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Resum Ι Abstract 

[CAT] 

Introducció: la malaltia de la neurona motora (MND) cursa amb 

debilitat progressiva de la musculatura i acaba conduint a la mort del 

pacient en 3-5 anys. La supervivència augmenta fins a 10 anys en 

alguns fenotips. És considerada una malaltia minoritària, té una 

prevalença de 3-5 casos/100.000 habitants, i una incidència d’1-2 

casos nous/100.000 habitants a l’any. L’afectació de la 

motoneurona superior i/o inferior en diferents territoris musculars 

dona lloc als diferents fenotips de la malaltia. L’ELA és la forma més 

prevalent, però en el moment actual, l’MND engloba 6 fenotips 

diferents. La disfàgia orofaríngia és altament prevalent, 

aproximadament el 35% dels pacients presenten un fenotip d’inici 

amb afectació bulbar i disfàgia, i està descrit que fins un 80% dels 

pacients arribaran a desenvolupar disfàgia, independentment del 

fenotip d’inici. Aquesta condició limita la qualitat de vida de qui la 

pateix, i per això és imprescindible fer-ne un diagnòstic acurat i 

precoç.  

Objectius: anàlisi dels qüestionaris i escales de valoració de la 

disfàgia, així com l’ús de la tècnica instrumental gold standard (la 

videofluoroscòpia), en una població amb MND. L’estudi de 

prevalença de disfàgia en una mostra de pacients amb MND i la 

seva influència en la forma farmacèutica de riluzol i la supervivència. 

Per últim, millorar la qualitat assistencial amb l’elaboració de guies 

d’alimentació per a pacients amb MND i disfàgia, amb propostes de 

modificació de la textura dels aliments, per tal que els pacients 

puguin cobrir els seus requeriments nutricionals, augmentats per la 

pròpia malaltia. 

Resultats: els instruments de cribratge de la disfàgia disponibles són 

poc específics i sensibles en població amb MND. El qüestionari de 

qualitat de vida per a persones amb disfàgia (SwalQoL), així com les 

escales de valoració clínica específiques de l’MND, l’escala de 
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severitat (ALS-SS) que avalua la deglució, aporten una informació 

més acurada de la presència de disfàgia en aquests pacients. En 

concret, el qüestionari SwalQoL FS revisat, desenvolupat en 

aquesta tesi, podria ser un bon instrument de cribratge per als 

pacients amb MND que realment no tenen disfàgia. La valoració 

instrumental de la disfàgia és d’especial interès ja que aporta 

informació objectiva sobre l’afectació del territori bulbar i la 

presència de signes d’alteració de la deglució que sovint passen 

desapercebuts amb la valoració clínica. La disfàgia condiciona la 

supervivència. Els pacients amb disfàgia tenen una supervivència 

menor que els pacients sense disfàgia. I s’ha observat que l’escenari 

pitjor és la disfàgia a líquids i sòlids, seguits dels que tenen disfàgia 

a sòlids i finalment dels que tenen disfàgia a líquids, diferències 

estadísticament significatives, (p<0,001). 

La publicació de la guia “Con Gusto”, amb la posterior ampliació 

“Comer y beber Con Gusto” suposa una millora de la qualitat 

assistencial dels pacients amb MND. La textura de fàcil deglució 

proposada a la segona part de la guia obre possibilitats de major 

adherència a les modificacions de textura per a persones amb 

disfàgia tal i com mostra el panell de valoració sensorial efectuada. 

Conclusions: Entre les eines disponibles per al cribratge i valoració 

de la disfàgia, la que presenta una millor especificitat i sensibilitat en 

pacients amb MND és l'ALS-SS. L'EAT-10 és menys precís en 

pacients amb MND. Aquests minimitzen els símptomes de disfàgia, 

l'ús de la videofluoroscòpia és necessari per objectivar les 

alteracions de la deglució. 

Disposar d’una guia d’alimentació específica per a l’MND i centrada 

en la disfàgia és de gran interès. Permet l'abordatge de la disfàgia a 

l’MND i en altres patologies que cursen amb disfàgia orofaríngia. 

Aquesta guia contribueix a millorar la qualitat assistencial dels 

professionals de la salut i la qualitat de vida dels malalts i cuidadors 

encarregats de les elaboracions alimentàries de pacients amb 

disfàgia. 
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[ENG] 

Introduction: motor neuron disease (MND) is a neurodegenerative 

condition leading a progressive weakness of the muscles and ends 

up leading to the patient's death in 3-5 years. In some phenotypes, 

the survival is extended up 10 years. The involvement of the upper 

and/or lower motor neuron in different muscle territories gives rise to 

the different phenotypes of the disease. ALS is the most prevalent 

form, but MND currently encompasses 6 different phenotypes. 

Oropharyngeal dysphagia is highly prevalent, it has been described 

that up to 80% of patients will develop dysphagia. This condition 

limits their quality of life, it is essential to make an accurate and early 

diagnosis. 

Objectives: to analyse questionnaires and rating scales for 

dysphagia, as well as the use of the gold standard instrumental 

evaluation (videofluoroscopy), in a MND population. Study of the 

prevalence of the dysphagia in a sample of patients with MND and 

its influence on the use of different riluzole oral formulation, and 

survival. Finally, improve MND patient’s quality of life with food 

guides and recipes of modified texture food. 

Results: Available dysphagia screening test are not very specific and 

sensitive in the MND population. Of those studied, the ones that 

provide the most accurate information about dysphagia in MND 

patients are the swallowing quality of life questionnaire (SwalQoL), 

as well as the ALS severity scale (ALS-SS). The revised SwalQoL FS 

questionnaire, developed in this thesis, could be a good screening 

for those patients who doesn’t have dysphagia. The 

videofluoroscopy provides objective information on the involvement 

of the bulbar territory and the presence of signs of dysphagia 

unnoticed with the clinical assessment. Patients with dysphagia have 

a shorter survival than patients without dysphagia.  

"Con Gusto" guide and its extension "Comer y beber Con Gusto, they 

mean an improvement in the quality of care for patients with MND. 

The recipes with easy-to-swallow texture could improve adherence 

to the dietary treatment of dysphagia, as shown by the sensory 

evaluation panel. 
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Conclusions: Among the tools available for the screening and 

assessment of dysphagia, the one with the best specificity and 

sensitivity in patients with MND is the ALS-SS. Patients with MND 

minimize the symptoms of dysphagia. The use of the 

videofluoroscopy is necessary to objectify swallowing disorders. 

Having a specific feeding guide for MND and focused on dysphagia 

is of great interest. It allows the approach of dysphagia in MND and 

in other pathologies. This guide contributes to improving the quality 

of care of health professionals and the quality of life of patients and 

their caregivers. 
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I. Introducció 

1. Malaltia de la neurona motora 

1.1 Fisiopatologia de la malaltia  

La malaltia de la neurona motora (motor neuron disease, MND, de 

les sigles en anglès) és una malaltia neurodegenerativa de les 

neurones motores que cursa amb debilitat i atròfia muscular 

progressiva, específica del sistema motor (1). Com a conseqüència 

de la pèrdua d’innervació muscular a diferents territoris acaba 

produint una pèrdua funcional de la musculatura esquelètica i dona 

lloc a una fallada respiratòria que condueix a la mort del pacient (2) 

en el termini de 3-5 anys des de l'inici dels símptomes. En alguns 

casos la supervivència arriba als 10 anys (3). 

Les neurones motores afectades poden ser la primera, o 

motoneurona superior (upper motor neuron, UMN, de les sigles en 

anglès), la segona, o motoneurona inferior (lower motor neuron, 

LMN, de les sigles en anglès), o una combinació de totes dues 

(UMN+LMN). En un mateix territori muscular poden afectar-se 

simultàniament els dos tipus de neurones o bé afectar-se inicialment 

una i posteriorment l'altra. També poden existir afectacions de 

diferent motoneurona a diferents territoris musculars. Segons 

aquestes distribucions donarà lloc a diferents fenotips de la malaltia, 

tal com es descriurà més endavant. 

Els signes i símptomes derivats de l'afectació de cada tipus de 

motoneurona són diferents. L'afectació de la UMN dona lloc a 

l’espasticitat muscular amb pèrdua de destresa, hiperreflèxia 

(reflexos patològics) i labilitat emocional quan l'afectació es produeix 

en territori bulbar. En canvi, l'afectació de la LMN dona lloc a debilitat  

muscular (parèsia) i atròfia, a més de fasciculacions (alteració de 

l'excitabilitat de la membrana neuronal), rampes, hipotonia i 

areflèxia. Aquesta darrera poc freqüent ja que la característica més 

comuna és la hiperreflèxia (2). 
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En els darrers anys s'ha vist que l'MND no es limita exclusivament a 

dèficits motors, sinó que els pacients desenvolupen canvis en la 

funció executiva, del llenguatge i de la memòria, a més de 

símptomes neuropsiquiàtrics com apatia, desinhibició, pèrdua 

d'empatia, amb patrons similars a la dels pacients amb demència 

frontotemporal (4). 

L'esclerosi lateral amiotròfica (ELA) o amyotrophic lateral sclerosis, 

ALS, de les sigles en anglès, és el fenotip clínic més prevalent de 

l'MND i cursa amb afectació de les dues neurones motores. El terme 

ELA sol utilitzar-se indistintament per referir-se a qualsevol fenotip 

de l’MND, però realment només és una de les possibles formes. Dins 

l'espectre de l'MND podem trobar "formes completes" amb afectació 

combinada de la UMN+LMN en diferents territoris musculars (ELA 

clàssica), i "formes incompletes" amb afectació exclusiva de la UMN 

o de la LMN generalment limitat a un únic territori muscular (5). És 

el cas dels fenotips esclerosi lateral primària (ELP) o primary lateral 

sclerosis, PLS, de les sigles en anglès, i atròfia muscular progressiva 

(AMP) o progressive muscular atrophy, PMA, de les sigles en 

anglès. Aquests fenotips presenten afectació exclusivament de la 

primera neurona motora en el cas de la PLS i de la segona neurona 

motora exclusivament, en el cas de la PMA (3)(6)(7). La variabilitat 

en la presència de signes de primera i/o segona motoneruona 

explica l'heterogeneïtat clínica de l'MND i les diferències en la 

supervivència (8) (Figura 1). 
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Per entendre millora la fisiopatologia de la malaltia, cal recordar que 

la UMN es troba a nivell de l'escorça cerebral. Condueix els estímuls 

des de l’àrea motora cortical fins als nuclis motors dels nervis o 

parells cranials (situats al tronc encefàlic) o bé arriba fins a la 

medul·la espinal. Al llarg de la medul·la espinal constitueix les vies 

de conducció d’impulsos motors (tracte corticoespinal) a través de 

les zones laterals de la substància blanca fins arribar a la 

prominència anterior de la substància grisa on fa sinapsi amb el cos 

de la segona motoneurona. 

La LMN es troba a la prominència anterior de la substància grisa de 

la medul·la espinal i innerva la musculatura esquelètica per donar 

lloc a la contracció voluntària del múscul (Figura 2). 

  

. 

Figura original de Mahoney CJ et al. (118).  

PMA=AMP, Atrofia muscular progressiva. PLS = ELP, Esclerosi lateral primària 

*es representa la variant flail-arm però també aplica per la variant flail-leg. 

Figura 1: Representació de l'espectre de l’MND. Formes completes i incompletes 
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Medul·la espinal, regió cervical: 

- musculatura extremitats superiors 

- musculatura respiratòria (nervi frènic) 

Tronc encefàlic, regió bulbar: 

- nervis cranials 

- musculatura orofaríngia 

Medul·la espinal, regió toràcica:  

- musculatura extremitats inferiors 

Medul·la espinal, regió lumbar:  

- musculatura extremitats inferiors 

Escorça cerebral: 

- nuclis motors -UMN 

- neurones corticals –  

regió frontotemporal 

Adaptació de la imatge original de Brown et al. 2017 (38) 

Figura 2: Representació de les neurones motores i els territoris musculars innervats 
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1.2 Diagnòstic i tractament 

1.2.1 Diagnòstic 

Establir un diagnòstic d’MND és complex per la gran variabilitat 

clínica d'aquesta, amb múltiples presentacions que es poden 

confondre amb altres malalties neurològiques. El diagnòstic es basa 

en la clínica, signes d'alteració de la motoneurona superior i/o 

inferior i regions afectades; a més de l’avaluació electrofisiològica 

del múscul mitjançant electromiografia. El comitè internacional 

d'experts en MND va arribar a un primer consens el 1994. Va establir 

i publicar els criteris per al diagnòstic de l’MND sota el nom de 

criteris El Escorial (9). Una nova trobada d'experts a Airlie House el 

1998 va donar lloc a la publicació l’any 2000 dels criteris El Escorial 

revisats o El Escorial – Airlie House (10) amb una revisió i ampliació 

de les categories diagnòstiques. El 2006 hi va haver un nou consens 

d'experts a Awaji, i es va formular l'algoritme Awaji-Shima publicat el 

2008 (11) on es van establir tres categories diagnòstiques: ELA 

definitiva, ELA probable i ELA possible; que són d’utilitat encara en 

el moment actual. (Annex 1: criteris diagnòstics). 

