebral

Disartri
I sa r rl a Receptoresaferentes |) ------f--------- Integracion sensitivo-sensorial
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Déficits Bulbares = Disfonia ,
Disfa gi a Cen:;;:slgssdaeng‘lbui;is: enlgl tt:oncclo::erebralz '-:--.--_nggf:aciénc.?ntralz
craneales: , solitario, de la tos , rganizacion
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DISARTRIA: Alteracion del habla debida a trastornos del control o . ..... o
muscular (paresia, lentitud, incoordinacion) de los mecanismos xil

de expresion del lenguaje

- Secundaria a lesion del SNC, SN periférico o del musculo Receptores R = = e \

DISFONIA: Alteracion de cualquiera de los tres parametros Modificado de Mistry , 2008.
acusticos de la voz: intensidad, tono o timbre. *generalmente se
alteran los tres aspectos. FREQ: -~ He

AMP: 69 dB

- Funcional o Organica o Mixta

DISFAGIA: Dificultad para ingerir el alimento, para hacerlo
progresar desde la boca al estdmago, manteniendo la proteccién
de la via aérea

- DO supone anomalia en uno 0 mas mecanismosy 0rganos
de la deglucion: boca, faringe, laringe, esofago




Alteraciones de la deglucion en
Neuromusculares

* DOF poco reconocida

* Alt Seguridady Eficacia

* § Calidad de vida

* # Morbilidad

Pérdida de peso- malnutricion
Mayor riesgo de aspiracion
Mayor riesgo de mortalidad

Debilidad muscular

Coexistencia con problemas respiratorios
Dificultad para expulsar secreciones
Dificultades de masticacion

Fase oral alargada

Déficit de aclaramiento faringeo

Acumulo de residuos = impactaciones
Penetraciones y Aspiraciones frecuentes
Tos inefectiva

Coexistencia de soporte respiratorio (CPAP,
mascaras..)

Patologia esofagica




Y en demencias....

* Demencias: prevalencia DOF de 13%- a 57%.

DOF en fases iniciales en FTD ...
Déficit atencion, toma de decisiones, apraxia, funciones ejecutivas
PEG no mejora supervivencia ni QoL

* Alzheimer : prevalencia 84-93% en moderadas a severas

Infraestimada...relacionada con reduccion progresiva de ingesta

En fases iniciales de AD supone alargar ingestas, reduccion movimientos linguales, apraxia
deglutoriay reflejo deglutorio enlentecido—=> malnutricién, deshidratacion

En fases moderadas dificultades para aclarar los residuos con aspiracion pre, durante y
postdeglutoria

NE puede ser util en fases agudas...
* En severas no mejora la supervivencia ni disminuye el riesgo de aspiracion

Mira A, et al. 2022. DOI: 10.1590/1980-5764-DN-2021-0073
Alagiakrishnan K. 2013. DOI: 10.1016/j.archger.2012.04.011
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DO global: 36’9%.

Varia por continentes: Oceania 56’3% > Africa > Asia> Europa 36’1% > América 28’9%

Prevalencia depende del estadio, método diagndstico, duracion enfermedad, edad del |

Disfagia y Enf. Parkinson

paciente

Fase Oral: » Fase Faringea:

* Dificultades iniciar deglucién * Reflujo nasal

* Residuos orales  Penetracién

* Deglucion fraccionada  Aspiracion

 Caida prematura a faringe «  Alt. Peristaltismo esofagico

También en fases precoces: solo 5% sin DO, pero el 25% aspiraban y el 20% silente

Liquidos y sélidos viscosidades mas afectadas

Discrepancias entre signos de exploracion instrumental y autopercibidos

Pflug 2018 DOI: 10.1007/s00455-017-9831-1; Gong 2022, DOI: 10.3389/fneur.2022.1000527; Gandhi 2022; DOI: 10.1044/2022_AJSLP-21-00385; ,

Gandhi 2023, DOI: 10.1002/li0o2.1019
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Enf Parkinson? el

Review Article A

L4 ReVi S i c,) Nns i Ste m a,ti ca ( P R I S M A) . Consensus on the treatment of dysphagia in Parkinson’s disease et
Calidad estudios de la IV

Pacientes con Hoehn & Yahr Il o mayor, babeo, bajo peso o signos de disfagia, deben ser explorados en
B Fase ON y OFF. Deben realizar Ingestas en ON

* Pacientes con signos de DO, neumonia o rapido deterioro QoL deben ser evaluados de forma
instrumental.

* FEES exploracion de eleccion. Si no es posible hacer VFSS.
* Sino es posible = prueba clinica

A-‘IOO% CONSenso

* En pacientes con DO se debe optimizar el tratamiento antiparkisoniano para mejorar la clinica B
motora.

* Pacientes diagnosticados de DO deben recibir tratamiento de rehabilitacion (adaptacién del bolo,

maniobras posturales y programas de ejercicios) de forma individual, después de una evaluacion

multidimensional de la deglucion. A-100%
- 6 consenso

*Burgos 2017. ESPEN Guideline clinical nutrition in neurology.Clinical Nutrition 37 (2018) 354e396
*Schindler A, et al. Consensus on the treatment of dysphagia in Parkinson’s disease. J Neurol Sci. 2021;430.
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Review Article ]
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Consensus on the treatment of dysphagia in Parkinson’s disease =~ &&=

Pacientes con EP en Tto de estimulacion cerebral, la disfagia debe evaluarse a corto y largo
plazo: detectar cambios y proporcionar intervencion si necesario.