Les revisions constants dels criteris diagnòstics tenen com a 

objectiu augmentar la sensibilitat d’aquests per poder incloure el 

major nombre possible de pacients amb MND malgrat presentin una 

variabilitat fenotípica que portaria a la seva exclusió (12). És a dir, 

intentar reduir el nombre de pacients que quedarien sense 

diagnòstic perquè no encaixen en els criteris diagnòstics malgrat 

que la valoració clínica porti a la sospita diagnòstica d’una malaltia 

dins l’espectre de la malaltia de la neurona motora. 

Els avenços en la investigació de l'MND han permès desenvolupar 

nous biomarcadors, descriure gens relacionats amb la malaltia i 

demostrar la presentació d'alteracions cognitivo-conductuals no 

descrites prèviament. Les millores en tècniques d'imatge i proves 

neurofisiològiques permeten una millor descripció de les alteracions 

de la primera neurona motora. Per aquest motiu, el 2019, es va fer 

un nou consens d'experts internacional que va definir i publicar el 
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2020 els criteris Gold Coast (13) (Annex 1). Aquests criteris amplien 

la informació de com s'han de tenir en compte els criteris clínics 

usats fins a dia d’avui (Awaji 2008) i estableix clarificacions 

importants sobre aquests. Els criteris Gold Coast 2020 permeten 

una millor definició i diagnòstic de l'MND. Es postula que no és una 

malaltia limitada al sistema motor sinó que també té afectacions a 

nivell cognitivoconductual o psiquiàtriques, i alteracions genètiques. 

De moment, no inclou aquestes alteracions com a criteris 

diagnòstics essencials, sinó que postula que poden servir per a 

obtenir un subtipus de classificació de la malaltia. Aquests criteris 

han de ser sotmesos a discussió i estudis de recerca per comprovar-

ne la utilitat en la pràctica clínica. 

1.2.2 Tractament 

Fins ara no hi ha un tractament curatiu ni que pugui revertir la 

progressió de la malaltia. El tractament de la malaltia es centra en 

millorar la qualitat de vida del pacient i augmentar-ne la 

supervivència. Les guies de pràctica clínica a l’MND estableixen que 

s'ha de donar una atenció assistencial en centres de referència i que 

s'ha d'oferir el tractament farmacològic disponible (14). 

El seguiment del pacient amb MND s'ha de fer amb una periodicitat 

de 3-4 mesos per part d'equips multidisciplinaris en centres 

d'atenció especialitzada en la malaltia (centres de referència). 

Segons el moment evolutiu de la malaltia s'oferiran al pacient els 

tractaments mèdics relacionats amb l'augment de la supervivència: 

la ventilació no invasiva (VNI) i la col·locació d'una gastrostomia 

d'alimentació (15). 

L'únic tractament farmacològic aprovat per l'agència reguladora del 

medicament europea (EMA) és el riluzol i pot alentir la progressió de 

la malaltia (16). Una dosi diària de 100mg de riluzol és raonablement 

segura i probablement perllonga la mitjana de supervivència en uns 

dos o tres mesos en pacients amb ELA (17); fins i tot, altres estudis 

recents apunten que la supervivència pot augmentar entre sis i 

dinou mesos en pacients tractats amb riluzol (18). 
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No està ben establert l'estadi de progressió de la malaltia més 

adequat per iniciar el tractament amb riluzol (19) ni la durada 

d’aquest (20)(21). En el moment actual, el fàrmac està disponible en 

comprimits i suspensió oral, i ja s’ha demostrat que són formes 

bioequivalents (22). L’any 2014 l’agència espanyola del medicament 

i productes sanitaris (AEMPS) autoritza per primera vegada la 

comercialització de la suspensió oral. Fins aquell moment, l’única 

formulació disponible era en comprimits, des de l’any 1996. Les 

dues formes farmacèutiques possibiliten una millor adherència al 

tractament. L'inici del tractament amb riluzol en suspensió oral evita 

els canvis de forma farmacèutica al llarg de la progressió de la 

malaltia i garanteix el compliment del tractament (23), fins i tot en 

pacients portadors de gastrostomia d'alimentació (24). 

1.3 Pronòstic i supervivència 

En un mateix estadi de progressió de la malaltia segons el sistema 

de classificació King's (25) hi ha diferències importants en la 

supervivència segons l'inici de la malaltia (4). Els factors que es 

relacionen de forma independent amb una supervivència més gran 

són l'edat (menor de 55 anys), el lloc d'inici (espinal) i el tractament 

amb riluzol (26). 

S'ha informat d'una supervivència mitjana des de l'inici dels 

símptomes entre 3 i 5 anys (27), però s'observa una gran variabilitat 

en el temps de supervivència segons els fenotips, tal com es descriu 

a la literatura (28). Els pacients amb fenotips d'MND diferents de 

l'ELA clàssica tenen un pronòstic millor (29). La supervivència és 

més llarga en les formes de patró aïllat, com les síndromes flail leg i 

flail arm, o les variants AMP, ELP i aquells fenotips amb predomini 

de motoneurona superior. Totes elles tenen una evolució clínica 

menys agressiva i una supervivència significativament més llarga, 

que pot arribar fins als 10 anys o més (8). El mal pronòstic s'associa 

a una afectació bulbar, ja sigui com a forma d'inici (30) o per 

progressió en pacients amb ELA d'inici espinal (31). La presència de 

demència frontotemporal a l'MND, en general, suposa un pitjor 
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pronòstic (32). Els pacients amb un fenotip d'inici respiratori tenen 

un mal pronòstic, però es poden beneficiar d'una ventilació no 

invasiva d'instauració primerenca (33). 

La supervivència i els costos associats a l'ELA són difícils d'estimar 

degut a la naturalesa progressiva de la malaltia i la gran variabilitat 

de recursos disponibles en funció de la regió o el país avaluat (34). 

De tota manera, està ben establert que els costos associats a l'ELA 

augmenten a mesura que la malaltia s'acosta a una fase terminal. 

Les guies NICE “per a l'ús de riluzol en el tractament de l'MND” 

publicades el 2001 (35) apunten que a més del cost net anual del 

riluzol (estimat en 3.718£ a UK) cal tenir en compte la qualitat de 

vida per any guanyat en la supervivència del pacient. Tavakoli et al. 

(36)(37) van analitzar el cost-utilitat del riluzol a l'MND segons 

l'estadi de la malaltia i van estimar el cost per “anys de vida ajustats 

per qualitat” (AVAC), comparat amb el tractament simptomàtic. Van 

classificar la malaltia en 4 moments evolutius o estadis: lleu, 

moderat, greu i terminal, i van observar que el riluzol augmentava la 

supervivència més de 6 mesos, dels quals 5 mesos eren en estadis 

inicials de la malaltia (predominantment en estadi moderat). Un 

estadi on la qualitat de vida és relativament alta i els costos de 

l'assistència tendeixen a ser menors que en estadis més avançats. 

Estimen que el cost mitjà per anys de vida ajustats per qualitat és de 

22.086£, que correspon a un cost per any de vida guanyat d'uns 

14.370£.  

  



La DO a l’MND. Prevalença, diagnòstic i dietoteràpia 

18 

1.4 Epidemiologia  

La incidència d'MND a Europa i als Estats Units és de 1-2 casos 

nous/100.000 habitants a l'any, amb una prevalença aproximada de 

3-5 casos/100.000 habitants (38). 

Una revisió bibliogràfica amb 37 estudis liderada per Chiò et al. (39) 

amplia el rang d'incidència (amb 35 estudis) i la prevalença (amb 20 

estudis), estratificada per països i continents. S'estima una 

incidència entre 0,5 i 3,6 casos nous/100.000 habitants a Europa, 

xifra similar als Estats Units i el Canadà. A l’Àsia l'estimació 

d'incidència és de 2,7 casos nous/100.000 habitants a l'any, i és 

menor a la Xina que al Japó o Nova Zelanda. La prevalença 

reportada en aquesta publicació també és més gran, a Europa 

oscil·la entre 1,1 i 8,2 casos/100.000 habitants, als Estats Units i 

Canadà està entre 2,9 i 3,9 casos/100.000 habitants, mentre que al 

registre d'Àsia la prevalença oscil·la des d'1 cas/100.000 habitants 

a la Xina, fins a 11,3 casos/100.000 habitants al Japó. Està descrita 

una inusual prevalença d'MND a la península de Kii (Japó) (40). 

L’estudi publicat per Barceló et al. (41) amb una cohort de pacients 

espanyola (n=850) mostra que la incidència de l'MND està en 1,7-

2,2 casos nous per 100.000 habitants/any. L'estratificació per 

fenotips mostra que la incidència més gran és d'ELA, entre 1,4 i 1,8 

casos per 100.000 habitants/any; i és molt menor per a la resta dels 

fenotips: entre 0,2 i 0,6 casos per 100.000 habitants/any a l'AMP i 

0,4-0,5 casos d'ELP per 100.000 habitants/any. La prevalença de 

l'MND és semblant a la descrita anteriorment, entre 3,9 i 6,3 

casos/100.000 habitants; que estratificada per fenotips és 

majoritària per a l'ELA, entre 3,3 i 5,1 casos/100.000 habitants i la 

resta dels fenotips amb prevalences molt menors: entre 0,06 i 0,6 

casos d'AMP/100.000 habitants i entre 0,05 i 1,9 casos 

d'ELP/100.000 habitants. 

La incidència augmenta amb l'edat, assolint el màxim al voltant dels 

70 anys, 70-74 anys en homes i 65-69 anys en dones, disminuint 



Introducció 

19 

ràpidament a partir dels 80 anys (42). La mitjana d'edat en el 

moment del diagnòstic està descrita al voltant dels 65 anys (41)(42) 

i és més gran en dones que en homes (67-68 i 64,1-65 anys 

respectivament) (42)(43). La incidència anual i la prevalença són 

més grans en homes que en dones, amb una proporció 

d'homes/dones 1,3/1 en incidència i 1,5/1 en prevalença (42)(44). 

El retard diagnòstic de la malaltia està descrit al voltant dels 9-12 

mesos (45) o més recentment entre els 10-16 mesos des de l'inici 

dels símptomes fins al diagnòstic (46). En els casos d'ELA familiar, 

el diagnòstic és més precoç perquè l'afectació genètica condiciona 

en alguns casos l'aparició de la malaltia de manera més primerenca 

(6). Aproximadament un 10% dels casos d'ELA són d’etiologia 

familiar (component genètica hereditària) i el 90% restant són 

considerats dins el grup d’etiologia esporàdica (ocorren sense 

antecedents familiars i l’origen es desconegut). Les formes d’ELA 

familiar son hereditàries i en un 80% dels casos estan identificades 

mutacions conegudes en alguns gens com SOD1, FUS, C9orf72 i 

TARDBP (TDP-43) (47). S'ha vist que les mutacions en aquests gens 

es descriuen amb més freqüència en determinats perfils de 

pacients, com el cas del gen FUS, relacionat amb formes de malaltia 

més joves, el gen C9orf72 amb més prevalença en inicis de forma 

bulbar, o les mutacions en el gen SOD1 rarament es relacionen amb 

fenotips d'inici bulbar (48)(49). En els darrers 5 anys s'han descrit 

un nombre important de gens implicats en la fisiopatologia de l'MND, 

i actualment hi ha més de 40 gens descrits, que no només expliquen 

casos d'ELA familiar, sinó que també es troben en pacients amb ELA 

esporàdica (50). 
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1.5 Presentacions clíniques 

L'ELA és el fenotip més prevalent de la malaltia de motoneurona, 

suposa un 85,5-96,7% dels casos (41). Està descrit que al voltant 

del 70% dels casos d’ELA son d’inici espinal i al voltant del 25% son 

d'inici bulbar; el 5% dels casos restants són d'inici respiratori (8)(51). 

Trobem un ampli espectre de presentacions clíniques englobades 

amb el nom d'MND. La presentació clínica de la malaltia es pot 

classificar segons la regió somàtica (UMN o LMN) i anatòmica 

(bulbar, cervical, lumbar) afectada inicialment, donant lloc als 

diferents fenotips (4). 

1) Territori bulbar: musculatura orofaríngia. 

i. ELA clàssica bulbar 

ii. Paràlisi bulbar progressiva (PBP) 

iii. Paràlisi pseudobulbar. 

2) Territori cervicobraquial: musculatura extremitats superiors 

(EESS) i/o respiratòria. 

i. ELA clàssica espinal, afectació EESS 

ii. ELA clàssica, afectació respiratòria 

iii. ELA espinal, síndrome de braç caigut (flail arm) 

iv. Atròfia muscular progressiva (AMP). 

3) Territori dorsal i lumbosacre: musculatura de les extremitats 

inferiors (EEII). 

i. ELA clàssica espinal, afectació EEII 

ii. ELA espinal, síndrome de cama caiguda (flail leg). 

iii. Esclerosi lateral primària (ELP). 

Cada fenotip ve caracteritzat per la pèrdua de neurones motores, 

superiors i/o inferiors, als diferents territoris (Taula 1 i Figura 3). 
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Figura 4: Representació gràfica de l’afectació de les neurones motores en 

diferents territoris musculars segons els fenotips 

Figura traduïda, original de Connolly O et al. (119) 

Taula adaptada de Chio et al (51) i completada amb Goutman et al. (4)  

Figura 3 Caracterització dels fenotips de l'MND. 
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2. L'afectació bulbar a l’MND i la disfàgia 

Les alteracions de la musculatura en territori bulbar poden cursar 

amb debilitat de la musculatura orofaríngia (afectació de la neurona 

motora inferior). Aquesta és coneguda com a paràlisi bulbar, donant 

lloc a l’atròfia muscular i fasciculacions linguals. També pot cursar 

amb espasticitat muscular a nivell orofaringi (afectació de la neurona 

motora superior) coneguda com a paràlisi pseudobulbar, donant lloc 

a rigidesa en la musculatura facial, mandibular, faríngia, laríngia, 

paladar tou i llengua; a més comporta associada una labilitat 

emocional (plor i riure patològics) (52). Aquestes afectacions del 

territori bulbar donen lloc a la disàrtria (dificultat per articular la parla) 

i la disfàgia (dificultat per a la deglució). 

Fisiologia de la deglució 

La hipofaringe és la cavitat responsable de funcions vitals com ara 

la respiració i la deglució. La protecció de la via aèria durant la 

deglució és la funció més important que es duu a terme en aquesta 

regió anatòmica. Consta de 4 moviments encadenats: elevació 

laríngia, contracció lingual, inversió de l'epiglotis i tancament de les 

cordes vocals. Qualsevol situació que alteri algun dels moviments 

de protecció de la via respiratòria pot donar lloc a una penetració o 

aspiració del bol alimentari (53). Aquesta alteració de la seguretat 

es pot fer evident, activant el reflex tussigen, o bé passant 

inadvertida, amb penetracions o aspiracions silents que poden 

donar lloc a complicacions respiratòries que inicialment podrien 

passar inadvertides. D'altra banda, poden existir alteracions de 

l'eficàcia de la deglució, generant residu del bol alimentari en 

diferents regions de la cavitat orofaríngia. 

Disfàgia 

En les malalties neurodegeneratives un dels símptomes més 

invalidants és la disfàgia. Aquesta és un conjunt de símptomes que 

es defineixen per la dificultat de formar i propulsar el bol alimentari 

de forma eficient i segura des de la boca fins a l'estómac, passant 

per la faringe i l'esòfag (54). 

Figura traduïda, original de Connolly O et al. (119) 
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La disfàgia es caracteritza per una manca d'eficàcia i/o seguretat de 

la deglució; la ineficàcia dona lloc a una malnutrició i deshidratació 

mentre que la inseguretat augmenta el risc de pas d'aliment a la via 

respiratòria, originant infeccions respiratòries (pneumònies per 

broncoaspiració). Aquestes complicacions augmenten la morbiditat, 

deterioren la qualitat de vida del pacient i n’augmenten el risc de 

mortalitat (55). S’estima que un pacient amb disfàgia té entre 1,6 i 

11,9 vegades més de risc de patir pneumònia que un pacient sense 

disfàgia (56) i que la mortalitat a l’any d’un episodi de pneumònia per 

broncoaspiració és del 70,9% mentre que per altres pneumònies és 

només del 48,9% (57). El rang de prevalença de pneumònia per 

broncoaspiració s'estableix entre un 6% i un 53% de totes les 

pneumònies, depenent de la definició triada i de la cohort de 

pacients estudiada (56)(57)(58). 

La deglució compren tres fase: oral, faríngia i esofàgica. Una 

alteració entre el tancament labial (inici de la fase oral) i l'esfínter 

esofàgic superior (fi de la fase faríngia) dona lloc a la denominada 

disfàgia orofaríngia (DO); mentre que una alteració de la deglució a 

nivell d'esòfag (al tram comprès entre l'esfínter esofàgic superior i 

l'esfínter esofàgic inferior) dona lloc a una disfàgia esofàgica (DE). 

A l'MND, l’afectació de les neurones motores al territori bulbar (59) 

comporta una debilitat dels parells cranials V, VII, IX, XI que són 

l’origen de la DO en aquesta malaltia. Aquesta afectació dels parells 

cranials dona lloc a alteracions de les fases oral i faríngia de la 

deglució: reducció del control lingual, manca de contracció faríngia, 

retard a l'inici del reflex faringi, reducció de l'elevació laríngia o 

disfunció en el tancament del múscul cricofaringi (60). Aquestes 

alteracions es tradueixen en símptomes identificables pel pacient: 

dificultat per empassar, regurgitació nasal, tos durant la ingesta, 

baveig i/o sialorrea, residu oral post ingesta. La DO també pot donar 

lloc a altres signes clínics que passen més inadvertits: pèrdua de 

pes, disminució de la gana, canvis en els hàbits alimentaris, raspera, 

augment del temps d'ingesta, infeccions respiratòries freqüents, 

modificació del patró respiratori i canvis en la qualitat de la veu. 
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La prevalença de DO és molt elevada en pacients amb malalties 

neurològiques. A l'MND es descriu en el 80% dels pacients (39)(59). 

En els fenotips d'inici bulbar, la disfàgia apareix de forma precoç, i 

en els fenotips d’inici espinal, l'aparició de la disfàgia és més tardana. 

Aquesta dificultat en la deglució compromet l'estat nutricional i 

respiratori del pacient, donant lloc a una pèrdua de pes i/o 

pneumònia broncoaspirativa. És per això que la disfàgia es 

considera un dels principals factors de mal pronòstic a l'MND (56). 

En pacients amb MND, la pneumònia és una de les principals causes 

de mort (60-70%) sent per pneumònia per broncoaspiració un 16-

20% dels casos (61)(62). 

Un diagnòstic precoç de la disfàgia és de vital importància per a un 

maneig correcte de la malaltia (63), evitar la pèrdua de pes i l'estat 

de malnutrició al qual pot conduir aquesta alteració (64). A més, 

ajuda a la presa de decisions per a la col·locació de la gastrostomia 

quan sigui necessària, i prevé complicacions respiratòries que 

condicionen el mal pronòstic de la malaltia, d'acord amb les 

indicacions de les guies europees (14)(65). 

Actualment no hi ha tractament curatiu per a l'MND, i l'atenció de la 

malaltia en equips multidisciplinaris juntament amb la prevenció dels 

factors de mal pronòstic constitueix el tractament més efectiu 

descrit fins ara. La funció de la deglució en pacients amb MND ha 

estat estudiada i descrita en diferents referències bibliogràfiques, 

però l'evolució de la disfàgia en pacients amb ELA només ha estat 

publicada en una única mostra (66). 
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2.1 Diagnòstic de la disfàgia 

La gran variabilitat en els símptomes fa que el diagnòstic i 

l'abordatge de la disfàgia sigui complex. La definició de la disfàgia 

des d'un punt de vista clínic té un component elevat de subjectivitat 

per part del pacient i del clínic que la valora. Estan descrites a la 

literatura diversitat de limitacions per al diagnòstic de la deglució 

com a normal o alterada, ja que és difícil definir què és una deglució 

normal en un procés tan complex on intervenen tantes estructures 

anatòmiques (67). 

Un diagnòstic precoç de la disfàgia permetrà donar recomanacions 

dietètiques ajustades a les necessitats del pacient, que estan 

especialment incrementades a l'MND per l'estat d'hipermetabolisme 

present a la majoria dels pacients (68)(69). La modificació de la 

textura dels aliments sòlids i l'augment de la viscositat dels líquids 

pot contribuir a la millora de la morbimortalitat produïda per la 

disfàgia, evitant pneumònies per broncoaspiració i millorant l'estat 

nutricional del pacient (70). 

2.1.1. Cribratge 

Actualment hi ha eines validades, ràpides i senzilles que ens ajuden 

a una detecció precoç de la DO. El test més extensament utilitzat 

per al cribratge de la disfàgia de qualsevol etiologia és l'Eating 

Assessment Tool (EAT-10) (71) que ha estat validat en diferents 

patologies i traduït a múltiples idiomes, entre ells el castellà (72). 

L'EAT-10 és un qüestionari autoadministrat de 10 preguntes que 

valora la simptomatologia, la severitat i l'impacte clínic i social de la 

disfàgia. Cada pregunta puntua de 0 (absència del problema) a 4 

(problema important). Per tant, la puntuació total del qüestionari pot 

oscil·lar entre 0 (cap problema) i 40 (problema seriós). D'acord amb 

el límit superior de l'interval de referència descrit en subjectes sans, 

s'ha suggerit que una puntuació final a l'EAT-10 igual o superior a 3 

indica anormalitat (Annex 2.1). El 2016, l'equip d'E. Plowman el va 

validar en un subgrup de pacients d’ELA (73). Tot i aquesta 

validació, cal destacar que no és un qüestionari de cribratge de 
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disfàgia específic per a l’MND i que no existeixen altres qüestionaris 

específics de disfàgia en l’MND publicats fins al moment. 

2.1.2. Avaluació clínica 

La valoració funcional de l'MND es duu a terme mitjançant escales 

específiques i validades com són l'Amyotrophic Lateral Sclerosis 

Functional Rating Scale (ALSFRS-R) (74) (Annex 2.2). Aquesta 

escala permet que un professional sanitari pugui avaluar els 

símptomes de progressió de la malaltia de manera numèrica. Està 

classificada en 12 apartats, incloent símptomes bulbars i espinals. 

El procés de deglució es reflecteix a l'apartat 3, dins dels símptomes 

d'afectació bulbar, i és el resum de 5 ítems de l'ALS Severity Scale 

(ALS-SS) (75), original de 10 ítems. L'ALS-SS és una escala de 

valoració de la deglució específica per a ELA publicada per Hillel el 

1989. És una valoració subjectiva que fa l’examinador de la 

funcionalitat del procés de deglució del pacient. La seva puntuació 

varia entre 1 (no és possible la ingesta oral) i 10 (sense disfàgia) 

(Annex 2.3). La correspondència amb l'apartat 3 de l'ALSFRS-R té 

lloc de la manera següent: una puntuació a l'ALS-SS d'1-2, 3-4, 5-6, 

7-8, 9-10 correspon a una puntuació en l'ALSFRS-R de 0, 1, 2, 3 i 4 

respectivament. 

Hi ha una altra escala de valoració de la funcionalitat de la deglució, 

la Functional Oral Intake Scale (FOIS), Crary et al. 2005 (76) 

validada en pacients amb ictus. Per la seva senzillesa a l'hora 

d'administrar-se podria ser interessant en l'estratificació de la 

disfàgia en altres malalties Proposa set nivells de funcionalitat per a 

la ingesta oral, dividits en dos blocs en funció de la via d’alimentació. 

L'escala s'organitza en ordre decreixent de severitat, de manera que 

el primer nivell és el més greu (1, sense ingesta oral) i el darrer 

reflecteix la normalitat (7, ingesta oral total sense restriccions) 

(Annex 2.4). 

Hi ha un qüestionari de qualitat de vida específic de disfàgia no 

validat en pacients amb MND, dissenyat per mesurar la qualitat de 

vida dels pacients amb disfàgia i avaluar la percepció dels 
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símptomes d'alteració de la deglució: el qüestionari SwalQoL (77). 

Aquest qüestionari consta de 44 ítems, que es poden agrupar en 11 

grans subapartats (sobrecàrrega, durada de la ingesta, gana, 

freqüència de símptomes, selecció d'aliments, comunicació, pors, 

salut mental, social, fatiga i son). Cadascun d'aquests ítems està 

valorat amb una puntuació de 1 a 5. Per tant, la puntuació total del 

SwalQoL pot variar entre 44 (el pitjor) (suposant que es respon a 

totes les preguntes) i 220 (el millor). L'apartat de freqüència de 

símptomes conté 14 ítems en forma de preguntes específiques que 

permet explorar la simptomatologia de disfàgia anomenada pel 

pacient. (Annex 3). 

Els qüestionaris i escales de valoració funcional explicats fins ara no 

deixen de tenir un component subjectiu (sigui del pacient o de 

l'avaluador) que pot influir en el diagnòstic de la disfàgia, és per això 

que es recomana fer servir una tècnica instrumental que doni una 

visió més objectiva i detallada de les alteracions aparegudes. 

Aquestes tècniques per al diagnòstic de la disfàgia poden ser la 

videofluoroscòpia (VFS) o la videoendoscòpia de deglució Flexible 

(FEES), per les sigles en anglès de Fiberoptic Endoscopic Evaluation 

of Swallowing. La tècnica gold standard per al diagnòstic de la 

disfàgia és la videofluoroscòpia, però el seu ús a la pràctica clínica 

diària no és accessible a molts centres. 

2.1.3. Avaluació instrumental 

La FEES consisteix a valorar de forma directa, mitjançant un 

nasofibroscopi, la capacitat de deglució del pacient (valoració 

anatòmica, sensibilitat i procés de deglució) (78). És una tècnica que 

es pot fer a peu de llit, és de fàcil realització, mínimament invasiva i 

permet avaluar amb facilitat la fase faríngia. No és possible avaluar 

la fase oral ni esofàgica, i en l'MND suposa una limitació important 

no poder explorar la fase oral. 