Tto estandar disfagia si nivel cognitivo suficiente y en funcidn de alt fisiopatoldgica a partir de
hallazgos instrumentales: postura, habilidades.

Deshidratacion: los espesantes pueden ser beneficiosos, con viscosidad determinada
instrumentalmente y con control de hidratacion.

LSVT® esta disenado para tratar la voz, no debe considerarse un tratamiento primario para la
disfagia en pacientes EP

La EMST puede ser beneficiosa si hay penetracion o aspiracion y una cognicion adecuada, y se
debe prescribir en funcion alt fisiopatologicos en base a hallazgos instrumentales.

Schindler A, Consensus on the treatment of dysphagia in Parkinson’s disease. J Neurol Sci. 2021;430.



Esclerosis Lateral Amiotrofica:

* Progresion rapida y fatal
- Progresion clinica a zonas contiguas: EESS — bulbar

« Bulbar: paralisis progresa en sentido ant-post. y a
veces inicia en laringe.

- Afectacion ant. de lengua, masticacion y
retropulsion (falsas rutas).

« Disfagia sintoma inicial en 10-30% pacientes
» El 47-86% presentan Disfagia, alt Seguridad y Eficacia

Miller et al. 2009, DOI: 10.1212/WNL.0b013e3181bc0141
Ruoppolo 2013, DOI: 10.1111/ane.12136
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E.L.A. y Disfagia: alt. nutricionales

Sensacion de cuerpo extrafo Alteraciones en Deglucion en relacion a la progresion
de las dificultades de fonacién.

dificultad para formar y Pérdida de peso 2 meses previos al Diagndstico

. S M . . ?
controlar el bolo alimenticio (¢disfagia desapercibida?)

L &

fatiga al masticar

l Aspiraciones silentes, progresivas, deterioro estado
alargamiento del tiempo oral nutricional

L &

v Después solo toleran consistencia triturada o

atragantamiento y tos con liquidos liquidos con espesantes
l v’ Texturas intermedias
ee .. - v Volumen pequefio, fatiga
dificultad en progresion de sélidos. Ped g

v PEG precoz
Higo 2004, DOI: 10.1016/j.anl.2004.05.009; Ruoppolo 2013, DOI: 10.1111/ane.12136; Patee 2019, DOI: 10.1002/mus.26408



¢Como se aborda la DO en E.L.A.?

* Screening de |la DO en todos los casos, al diagndstico y en seguimiento (cada 3 meses),
yiY en funcion del deterioro

* Screening de malnutricidon en todos los casos, al diagndstico y en seguimiento cada 3

meses. E

* No hay métodos diagnodsticos especificos disponibles. Los métodos de evaluacion para
trastornos neurologicos son apropiados: Cuestionarios estructurados, pruebas del agua
y MECV-V, Técnicas instrumentales (VFSS,FEES)

* Se recomienda realizar VFSS para el diagnostico precoz de la DO.

* En pacientes con DO moderada se deben adaptar liquidos y sélidos para evitar
aspiraciones, en funcion de los resultados de la VFSS A

*Burgos 2017. ESPEN Guideline clinical nutrition in neurology.Clinical Nutrition 37 (2018) 354e396



Esclerosis Multiple y Disfagia
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e Alt. Deglucion de grado variable:
e alt. controly propulsién lingual,
e descoordinacion neuromuscular,
e alt. reflejo deglutorio,

e sintomas de penetraciony aspiracion (voz humeda)

e Coexisten espasticidad, debilidad, ataxia en los ms deglutorios
* DO contribuye al deterioro de la QoL

* Neumonia aspirativa contribuye a la mortalidad en las etapas
finales

Terré 2004, DOI:10.33588/rn.3908.2004247; Aghaz 2018 DOI: 10.18502/ijnl.v17i4.592; Restivo 2024, DOI: 10.3389/fneur.2024.1514644



¢cComo se aborda laDO en la

Esclerosis Multiple?

A-95% consenso

* Se deben realizar exploraciones de deteccion de DO al inicio de la enfermedad,
especialmente si alt. cerebelosas.

* La exploracion debe repetirse a intervalos regulares dependiendo de la situacion clinica.

No hay suficientes pruebas para recomendar un método de deteccion especifico para

esta poblacion.
A-95% consenso

Debe realizarse exploracion instrumental en pacientes con alto riesgo de disfagia

(discapacidades severas, disfuncion cerebelosa y larga duracién de la enfermedad) o con
sintomas de disfagia.

No hay suficiente evidencia para recomendar un método de diagnodstico especifico

A-100% consenso

*Burgos 2017. ESPEN Guideline clinical nutrition in neurology.Clinical Nutrition 37 (2018) 354e396



Enfermera Gestora de Casos

UMELA: valoracion integral ELAy NM
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