La VFS és la tècnica gold standard per a l'avaluació de la DO 

independentment de l'origen d'aquesta. Permet determinar els 

paràmetres físics i fisiològics que caracteritzen cadascuna de les 
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etapes de la deglució. Aquesta tècnica consisteix en una exploració 

radiològica dinàmica amb la què s'obtenen imatges contínues de la 

deglució del pacient en visió lateral. Les zones anatòmiques 

explorades són la cavitat oral, la faringe, la laringe i l'esòfag cervical. 

Es pot seguir el procés de deglució gràcies a la preparació d'un bol 

alimentari al qual s'afegeix un contrast radioopac hidrosoluble, i 

s'explora a diferents volums i viscositats (54). La VFS permet avaluar 

totes les fases (oral, faríngia i esofàgica), però implica irradiació en 

el pacient, a més de la necessitat de desplaçar-se (no es pot fer a 

peu de llit). Permet fer una anàlisi qualitativa i quantitativa a 

diferència de la FEES que només permet un estudi qualitatiu. 

Amb l'anàlisi qualitativa es pot assignar un nivell de severitat de la 

disfàgia global. La classificació dels resultats i la severitat de la 

disfàgia es pot fer en funció de l'escala de severitat de la disfàgia 

descrita per O'Neal (Dysphagia Outcome and Severity Scale, 

DOSS) (79). L'escala s'organitza en ordre decreixent de severitat, 

de manera que el primer nivell és el més greu (1, sense ingesta oral) 

i el darrer reflecteix la normalitat (7, ingesta oral total sense 

restriccions). (Annex 4.1). A més, és important valorar la gravetat 

de les alteracions de la seguretat de la deglució i generalment es fa 

servir l'escala de penetració-aspiració (Penetration Aspiration Scale, 

PAS) de Rosenbeck (80). (Annex 4.2). 
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2.2 Tractament dietètic de la disfàgia 

El tractament de la DO es basa en estratègies compensatòries de 

l'alimentació via oral i tècniques de rehabilitació. 

L'objectiu del maneig dietètic de la disfàgia és mantenir la ingesta 

oral mentre sigui possible. Això significa que seran necessàries unes 

modificacions de textura dels aliments sòlids i la viscositat dels 

líquids perquè la deglució pugui ser prou eficaç per mantenir l'estat 

nutricional del pacient i prou segura com per evitar infeccions 

respiratòries o ennuegaments d'alt risc. 

Quan el maneig dietètic és insuficient per mantenir l'estat nutricional 

del pacient, cal plantejar la col·locació de vies alternatives 

d'alimentació, que, en el cas de l'MND, per la seva naturalesa 

neurodegenerativa, seran de caràcter permanent (sonda de 

gastrostomia d'alimentació). L'ús de vies alternatives d'alimentació 

temporals (sonda nasogàstrica per alimentació) només estaran 

indicades en cas que el pacient presenti una disfàgia absoluta i 

estigui a l'espera de col·locar una gastrostomia percutània 

(endoscòpica o radiològica) permanent o bé serà l'opció terapèutica 

quan hi hagi una contraindicació per a la col·locació d'un accés 

permanent. 

2.2.1. Modificació de la textura dels aliments 

La terminologia per descriure amb exactitud les modificacions de 

textura dels aliments estan estandarditzades amb descriptors 

publicats per consens en grups de treball formats per logopedes i 

dietistes-nutricionistes, a més d'altres professionals especialitzats en 

disfàgia. Els descriptors més utilitzats en el nostre entorn son els del 

Regne Unit (81). Cada país té els seus propis descriptors de 

modificació de textura (82), i això ha portat a quantificar fins a 27 

formes diferents d’anomenar 5 nivells de viscositat dels líquids. En el 

cas de la textura dels sòlids, per determinar 5 o més nivells diferents 

de textures s'han arribat a quantificar fins a 54 denominacions 

diferents (83). Aquesta gran variabilitat entre països per designar 
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una mateixa textura o viscositat dona lloc a un maneig de la disfàgia 

on entra en joc la subjectivitat del pacient i el professional. Amb 

l'objectiu d'unificar criteris per descriure la viscositat dels líquids i la 

modificació de textura dels sòlids, va néixer la iniciativa International 

Dysphagia Diet Standardisation Initiative (IDDSI) que ha treballat per 

arribar a un consens internacional, i el 2019 va publicar una guia 

amb descriptors per a 8 nivells de modificació de textura, 4 per a 

líquids i 4 per a sòlids (84). L’esquema dels 8 descriptors es pot 

veure a continuació (Figura 5). 

  

Figura extreta del web “The International Dysphagia Diet Standardisation Initiative 2019”. 

https://iddsi.org/framework/ 

Figura 5: Esquema dels 8 nivells de modificació de textura IDDSI.  

Versió en anglès i traducció al castellà 
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2.2.2. Descriptors de textures IDDSI 

Els descriptors tenen en compte les propietats mecàniques de 

l'aliment (duresa, fermesa, cohesió i adherència) i les propietats 

geomètriques (mida i forma). Per a les begudes es tenen en compte 

propietats reològiques (fluïdesa i viscositat). S'ha detallat per a cada 

nivell la textura, les característiques, els requeriments i les 

restriccions d'aliments a incloure. Aquest treball de consens s'ha 

realitzat a partir de les guies de descriptors ja publicades i s’ha 

complementat amb la literatura que recull les condicions que 

incrementen el risc d'ennuegament (85). Es pot veure un resum a 

continuació (Figura 6).  

  

Figura extreta de: 

https://iddsi.org/IDDSI/media/images/Posters/IDDSI_Framework_Poster_Adult_Foo

d_Drink_FINAL_with_bleed_Jan2020.pdf 

Figura 6: Esquema resum de les característiques per a cada nivell de 

descriptor IDDSI. Versió en anglès 
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La novetat d’aquesta iniciativa és que els descriptors estan recolzats 

per mètodes simples de mesura que poden ser duts a terme per 

qualsevol persona i objectivar el resultat del nivell de textura en què 

encaixa l’aliment o la beguda preparada. Desapareix la component 

subjectiva que existia fins ara per valorar la textura dels aliments i 

els líquids. Els mètodes d'avaluació de les textures per a aliments 

són: 1) test de degoteig de la forquilla, 2) test d'inclinació de la 

cullera, 3) test de pressió amb forquilla o cullera, 4) test amb 

escuradents i 5) test de pressió digital. El mètode d’avaluació de la 

viscositat en els líquids és la prova de flux mitjançant xeringa de 

10ml. Es pot veure un resum a la Figura 7, els vídeos i la informació 

detallada de com dur a terme els mètodes de determinació es pot 

consultar al web: https://iddsi.org/framework/food-testing-methods/  

 

  

Figura 7: Mètodes d’avaluació de les textures dels aliments sòlids i líquids 

segons IDDSI 

Figura extreta de: 

https://iddsi.org/IDDSI/media/images/TestingReferenceCards/IDDSI_Reference_Card_SPA

NISH_Folded_DL_Sponsors_Oct13_2020_bleed.pdf. 

https://iddsi.org/framework/food-testing-methods/


Introducció 

33 

2.3. Vies alternatives d'alimentació 

La indicació de vies alternatives d'alimentació en pacients amb MND 

forma part del tractament perquè contribueix a millorar la 

supervivència (14) quan la ingesta oral està limitada. La col·locació 

d’una via enteral d’alimentació està indicada quan l’alimentació via 

oral és insuficient per poder cobrir els requeriments nutricionals del 

pacient; i cal iniciar una nutrició enteral (NE) (65). La impossibilitat 

de cobrir aquests requeriments pot ser multifactorial. La disfàgia, la 

insuficiència respiratòria i l'estat d'hipermetabolisme relacionat amb 

la malaltia són els factors de risc principals que condicionen un 

balanç energètic negatiu. A més, la disfàgia pot condicionar un estat 

de deshidratació i/o ineficàcia de tractaments farmacològics que 

també pot ser un requisit per col·locar una via enteral. Per la 

naturalesa neurodegenerativa de la malaltia, la via enteral d’elecció 

serà la gastrostomia, ja sigui per via endoscòpica o radiològica. 

La indicació de la gastrostomia ve condicionada per criteris clínics, 

més que per un moment evolutiu concret de la malaltia. Els criteris 

que justifiquen la seva indicació són (86): a) un IMC<18.5kg/m2, b) 

una pèrdua de pes>10% en els darrers 6 mesos, c) una capacitat 

vital forçada (CVF) al voltant del 50%, d) un grau de disfàgia que 

condicioni la ingesta oral malgrat les modificacions de textura; e) un 

augment important del temps d'ingesta que condiciona una reducció 

de la ingesta final. 

La col·locació de la gastrostomia s'ha d'indicar de manera precoç 

(2), això minimitza els riscos associats al procediment de col·locació 

(infeccions i pèrdua de capacitat respiratòria), i evita una pèrdua de 

pes brusca que condicioni un estat de malnutrició (factor de mal 

pronòstic en la malaltia) (14). Les limitacions de col·locació de la 

gastrostomia són menors si el procediment es realitza guiat per 

escòpia (gastrostomia radiològica), ja que la sedació requerida pot 

ser menys profunda o mínima (anestèsia local al punt d'inserció i 

infiltració dels nervis intercostals), i mantenir així la via respiratòria 

lliure, amb ventilació mecànica no invasiva si el pacient ho necessita. 
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Recentment (maig del 2023) el grup de Chen et al. (87) ha publicat 

un model predictiu per estimar el moment evolutiu de la malaltia més 

idoni per indicar la gastrostomia en una cohort de pacients a la Xina, 

però encara és molt incipient i s'hauria de replicar en una cohort de 

pacients espanyola per poder implementar el seu ús a la pràctica 

clínica habitual. 
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II. Justificació 

Aquesta tesi doctoral es desenvolupa a partir de les necessitats 

detectades a la pràctica clínica en una unitat multidisciplinària per a 

l'atenció de pacients amb malaltia de la neurona motora en un centre 

de referència nacional. La dietista-nutricionista forma part de l'equip 

i és qui avalua l'estat nutricional del pacient. La seva funció també 

és detectar i tractar la disfàgia del pacient des del punt de vista 

dietètic. La disfàgia és una condició patològica secundària a 

diferents malalties i a l'envelliment natural de les persones, per això 

la seva prevalença està en augment. En els darrers anys s'està 

sensibilitzant més als professionals i a la població sobre la disfàgia. 

La població general és més coneixedora d’aquesta alteració que 

condiciona la qualitat de vida de les persones que la pateixen. D'altra 

banda, tot i que l'MND és una malaltia minoritària, hi ha hagut 

persones al nostre país que en els darrers anys, arrel del seu 

diagnòstic de malaltia han promogut la recaptació de fons per a la 

recerca i han fet una gran tasca divulgativa de l’MND. Aquests dos 

aspectes fan que aquesta tesi vegi la llum en un moment en què el 

context social la converteix en una temàtica d’interès i actualitat. 

La disfàgia a l’MND està poc estudiada i té un component subjectiu 

important en el diagnòstic (del pacient i del professional que el 

valora). Després d'anys de treball assistencial al nostre centre hem 

observat que la gran variabilitat fenotípica de la malaltia dona lloc a 

una simptomatologia de disfàgia diferent entre pacients i això fa que 

les recomanacions de modificació de textura dels aliments no 

puguin ser universals, sinó que han de ser personalitzades. També 

s'ha detectat que els pacients minimitzen la simptomatologia de 

disfàgia i com que les eines per al cribratge i diagnòstic de la disfàgia 

no són específics per a l'MND, pot ser que la disfàgia estigui 

infradiagnosticada. Amb la realització d'aquesta tesi s'han valorat els 

diferents qüestionaris de cribratge de disfàgia existents i s'ha 

implementat la tècnica de la VFS al nostre centre per a l'avaluació 

de la disfàgia en pacients amb MND. 
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Els recursos disponibles per a pacients i familiars sobre l'adaptació 

de les textures d'aliments i de begudes aptes per a disfàgia són 

limitats. S'han desenvolupat i publicat dues guies d'alimentació 

centrades en la malaltia de la neurona motora i persones amb 

disfàgia. Les dues publicacions són complementàries i pretenen ser 

una eina que faciliti el dia a dia dels pacients i promogui l'adherència 

a les modificacions de textura, necessàries per al tractament en 

persones amb disfàgia. 
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III. Hipòtesis 

Hipòtesis principals 

H1. Hi ha qüestionaris per al cribratge de la disfàgia i qüestionaris 

de qualitat de vida relacionats amb la disfàgia, que podrien ser útils, 

també, en pacients amb malaltia de la neurona motora. Per estudiar-

los cal fer un diagnòstic instrumental de la disfàgia amb la tècnica 

de referència més completa, la videofluoroscòpia. 

H2. La disfàgia és molt prevalent a l’MND, però està poc estudiada. 

Sent el nostre centre un dels de referència nacionals, un estudi 

retrospectiu basat en la cohort de pacients en seguiment, i amb 

dades disponibles a la base de dades, pot donar informació sobre 

les característiques epidemiològiques, clíniques i de supervivència 

dels pacients amb malaltia de la neurona motora a la nostra 

població. A més de la seva relació amb la disfàgia i la formulació de 

riluzol. 

H3. Els pacients amb MND, quan desenvolupen disfàgia, perden 

pes perquè les adaptacions de les textures de la dieta són 

insuficients. Pot ser per manca d’informació i estratègies culinàries 

o bé perquè les preparacions gastronòmiques no tenen la densitat 

calòrica requerida per cobrir les seves necessitats. Els recursos 

disponibles per a disfàgia no estan centrats en la malaltia de la 

neurona motora. 
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Hipòtesis secundàries 

H1.1. La VFS permetrà conèixer la presència d'alteracions de la 

deglució (en fase oral i/o faríngia) en pacients amb MND. 

H1.2. La sensibilitat i especificitat dels qüestionaris per al cribratge 

de la disfàgia existents és molt baixa per a pacients amb MND. 

H1.3. L’ús d’un qüestionari de freqüència de símptomes de disfàgia 

validat (SwalQoL) pot contribuir a un diagnòstic de la disfàgia més 

ajustat. 

 

H2.1. La mostra de pacients al nostre centre és representativa de la 

població amb MND; són similars als percentatges de fenotips clínics 

i de disfàgia publicats a la literatura. 

H2.2. La formulació del riluzol en suspensió oral s'administra en 

pacients amb disfàgia i això pot suggerir una relació amb una 

supervivència menor. 

H2.3. L’administració del riluzol en fórmula farmacèutica en 

comprimits o en suspensió oral està condicionada per les 

característiques clíniques dels pacients amb MND. 

 

H3.1. La publicació d’una guia d’alimentació d’accés lliure i gratuït 

per a pacients amb MND facilita el maneig dietètic en els casos 

d’alteracions de la deglució. 

H3.2. Proposar receptes amb diversitat de modificació de textures 

permet un abordatge clínic de la disfàgia més ajustat a les 

necessitats de cada pacient, una millor personalització de les 

recomanacions dietètiques. 



Objectius 

39 

IV. Objectius 

Objectius generals 

1.1 Analitzar avantatges i inconvenients de l’ús de la VFS en el 

maneig de la disfàgia en pacients amb MND. 

1.2 Analitzar la sensibilitat i especificitat dels qüestionaris i escales 

de valoració de la disfàgia existents, en una mostra de pacients 

amb MND. 

1.3 Analitzar la supervivència i les característiques clíniques d’una 

mostra de pacients amb MND en relació amb la presència de 

disfàgia i la forma farmacèutica de riluzol utilitzada en el 

tractament farmacològic de la malaltia. 

1.4 Establir recomanacions dietètiques de disfàgia adequades a 

cada pacient segons l'estadi evolutiu de la malaltia. 

Objectius específics 

1.1 Caracteritzar els signes clínics i els signes videofluoroscòpics de 

disfàgia en pacients amb MND. 

1.2 Avaluar l'especificitat i la sensibilitat dels qüestionaris i escales 

de més ús en la pràctica clínica habitual per al cribratge i 

valoració de la disfàgia: EAT-10, ALS-SS i FOIS. 

1.3 Avaluar l'especificitat i la sensibilitat en MND d'un qüestionari de 

qualitat de vida per a persones amb disfàgia (SwalQoL), no 

validat en població amb MND. 

1.4 Descriure les característiques clíniques i demogràfiques dels 

pacients amb MND tractats amb riluzol, comparant els que el 

prenien en suspensió oral i els que el prenien en comprimits. 
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1.5 Analitzar l'impacte de la forma d'administració (suspensió oral vs 

comprimits) del tractament amb riluzol, en la supervivència 

d'una cohort de pacients afectes d'MND, amb disfàgia i sense. 

1.6 Millorar la qualitat de vida dels afectats de l'MND en relació amb 

la seva alimentació. 

1.7 Dissenyar una guia d'alimentació per empoderar pacients i 

familiars per trobar elaboracions culinàries amb textures 

adequades per cobrir els requeriments nutricionals augmentats 

que presenten les persones amb MND. 
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V. Resultats i publicacions 

1. Resum dels resultats obtinguts 

Els resultats de la tesi s'estructuren en tres apartats, fruit de la feina 

feta responent als objectius plantejats inicialment. Les dues 

primeres publicacions estan centrades en l'estudi de la disfàgia i la 

malaltia per a contribuir en el coneixement científic de l’MND; i el 

tercer apartat, que inclou una publicació científica i les dues guies 

d’alimentació “Con Gusto”, està dedicat a la divulgació del 

coneixement sobre l’alimentació en el pacient amb MND i disfàgia, 

contribuint així a l'empoderament del pacient per poder millorar la 

seva qualitat de vida. 

S'ha realitzat per primer cop al nostre centre un estudi centrat en la 

disfàgia en pacients amb MND. Per això s'ha abordat una cohort 

retrospectiva amb diagnòstic clínic de disfàgia i una cohort 

prospectiva amb diagnòstic instrumental de la disfàgia mitjançant 

VFS, on s'han analitzat els qüestionaris existents per a la valoració 

de la disfàgia. La tercera cohort de pacients estudiada ha conformat 

un panell de valoració organolèptica de preparacions alimentàries 

incloses a la primera publicació de la guia “Con Gusto” per poder 

desenvolupar la segona publicació de la guia “Con Gusto” centrada 

en les necessitats del pacient amb MND i disfàgia. 
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CAPÍTOL I. El cribratge, el diagnòstic i l'avaluació instrumental de la 

disfàgia a l’MND. 

En aquest apartat s'han estudiat detalladament algunes escales 

(FOIS) i qüestionaris de cribratge (EAT-10) en la valoració de la 

disfàgia i/o en la valoració de l'evolució clínica de l'MND (ALS-SS); a 

més d’avaluar l’ús del qüestionari de qualitat de vida per a pacients 

amb disfàgia (SwalQoL) en una cohort de 45 pacients amb MND. 

S'ha comparat amb els resultats de disfàgia obtinguts mitjançant 

videofluoroscòpia. 

Es va fer un estudi transversal per a l’avaluació de la disfàgia en 

diferents moments evolutius de l’MND amb una cohort de 46 

pacients. L’edat al diagnòstic va ser de 63,6 anys de mitjana (amb 

un rang entre 18,4 i 83,6 anys), i en el moment de l'estudi, el 78,3% 

presentava símptomes bulbars amb diferents patrons de 

motoneurones afectades, tot i que només el 23,9% havien tingut un 

inici de la malaltia amb símptomes bulbars. Els retards en el 

diagnòstic havien estat significativament (p=0,089) més curts en les 

formes d’inici bulbar (mitjana=15,6 mesos, mediana=9,5 mesos) 

que en les formes d'inici espinal (mitjana = 20,0 mesos, mediana = 

15,0 mesos). El període mitjà d'evolució de la malaltia en el moment 

de l'estudi era al voltant de 2 anys (mediana=13,5 mesos), amb 

només 7,8 mesos (mediana=4,8 mesos) per a les formes bulbars i 

allargant-se fins gairebé 3 anys (mediana=18,6 mesos) per a les 

formes espinals.  

Es va dur a terme la VFS en 45 pacients i es va categoritzar el 

diagnòstic de disfàgia segons l’escala DOSS, amb la variable 

adaptada DOSSc, i es va assignar a cada pacient el valor numèric 

de severitat de la disfàgia que li corresponia, de l’1 (sense ingesta 

oral segura) al 7 (ingesta oral total sense restriccions). Es va 

classificar la cohort en 37 pacients (82,22%) al grup de disfàgia i 8 

(17,78%) sense disfàgia. Es va observar que hi havia diferències 

estadísticament significatives pel que fa a l'edat, els símptomes 

bulbars, la puntuació bulbar ALSFRS-R i el fenotip d’inici de la 
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malaltia. En particular, els pacients amb disfàgia eren més grans 

(mediana = 68,2 anys vs mediana = 60,8 anys, p=0,037). A més, i 

pel que fa als símptomes bulbars, es va observar que la disfàgia 

estava associada en gran mesura a l’afectació de la motoneurona 

superior i/o ambdues motoneurones. Aquesta relació va ser 

estadísticament significativa (p=0,004). Hi havia 4 pacients (44,4%) 

que, tot i no tenir símptomes bulbars, presentaven signes de disfàgia 

a la VFS.  

Segons els resultats de la VFS (DOSSc), hi havia 37 pacients amb 

disfàgia (82,22%), mentre que segons el qüestionari ALS-SS i EAT-

10 n'hi havia 28 (60,9%), i segons l'escala FOIS només n'hi havia 12 

(26,1%).  

De tot l’estudi que es va fer sobre el possible ús del qüestionari 

SwalQoL per a la valoració clínica de la disfàgia es va observar que 

les puntuacions mitjanes totals (SwalQoL TS) eren significativament 

diferents entre els dos grups de pacients (amb i sense disfàgia 

segons la DOSSc). Per als pacients amb disfàgia, la puntuació 

mitjana per a SwalQoL TS va ser de 160,3 (mediana 168), mentre 

que per als pacients sense disfàgia la puntuació mitjana va ser de 

200,3 (mediana 210). Pel que fa a l’apartat específic de freqüència 

de símptomes (SwalQoL FS), les puntuacions mitjanes van ser de 

55,3 (mediana 56) i 64,1 (mediana 66) en els grups de disfàgia i 

sense disfàgia, respectivament. Quan es va crear la variable 

ajustada per disfàgia en pacients amb MND (SwalQoL FS revisat) 

(veure Annex 5) es van mantenir les diferències entre grups i va 

millorar-ne l’especificitat, és a dir, la capacitat per confirmar els que 

no tenen disfàgia. Els pacients amb disfàgia van obtenir una 

puntuació mitjana de 50,9 (mediana 51,5) i en els pacients sense 

disfàgia, la puntuació va ascendir a 60 punts (mediana 61).  

Dels altres apartats del qüestionari SwalQoL, es poden interpretar 

els següents resultats: la durada de l'alimentació, la comunicació i la 

por són els dominis SwalQoL més afectats a la nostra mostra de 

pacients, amb una puntuació significativament més baixa en 
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comparar les persones amb i sense disfàgia (p=0,0009, p=0,0041 i 

p=0,0229, respectivament). La càrrega , el funcionament social i el 

desig de menjar també presenten diferències estadísticament 

significatives entre els dos grups (p=0,0480, 0,0664, 0,0664, 

respectivament), però són els dominis menys afectats. L'apartat de 

fatiga, que incloïa els ítems de debilitat, cansament i esgotament, no 

va mostrar diferències estadísticament significatives (p=0,2229) 

entre els pacients amb i sense disfàgia, com era d'esperar atès que 

la malaltia es desenvolupa amb debilitat generalitzada. L'altra secció 

sense diferències estadísticament significatives entre els dos grups 

va ser la pèrdua de gana (p = 0,1175). 

Pel que fa a la validesa (sensibilitat i especificitat) de les escales i 

eines per al cribratge de la disfàgia, en comparació amb la tècnica 

gold standard (VFS), l'escala que va funcionar millor pel que fa a 

l'índex de Youden (índex de Youden = sensibilitat + especificitat -1) 

va ser l’ALS-SS (índex de Youden = 0,605), mentre que l'eina de 

rendiment més baix va ser la SwalQoL FS parcial (índex de Youden 

= 0,253). En general, cap de les eines estudiades presentava una 

sensibilitat elevada, mentre que en totes es presentava una 

especificitat força bona. Totes les escales eren altament capaces de 

seleccionar pacients sense disfàgia, i en particular el SwalQoL FS 

revisat, que presentava una especificitat d’1,00. 

Pel que fa a la seguretat (valors predictius positius i negatius), la 

prova amb el valor predictiu positiu (PPV) més alt va ser l'escala 

FOIS (PPV=0,758), seguida de la SwalQoL FS parcial (PPV=0,706). 

Pel que fa al valor predictiu negatiu (NPV), l'escala que va tenir un 

millor rendiment va ser el SwalQoL FS parcial (NPV=0,125). No 

obstant això, aquests valors predictius s'han d'interpretar amb 

precaució, ja que es tractava d'una mostra de població no aleatòria, 

no es va poder obtenir una estimació vàlida de prevalença, i tampoc 

hi ha cap referència a la literatura d’aquests aspectes. En 

conseqüència, es van interpretar les raons de versemblança positiva 

i negativa (likelihood ratio, LR, de les sigles en anglès).  
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La LR+ més alta correspon a l'escala FOIS i al SwalQoL FS revisat, 

seguit a certa distància per l'ALS-SS. Una LR+=5,840 a l'ALS-SS 

indicaria que una persona amb disfàgia (segons la VFS) té gairebé 

6 vegades més de probabilitat de ser classificada com a pacient amb 

disfàgia segons l’ALS-SS que una persona sense disfàgia. Quan la 

LR+ és infinita (com en el cas de l'escala FOIS i el SwalQoL FS 

revisat), la probabilitat d'obtenir una puntuació de disfàgia en 

persones que no en tenen realment (segons la VFS) és zero. En 

altres paraules, per a l'escala FOIS i el qüestionari SwalQoL FS 

revisat, l'especificitat és màxima. Les LR més baixes les van donar 

l'ALS-SS (LR-=0,309) i l’EAT-10 (LR-=0,396), seguits pel SwalQoL 

TS (LR-=0,408) i el SwalQoL-6 (LR-=0,449). Una LR-=0,309 a l'ALS-

SS indicaria que una persona amb disfàgia (segons la VFS) té 

gairebé un 70% menys de probabilitats de no ser classificada com 

a persona amb disfàgia per l'ALS-SS que una persona que no té 

disfàgia. En aquest cas, si l'objectiu és una alta especificitat, cal una 

LR- baixa. Tot i que les escales FOIS i SwalQoL FS revisat tenen una 

especificitat màxima, la sensibilitat no és prou bona per a cap dels 

dos. En canvi, l'ALS-SS, tot i que té una menor especificitat té una 

sensibilitat més alta que les altres dues. Per això, si ens fixem en 

l'índex Youden de tots els qüestionaris i escales estudiats, l'ALS-SS 

sembla ser l'escala que millor funciona si tenim en compte totes les 

mesures de precisió d'una prova diagnòstica. Es considerarà una 

bona escala per estratificar la disfàgia en pacients amb MND. 
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CAPÍTOL II. La disfàgia i altres característiques clíniques en el 

tractament amb riluzol a l'MND. 

En aquest apartat s'ha fet una anàlisi retrospectiva d'una cohort de 

742 pacients amb MND per descriure les característiques clíniques, 

epidemiològiques i de disfàgia relacionades amb l'ús del riluzol en el 

tractament de l'MND en les diferents formulacions farmacèutiques 

disponibles, comprimits i suspensió oral; i la possible influència en la 

supervivència. 

S'ha evidenciat que la població atesa al nostre centre de referència 

és representativa de la població amb MND descrita a la literatura 

científica. Per primera vegada s'ha fet una comparativa de les dues 

formulacions farmacèutiques de riluzol, en el tractament de l'MND. 

No s'han pogut evidenciar canvis en la supervivència segons la 

formulació de riluzol, però sí que ha permès observar que la 

tendència és iniciar tractament amb riluzol en formulació líquida en 

els pacients que presenten disfàgia al diagnòstic. 

Durant el període comprès entre l’1 de gener de 2011 i el 31 de 

desembre de 2020, es van diagnosticar 742 pacients amb MND al 

nostre centre. La cohort va incloure 402 homes (54,18%) i 340 

dones (45,82%), amb edats al diagnòstic que anaven des dels 25,25 

anys fins als 89,83 anys. Dels 742 pacients, 501 (67,52%) van morir 

durant el període de seguiment de l'estudi. El temps mitjà de retard 

diagnòstic de la cohort estudiada va ser de 15,57 mesos 

(DE=18,14) (mediana=11,26 mesos, IQR=10,84 mesos), oscil·lant 

entre 0 mesos i 287,64 mesos (23,97 anys). 

Altres dades d’interès van ser que 130 (25,84%) dels nostres 

pacients tenien col·locada una sonda de gastrostomia per 

alimentació i 167 pacients (40,53%) estaven amb ventilació no 

invasiva (VNI). No es van recollir dades sobre la traqueostomia. Pel 

que fa a la valoració de la disfàgia en el moment del diagnòstic, 292 

pacients (58,63%) no tenien disfàgia, 94 (18,88%) tenien problemes 

per deglutir líquids, 28 (5,62%) tenien problemes amb aliments 
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sòlids i 84 (16,87%) tenien problemes per empassar aliments líquids 

i sòlids. I finalment, pel què fa al deteriorament cognitiu, es van 

recollir dades de 268 pacients, 184 (el 68,66%) van presentar 

deteriorament cognitiu durant el període de seguiment. D'aquests 

268 pacients, tenim un examen cognitiu per a 260 d'ells (35% 

normal, 28,08% alteració cognitiva (ALSci), 4,62% alteració de 

comportament (ALSbi), 9,62% alteració cognitiva i de 

comportament (ALScibi), 8,85% demència frontotemporal (DFT), 

1,54% demència d'Alzheimer i 12,31% altres demències). 8 

pacients van ser classificats amb “deteriorament cognitiu” sense 

tenir un estudi de valoració cognitiva. 

La puntuació mitjana de l'escala de valoració funcional ALSFRS-R 

(n=354) va ser de 32,67 (DE=11,18) a la primera valoració i de 

23,94 (DE=11,40) a la darrera valoració, amb una disminució 

mitjana de 8,72 punts (DE=11,48). 

D'aquests pacients, 632 (97,23%) estaven sotmesos a tractament 

amb riluzol 100 mg/d. Només es disposava de dades de la "primera 

prescripció de riluzol" feta per a 517 (81,8%) d'ells, observant que 

282 (54,55%) pacients prenien comprimits i 235 (45,45%) 

suspensió oral. Es va considerar d’interès estudiar si hi havia "canvi 

de formulació del riluzol" (canvi entre comprimits o suspensió oral, o 

viceversa) en el període comprès entre la "primera prescripció de 

riluzol" i la "mort del pacient o finalització de l'estudi". D'aquests 517 

pacients, 212 (41,01%) van prendre comprimits de riluzol i 212 

(41,01%) van prendre riluzol en suspensió oral sense cap canvi al 

llarg de la malaltia. 70 pacients (13,54%) van començar el 

tractament amb comprimits de riluzol i posteriorment van passar a 

suspensió oral, i 23 (4,45%) van començar amb el riluzol en 

suspensió oral i van passar a comprimits posteriorment. 

 

Si ens fixem en les característiques de la mostra segons si prenien 

una formulació farmacèutica o altra del riluzol, es va veure que el 

riluzol en forma de comprimits el prenen amb més freqüència els 
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homes que les dones, en grups d'edat més joves, i majoritàriament 

sense disfàgia (78,31%), sent els fenotips predominants l'ELA 

espinal clàssica i la forma respiratòria. En canvi, la suspensió oral la 

prenen pacients de més edat (més de 64,8 anys), majoritàriament 

amb disfàgia (53,67%) i amb més freqüència amb fenotips bulbars 

com l'ELA bulbar clàssica i la PBP. 

En referència als “canvis de forma farmacèutica” del riluzol es van 

trobar diferències estadísticament significatives (amb un interval de 

confiança del 95% -IC-) pel que fa al sexe, grup d'edat, fenotip al 

diagnòstic, col·locació de gastrostomia, estudi cognitiu i edat al 

diagnòstic. L'estat clínic (avaluat per l'escala ALSFRS-R) va tenir 

diferències estadísticament significatives (al 95% d'IC) pel que fa a 

la primera avaluació ALSFRS-R i la darrera avaluació ALSFRS-R, tot 

i que aquestes diferències no eren estadísticament significatives en 

comparar l'augment d'ALSFRS-R, puntuació entre la primera i 

l'última avaluació. 

 

La disfàgia en aquesta cohort de pacients va demostrar diferències 

estadísticament significatives (al 95% d'IC) pel que fa al gènere, 

l'edat al diagnòstic, el fenotip al diagnòstic, la primera prescripció de 

la dosi de riluzol, el retard del diagnòstic, el deteriorament cognitiu, 

la col·locació de la gastrostomia i primera avaluació ALSFRS-R; i al 

90% d'IC respecte a l'última avaluació ALSFRS-R, i diferència entre 

l'última i la primera avaluació ALSFRS-R. 

 

Finalment, es va fer una anàlisi de supervivència condicionada per 

les 4 variables d’interès estudiades anteriorment: primera 

prescripció de riluzol, fenotip al diagnòstic, disfàgia al diagnòstic i 

tipus de disfàgia. Pel que fa a l'anàlisi de supervivència, quan vam 

analitzar el temps de supervivència (temps des del diagnòstic de 

l’MND fins a la mort i/o final de l'estudi), vam trobar que hi havia 

diferències estadísticament significatives (amb un IC del 95%) 

segons la variables "primera prescripció de riluzol". Mostrava una 

millor probabilitat de supervivència per aquells pacients que havien 
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iniciat el tractament amb comprimits de riluzol, però aquestes 

diferències van desaparèixer quan es van analitzar per separat cada 

un dels fenotips al diagnòstic. Només presentaven un descens més 

ràpid de la corba de supervivència els que presentaven un fenotip 

d’ELA respiratòria o d’AMP i començaven el tractament amb riluzol 

en suspensió oral. El fet que les corbes de supervivència siguin 

pitjors en els pacients tractats amb riluzol en suspensió oral que en 

comprimits es podria explicar pel fet que els pacients amb fenotips 

que impliquen una major gravetat i progressió ràpida de la malaltia, 

és a dir l’ELA bulbar clàssica i la PBP, tenen més probabilitats de ser 

tractats amb suspensió oral en lloc de comprimits des del principi (o 

canviar ràpidament a suspensió oral). Per contra, els fenotips de 

progressió més lenta es van mantenir amb més freqüència en el 

grup que prenia comprimits, i quan van passar a suspensió oral és 

perquè ja estaven en estadis més avançats de la malaltia i podrien 

haver desenvolupat dificultats per empassar. Quan vam avaluar 

pacients amb o sense disfàgia per separat (independentment del 

fenotip inicial de la malaltia), vam trobar que també hi havia 

diferències estadísticament significatives entre les categories de 

"primera prescripció de riluzol": els pacients amb suspensió oral (la 

majoria amb disfàgia) tenien una menor supervivència que els 

pacients tractats amb comprimits (la majoria d'ells sense disfàgia), 

tot i que aquestes diferències només eren significatives al IC del 

90%. La nostra hipòtesi per explicar aquests resultats és que el 

riluzol en suspensió oral es va donar amb més freqüència als 

pacients que estaven més greument malalts. En relació amb això, 

en analitzar el temps de supervivència de les diferents categories de 

la variable “disfàgia en el moment del diagnòstic”, vam observar que 

els pacients amb les taxes de supervivència més baixes eren els que 

presentaven disfàgia a líquids i sòlids, seguits dels que tenien 

disfàgia a sòlids, després disfàgia a líquids i, finalment, aquells sense 

disfàgia. Aquestes diferències eren estadísticament significatives 

(p<0,001). 
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CAPÍTOL III. Guies d’alimentació per a persones amb MND i 

disfàgia. 

Aquest darrer apartat de la tesi inclou la publicació que és fruit del 

treball premiat a la convocatòria 2019 del Col·legi de Farmacèutics 

de Barcelona a la categoria “projecte de millora de la qualitat 

assistencial” per a la “Guía con Gusto: guia de alimentación para 

afectados de ELA y recetas para personas con dificultades en la 

deglución”; coordinat i liderat des del nostre centre, promoguda per 

la Fundació Francisco Luzón. Elaborada juntament amb 

professionals del departament de Gastronomia del Campus de 

l'Alimentació Torribera i de la Fundació Alícia, que desenvoluparen 

el receptari amb preparacions en una única textura segons els 

descriptors IDDSI, nivell 4. 

La segona part de la guia va ser publicada el 2021: “Comer y beber 

Con Gusto: una guía para pacientes afectados de ELA y dificultades 

de deglución”. Aquesta inclou una ampliació del receptari amb 

preparacions culinàries en diferents textures dels descriptors IDDSI 

(nivell 4-5-6) per poder personalitzar més les recomanacions 

dietètiques. Per a l'elaboració de la segona part de la guia, es van 

tenir en compte les valoracions i les aportacions realitzades per un 

grup de 27 pacients, que van conformar un panell de valoració 

sensorial a la Unitat d'MND de l'hospital Universitari de Bellvitge. 

Totes dues guies són d'accés lliure i descàrrega gratuïta. La 

publicació de les guies, així com la realització del panell de valoració 

sensorial, compleixen amb l’objectiu de fer divulgació i empoderar 

els pacients amb MND i disfàgia oferint recursos per poder seguir 

una alimentació de textura modificada que cobreixi els seus 

requeriments nutricionals. 
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CAPÍTOL III-annex:   

Guies “Con Gusto” i panell de valoració sensorial. 

  



Resultats i publicacions. Capítol III-annexes 

87 

Guia “Con Gusto”. Primera publicació 

 

 

Descàrrega completa disponible aquí: 
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Guia “Con Gusto”. Segona publicació 

 

 

Descàrrega completa disponible aquí: 

 

   



Resultats i publicacions. Capítol III-annexes 

89 

Panell de valoració sensorial 

INTRODUCCIÓ 

L'avaluació sensorial es defineix com "la disciplina científica que 

engloba tots els mètodes per evocar, mesurar, analitzar i interpretar 

les respostes a les propietats dels aliments i materials, tal com les 

perceben els cinc sentits: gust, olfacte, tacte, vista i oïda” (88). 

Les metodologies d’anàlisi sensorial es divideixen en 2 grans grups, 

les analítiques i les afectives. En aquestes últimes es treballa amb 

consumidors o usuaris finals i es seleccionen en funció de l’objectiu, 

consumidors habituals o no habituals, o bé per alguna característica 

demogràfica concreta (89). En el nostre cas, la població d’estudi 

eren pacients amb MND que tinguessin capacitat d’alimentar-se via 

oral, independentment del grau de disfàgia. 

A les proves afectives sensorials també s’obté informació objectiva 

ja que els resultats es poden recollir mitjançant qüestionaris 

dissenyats específicament per tal de poder després fer una anàlisi 

estadística. Poden evidenciar les propietats del producte d’estudi 

(en el nostre cas preparacions alimentàries de textura modificada) 

que necessiten ser canviades o reajustades per tal que el producte 

tingui una millor acceptació (89). 

En la nostra pràctica clínica ens trobàvem que molts pacients no 

realitzaven les modificacions de la textura dels aliments o de la 

viscositat dels líquids perquè les poques experiències que havien 

tingut no havien estat agradables. La majoria referien no tenir idees 

ni coneixements de com fer una modificació de textura adequada 

amb preparacions aptes per cobrir els seus requeriments 

nutricionals, no disposaven d’un receptari d’on treure idees. Aquest 

fet es reforça a la literatura recent. El grup d’Smith et al. 2022 (90) 

amb la seva revisió bibliogràfica conclouen que calen estratègies per 

proporcionar àpats més agradables a les persones que requereixen 

aliments de textura modificada. 
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Així doncs, l'objectiu d'aquest treball va ser empoderar el pacient i 

donar-li l’oportunitat de formular una valoració i opinió sobre un 

producte pensat per a ell. Escoltar el pacient permet aproximar-se a 

les seves necessitats i per tant fer que millori la seva qualitat de vida.  

OBJECTIUS 

- Realitzar un panell de valoració organolèptica d'una selecció 

de preparacions amb pacients que es visitin a la Unitat 

Funcional de Motoneurona de l'Hospital Universitari de 

Bellvitge. 

- Conèixer l'opinió i la percepció del pacient amb MND davant 

d'una selecció d'elaboracions publicades al receptari de la 

guia d'alimentació “Con Gusto”. 

- Obtenir suggeriments de millora per part del pacient amb 

MND per poder fer una segona part de la guia d'alimentació 

“Con Gusto” més centrada en les necessitats del pacient. 

MATERIAL I MÈTODES 

1. Selecció de receptes 

Es va fer una selecció de 4 receptes que es van considerar d'interès 

per la textura i el contingut nutricional. Totes elles formaven part del 

primer receptari publicat a la guia “Con Gusto” i per tant eren totes 

preparacions en textura única: puré espès, nivell 4 escala IDDSI. Un 

cop seleccionades, es va replicar la mateixa recepta en textura 4 

(puré espès) i en una nova textura de fàcil deglució no triturada, 

seguint els descriptors de textura de l'escala IDDSI, nivell 5 (picada 

i humida) o 6 (textura suau i mida mossegada). La selecció va ser 2 

receptes de primer plat (pasta a la bolonyesa i paella) i 2 de segon 

plat (marmitako de tonyina i galtes de vedella). L'equip tècnic va 

treballar per obtenir la mateixa recepta en 2 textures diferents: la ja 

existent de puré espès de textura única, i la nova textura de fàcil 

deglució. (Imatges 1 i 2). 
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Imatge 1: exemple de preparacions alimentàries en diferents textures. 

 

Imatge 2: preparacions alimentàries, descriptors IDDSI, nivell 4-5-6 

  

Marmitako, IDDSI nivell 4 Marmitako, IDDSI nivell 5 Paella, IDDSI nivell 5 
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2. Elaboració de preparacions alimentàries 

Posteriorment es va procedir a l’elaboració de totes les mostres 

necessàries per a la realització del panell sensorial. Es va fer en dues 

úniques sessions d’elaboració i es va seguir el mateix procediment: 

es van preparar tots els plats, es van envasar en volums petits i es 

van cuinar al buit per tal de reduir al màxim la càrrega microbiana. 

Immediatament, acabada la cocció, totes les mostres van ser 

refredades en abatedor de temperatura i congelades per al correcte 

transport i conservació de la cadena de fred. Les mostres van ser 

enviades a l'Hospital Universitari de Bellvitge on es va fer la recepció 

i emmagatzemament en un congelador d’aliments (Imatge 3). Allà 

es van mantenir fins a la realització del panell sensorial (que es va 

dur a terme en diferents dies). El mateix dia de la prova, primerament 

es descongelaven les mostres a la nevera i després es regeneraven 

en microones fins a temperatura adequada. Les mostres eren 

servides en recipients aptes per al tast (barquetes i culleretes d’un 

sol ús). (Imatge 4). 

 

 

  

Imatge 3: mostres de les preparacions 

alimentàries congelades. 

Imatge 4: mostres de les preparacions 

alimentàries servides 
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3. Panell de valoració sensorial 

Es va dur a terme el panell de valoració sensorial tots els dimarts a 

la tarda amb activitat assistencial programada a la Unitat Funcional 

de Motoneurona (UFMN) de l’Hospital Universitari de Bellvitge en el 

període del 5 de març al 9 de juliol de 2019. 

A la sala d’espera de l’UFMN, aprofitant les visites de seguiment, 

s'oferia als pacients que podien fer alimentació via oral de manera 

segura, si volien participar en el panell de valoració sensorial. 

Aquells que acceptaven, després de signar el consentiment 

informat, feien el tast de quatre preparacions alimentàries diferents. 

Eren dues receptes elaborades en dues textures diferents, sempre 

la textura de puré espès (IDDSI 4) i una de textura modificada no 

homogènia (IDDSI 5 o 6). Les preparacions sempre eren un primer 

i un segon plat, i les combinacions possibles que tastaven els 

pacients eren: paella en textura 4 i 5 + galtes de vedella en textura 

4 i 6 o bé, pasta bolonyesa en textura 4 i 6 + marmitako de tonyina 

en textura 4 i 5. 

L’espai físic on es realitzava el tast era una de les consultes de la 

unitat, reservada amb aquesta finalitat. Els participants entraven i 

s'asseien davant de la taula on hi havia les 4 mostres de les 

preparacions en diferents textures. A més, disposaven d’una imatge 

del plat complet i la recepta detallada per poder tenir més informació 

del plat. També, la llista d'ingredients minimitzava els riscos 

d'al·lèrgia (imatges 5 i 6). 

4. Recollida de dades 

Els pacients havien de tastar cada preparació i omplir el qüestionari 

de valoració sensorial (imatge 7). El qüestionari va ser elaborat 

específicament per a aquest panell per part d’un grup d’experts 

especialitzat en . 

El qüestionari constava d’una primera part amb recollida de dades 

sociodemogràfiques i de clínica de disfàgia del pacient. I una segona 

part amb 4 apartats per puntuar les 4 preparacions. El pacient havia 

de valorar de l'1 al 10 el sabor, la textura i la percepció global de la 
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preparació. Al peu del qüestionari hi havia una representació gràfica 

de cares per ajudar a definir les percepcions. A més a més, hi havia 

un espai on recollir altres observacions. Aquells pacients que ho 

desitjaven feien aportacions de millora. Si el pacient no podia 

sostenir el bolígraf, la persona acompanyant traduïa al full les 

valoracions que el pacient verbalitzava. 

 

 

 

  

Imatge 5: consulta on es realitzava el panell de valoració sensorial 

Imatge 6: visió des del lloc on es situava el pacient 
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Imatge 7: qüestionari de valoració sensorial 
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5. Anàlisi de dades 

Les variables d'interès recollides per a l'anàlisi posterior van ser: 

gènere, edat, necessitat de modificació de la textura dels aliments 

sòlids (sense modificació, fàcil masticació - tou i mida mossegada -, 

es pot aixafar - picat i humit -, triturat en única textura) i necessitat 

de modificació de la viscositat dels líquids (sense modificació, 

textura nèctar, mel o púding). Les puntuacions de sabor, textura i 

valoració global es van registrar per separat i posteriorment se’n va 

obtenir la puntuació mitjana per a l’anàlisi estadística. 

Els resultats obtinguts del panell de valoració sensorial es van recollir 

en una base de dades elaborada amb full de càlcul Excel i 

posteriorment van ser analitzats amb el programa d’anàlisi 

estadística SPSS v.27. Es va realitzar una comparació de mitjanes 

entre el grup de pacients amb disfàgia i sense disfàgia (segons la 

variable recollida a l’inici de si requerien modificació de la textura 

dels sòlids o no). 

RESULTATS 

De tots els pacients visitats a la Unitat Funcional de Motoneurona en 

el període comprès entre el 5 de març i el 9 de juliol de 2019 hi va 

haver un total de 27 participants al panell de valoració sensorial. El 

40,7% eren dones i el 59,3% eren homes amb una mitjana d’edat 

de 60,31 ±12,50 anys (Taula 1). El 37% presentaven dificultats en 

la deglució de sòlids i requerien alimentació de textura modificada. 

De les preparacions alimentàries avaluades, els que obtingueren 

millor puntuació global van ser: la galta de vedella (8,2/10) i el 

marmitako de tonyina (8,0/10), tots dos en textura puré espès (nivell 

4 de l'escala IDDSI). També les seves versions en textura picada i 

humida (nivell 5 de l'escala IDDSI) i textura suau, mida mossegada 

(nivell 6 de l'escala IDDSI), van ser les següents millors puntuades 

(Taula 2). Les qualitats de gust i textura d'aquestes preparacions 

també obtingueren la millor puntuació en totes les versions. 
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La pasta bolonyesa i la paella obtingueren puntuacions globals 

baixes (6,3-6,6/10) en totes les seves versions, motivat per la 

textura (Taula 2). Contràriament al cas anterior, aquestes 

preparacions van obtenir unes puntuacions lleugerament millors en 

qualitat de textura a les versions nivell 5 i 6 que a la versió nivell 4. 

La puntuació global va seguir sent millor en la versió nivell 4 que a la 

resta. (Taula 2). 

De manera global, els pacients van valorar pitjor les preparacions en 

textura nivell 5 o 6 respecte la de nivell 4 (textura única). (Taula 2). 

 

Taula 1: característiques demogràfiques i clíniques dels pacients 

Gènere, n (%) 
Home 16 (59,3) 

Dona 11 (40,7) 

Edat, anys 
Mitjana a 60,31 (±12,74) 

Mín-Max b 37,16-81,65 

Modifica textura sòlids, n (%) 
No 17 (63,0) 

Sí 10 (37,0) 

Modifica textura líquids, n (%) 

No 18 (66,7) 

Sí 5 (18,5) 

ns/nc 4 (14,8) 
a desviació estàndard 
b edat mínima i màxima 
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Taula 2: puntuacions mitjanes de cada ítem, per cada preparació 

alimentària 

 

 

N 

Puntuacióm

itjana 

Desv. 

estàndard 
 

Paella, nivell 4 

Gust 11 7,000 2,1448 

Textura 11 6,182 2,1826 

Global 11 6,364 2,0627 

Paella, nivell 5 

Gust 11 7,182 1,9909 

Textura 11 6,909 1,7581 

Global 11 6,636 1,8040 

Galta vedella , nivell 4 

Gust 12 8,250 1,6026 

Textura 12 8,500 1,1677 

Global 12 8,167 1,7495 

Galta vedella, nivell 6 

Gust 11 8,000 1,6733 

Textura 11 7,727 1,2721 

Global 11 7,727 1,6787 

Marmitako, nivell 4 

Gust 13 8,000 1,2247 

Textura 13 7,846 1,5730 

Global 13 8,000 1,0801 

Marmitako, nivell 5 

Gust 13 7,385 1,8046 

Textura 13 7,308 1,9315 

Global 13 7,154 1,6756 

Pasta bolonyesa, nivell 4 

Gust 12 7,083 1,4434 

Textura 12 5,917 2,3916 

Global 12 6,333 1,5570 

Pasta bolonyesa, nivell 6 

Gust 11 6,727 2,2401 

Textura 11 6,727 2,1950 

Global 11 6,545 1,9679 
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Els pacients que requerien modificació de la textura dels aliments 

sòlids era un total de 10, el 70% eren dones. L'edat mitjana era de 

59,46±11,71 anys (Taula 3). 

Taula 3: Característiques demogràfiques i clíniques dels pacients que 

modifiquin textura de sòlids 

Gènere, n (%) 
Home 3 (30,0) 

Dona 7 (70,0) 

Edat, anys 
Mitjana a 59,46 (±11,71) 

Mín-Max b 42,97-76,01 
a desviació estàndard 
b edat mínima i màxima 

  

Si s’estratifiquen les puntuacions segons si el pacient presentava 

disfàgia a sòlids, o no, s'obtingué que les preparacions millor 

puntuades eren de nou les galtes de vedella, amb una puntuació 

mitjana global de 9,0/10 per a la preparació nivell 4 i una puntuació 

mitjana global de 7,8/10 per a la preparació nivell 5 (Taula 4). 

Existeixen diferències significatives en la puntuació de l'ítem textura 

per a les galtes de vedella en textura 4. Els pacients amb disfàgia 

puntuaven amb un 9,5/10 la preparació mentre que els que no 

tenien disfàgia la puntuaven amb un 5/ 10. També s’observen 

diferències significatives en la valoració del marmitako nivell 5, on la 

preparació suspèn en els tres ítems (sabor, textura i valoració 

global) només en el grup de pacients amb disfàgia. Segons les 

observacions aportades per 2 pacients, deixa restes a la boca que 

són difícils d’eliminar. Aquestes diferències entre grups no 

s'observen quan el marmitako està preparat en textura única (nivell 

4). 

Les preparacions de pasta i paella segueixen tenint puntuacions 

baixes a tots els ítems, però el més interessant a destacar és que hi 

ha una diferència significativa entre els subgrups de pacients en la 

puntuació de l’ítem “sabor” a la paella, en textura 4. El subgrup amb 

disfàgia puntua amb un 9,5/10 respecte la puntuació de 4,69/10 

atorgada pel grup que no té disfàgia. L’ítem “textura” tant per la 
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preparació en textura 4 com 5, obté una puntuació al voltant de 

6/10, i en algunes observacions de pacients es recollia que quedava 

massa resseca i s’adheria a l’hora de formar el bol alimentari. Pel 

què fa a la preparació pasta a la bolonyesa, la puntuació és pitjor, 

l’ítem textura, tant en els nivells 4 com 6 suspèn en el subgrup de 

pacients amb disfàgia mentre que no ho fa en el subgrup de pacients 

sense disfàgia. Les diferències no són estadísticament significatives. 

Taula 4: Puntuació mitjana de les preparacions estratificat per la variable 

“modificació de textura dels sòlids”. 

  

Modifica 

sòlids N 

Puntuaci

ó 

mitjana 

p 

valor 

Paella, nivell 4 

sabor 

No 8 4,69  

Si 3 9,50  

Total 11  0,028 

textura 

No 8 5,75  

Si 3 6,67  

Total 11  0,678 

global 

No 8 5,63  

Si 3 7,00  

Total 11  0,534 

Paella, nivell 5 

sabor 

No 8 5,13  

Si 3 8,33  

Total 11  0,142 

textura 

No 8 5,94  

Si 3 6,17  

Total 11  0,916 

global 

No 8 5,25  

Si 3 8,00  

Total 11  0,214 

Galta de vedella, nivell 4 

sabor 

No 8 5,25  

Si 4 9,00  

Total 12  0,080 

textura 

No 8 5,00  

Si 4 9,50  

Total 12  0,036 

global 

No 8 5,25  

Si 4 9,00  

Total 12  0,081 

(continua pàgina següent) 

  



Resultats i publicacions. Capítol III-annexes 

101 

Continuació Taula 4: 

  Modifica 

sòlids N 

Puntuació 

mitjana 

p valor 

Galta de vedella, nivell 6 

sabor 

No 8 5,25  

Si 3 8,00  

Total 11  0,211 

textura 

No 8 6,38  

Si 3 5,00  

Total 11  0,531 

global 

No 8 5,31  

Si 3 7,83  

Total 11  0,256 

Marmitako, nivell 4 

sabor 

No 9 8,11  

Si 4 4,50  

Total 13  0,111 

textura 

No 9 7,67  

Si 4 5,50  

Total 13  0,340 

global 

No 9 7,89  

Si 4 5,00  

Total 13  0,199 

Marmitako, nivell 5 

sabor 

No 9 8,50  

Si 4 3,63  

Total 13  0,034 

textura 

No 9 8,33  

Si 4 4,00  

Total 13  0,056 

global 

No 9 8,56  

Si 4 3,50  

Total 13  0,022 

Pasta bolonyesa, nivell 4 

sabor 

No 9 7,06  

Si 3 4,83  

Total 12  0,341 

textura 

No 9 7,33  

Si 3 4,00  

Total 12  0,157 

global 

No 9 7,11  

Si 3 4,67  

Total 12  0,293 

Pasta bolonyesa, nivell 6 

sabor 

No 9 5,94  

Si 2 6,25  

Total 11  0,905 

textura 

No 9 6,39  

Si 2 4,25  

Total 11  0,406 

global 

No 9 6,17  

Si 2 5,25  

Total 11  0,721 
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El panell de valoració organolèptica va tenir molt bona rebuda entre 

els afectats. Primerament, el fet que se'ls demanés la seva opinió va 

ser important per a ells, i en segon lloc, el fet de poder tastar 

receptes gustoses elaborades amb textura modificada va ser valorat 

molt positivament. Una de les propostes de millora més repetides va 

ser la petició d’un servei a domicili amb preparacions de textura 

modificada ja elaborades, a punt per menjar. 

El fet de realitzar el panell durant les visites de seguiment, aportava 

una informació rellevant de quina era la textura més adequada per 

al pacient en aquell moment. 

Es van tenir en compte els suggeriments i les valoracions dels 

pacients, i es van modificar les preparacions de la recepta “pasta a 

la bolonyesa”, “paella” i “marmitako” per fer-les més adequades de 

cara a la publicació de la segona part de la guia “Con Gusto”. 

CONCLUSIONS: 

Un panell de valoració sensorial amb persones amb MND permet 

veure in situ símptomes de disfàgia que potser amb l'exploració 

clínica haurien passat desapercebuts. 

La realització d'un panell de valoració sensorial permet avaluar si les 

textures proposades, que compleixen de forma teòrica els 

descriptors IDDSI, podien ser adequades per als pacients amb MND 

i disfàgia. 

És important tenir en compte l'opinió dels pacients a l'hora de 

dissenyar un projecte de recerca ja que permet ajustar els resultats 

a les necessitats reals del pacient. En el nostre cas va servir per 

millorar les receptes valorades.  
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VI. Discussió global dels resultats obtinguts 

1. L'ús de la videofluoroscòpia a l'MND, val la pena l'esforç? 

Un bon diagnòstic de la disfàgia a l’MND és essencial per a un 

correcte tractament d'aquesta. L'evolució de l'MND cursa amb 

alteracions de la deglució que porten associat un impacte nutricional 

i el risc de desenvolupar complicacions respiratòries. Com s'ha 

descrit prèviament, els pacients amb MND infravaloren els 

problemes de deglució a causa de la seva adaptació al 

deteriorament progressiu de la funció bulbar (91). Això significa que 

moltes vegades la disfàgia s'infradiagnostica i es tracta de manera 

insuficient. El grup d'Ekberg et al. (92) va dur a terme un estudi 

multicèntric a diferents països europeus (Espanya entre ells), en 

pacients amb símptomes de disfàgia orofaríngia de qualsevol 

etiologia (n=360). Els resultats que van obtenir van ser que el 40% 

dels pacients no tenien un diagnòstic de disfàgia malgrat tenir 

símptomes clars de disfàgia. Un 36% sí que tenia diagnòstic de 

disfàgia, però només el 32% rebia suport per part d'un professional 

sanitari. Aquestes dades, juntament amb la nostra pràctica clínica 

ens porten a dir que la disfàgia està infradiagnosticada.  

Les proves de cribratge de la disfàgia s'han de combinar amb altres 

eines per fer una correcta avaluació de la deglució i obtenir un bon 

diagnòstic de disfàgia, això també ha de ser així en pacients amb 

MND (93). Al primer treball es publica que l'apartat de freqüència de 

símptomes revisat del qüestionari SwalQoL (FS – 13 ítems) dona una 

idea fiable dels pacients que realment no tenen disfàgia. Per als 

pacients que sí que podrien tenir disfàgia, cal fer una avaluació de 

la deglució més exhaustiva, que inclogui una avaluació clínica i una 

tècnica instrumental com la videofluoroscòpia per a més informació 

(94). La VFS ens dona informació que no podem obtenir amb cap 

altra tècnica ni cribratge i ens permet diagnosticar la disfàgia amb 

més precisió. És d'especial interès en una malaltia on la disfàgia 

condiciona tan clarament la supervivència, ja que contribueix a un 

estat de malnutrició i/o a un empitjorament de la funció respiratòria 
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(95). En el segon treball publicat, amb una cohort de 292 pacients 

amb MND s’ha demostrat que existeixen diferències estadísticament 

significatives en la supervivència dels pacients amb i sense disfàgia, 

sent pitjor en les pacients amb disfàgia.  

Per la pràctica clínica sabem que fer una videofluoroscòpia pot 

aportar informació rellevant a l'hora d'indicar una gastrostomia. El 

grup de Lee et al. (96) proposa una modificació del protocol 

estàndard per a la valoració de la videofluoroscòpia (la 

Videofluroscopic Dysphagia Scale -VDS, 14 ítems) i la redueix a 9 

ítems (mVDS) amb una puntuació total de 100 punts. Proposa que 

una puntuació de l’mVDS ≥69.5 podria indicar una contraindicació 

per a la ingesta oral; i que una puntuació de l’mVDS ≥87 està 

associada una incidència més gran de pneumònia broncoaspirativa. 

Aquestes dades objectives podrien acompanyar a la presa de 

decisions per a la col·locació de la gastrostomia a l'MND, on la 

progressió de la disfàgia està minimitzada per part del pacient i 

moltes vegades és difícil objectivar la disfàgia només amb un maneig 

clínic. Una prova d’imatge com la videofluoroscòpia permet veure 

signes de disfàgia que el pacient no percep o no manifesta com a 

símptomes. 

La freqüència de realització d’aquesta prova és un altre motiu de 

poc consens. El grup d’Higo et al. (66) proposa una periodicitat de 

6 mesos durant el primer any d'evolució de la malaltia i 

posteriorment, una periodicitat anual, però segurament s'hauria de 

personalitzar en funció de la valoració clínica i fins i tot, potser, dels 

canvis detectats a l'escala d'avaluació clínica ALS-SS. 
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2. Sensibilitat i especificitat dels qüestionaris i escales de valoració 

de la disfàgia en l’MND. L’ALS-SS, l’EAT-10 i la FOIS són útils a 

l'MND? 

Prenent la VFS com a mètode de referència per al diagnòstic de la 

disfàgia, s'han analitzat en el primer treball algunes escales i 

qüestionaris de cribratge de disfàgia. L'ALS-SS i el qüestionari EAT-

10 han estat seleccionats com les eines per avaluar la disfàgia a la 

literatura més recent sobre disfunció bulbar en pacients amb ELA 

(97). 

Segons els nostres resultats, l'ALS-SS té el millor índex de Youden 

de tots els qüestionaris i escales estudiats. L'escala FOIS va mostrar 

una sensibilitat molt baixa, cosa que suggereix que el tipus 

d'estratificació podria significar que és més adequada per avaluar el 

grau en què els pacients modifiquen la textura dels aliments i 

detectar la diferència amb el grau de modificació de textura 

recomanat pel professional sanitari, més que per valorar el grau de 

disfàgia del pacient des d’un punt de vista clínic. Aquesta dicotomia 

per a l'escala FOIS ja va ser suggerida per Belafsky et al. (53). 

Plowman et al. van publicar alguns valors de tall de l'EAT-10 per 

discriminar entre la presència de penetracions i aspiracions, 

suggerint que una puntuació de l'EAT-10 >3 indica penetracions i 

una puntuació de l'EAT-10 >8 indica la presència d'aspiracions amb 

més precisió (73). Tot i això, la utilitat diagnòstica de l'EAT-10 (que 

inicialment es planteja com a qüestionari de cribratge) ja va ser 

qüestionada en un treball publicat anteriorment (98), en què 

s'assenyalava que aquest qüestionari presenta una sèrie de 

debilitats estructurals que comprometen la seva consistència i 

validesa. Hi ha certa redundància en els ítems i hi ha alguns dubtes 

respecte a la seva validació transcultural. D'altra banda, Rofes et al. 

(99) suggereixen modificar els punts de tall, argumentant que 

canviar la puntuació ≥3 a ≥2 a l'EAT-10 augmenta la seva sensibilitat 

sense modificar-ne l'especificitat. A més a més, el mateix estudi 

suggereix que una puntuació ≥2 pot indicar una alteració de la 
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seguretat i una puntuació ≥4 una alteració de l'eficàcia. Amb els 

resultats de puntuació obtinguts al qüestionari EAT-10 al primer 

estudi objecte d'aquesta tesi no es va poder definir un punt de tall 

per diferenciar entre penetracions i aspiracions, i tampoc es va 

poder confirmar que un punt de tall d'EAT-10≥ 2 sigui vàlid a la 

nostra mostra amb pacients amb MND. 

Cal seguir investigant per desenvolupar una eina específica que 

faciliti el cribratge de la DO a l'MND de forma més sensible i 

específica que les existents per a altres patologies (100)(101). El 

2015, Wada et al. (102) van publicar la "Neuromuscular disease 

Swallowing Status Scale" (NdSSS) per cobrir aquest buit i disposar 

d'un qüestionari de disfàgia específic per a la malaltia 

neuromuscular, però ha demostrat ser més útil per estratificar la 

disfàgia que no pas com a qüestionari de cribratge. 

En el moment de publicació del primer estudi no hi havia cap 

qüestionari per al cribratge de la disfàgia a l'MND, però el 2022 un 

grup d'investigadors italià va publicar els resultats d'un estudi que 

valida l'adaptació del qüestionari DYMUS (disfàgia en pacients amb 

Esclerosi Múltiple) en una cohort de pacients amb MND d'Itàlia, sota 

el nom DYALS (103), demostrant que pot ser un qüestionari vàlid 

per al cribratge de la disfàgia a l’MND. 
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3. El qüestionari de qualitat de vida en disfàgia (SwalQoL) quina 

sensibilitat i especificitat pot tenir per a la valoració de la disfàgia 

a l’MND? 

El qüestionari de qualitat de vida en pacients amb disfàgia 

(SwalQoL) té 44 ítems, distribuït en 11 apartats. No està validat en 

pacients amb MND, i va ser del nostre interès estudiar-lo en una 

cohort de pacients amb MND per si podia ser d’utilitat en la 

determinació de la disfàgia. La puntuació global total (SwalQoL TS) 

va donar resultats semblants de sensibilitat i especificitat a la 

puntuació de l'apartat de freqüència de símptomes (SwalQoL FS) de 

14 ítems i a la variable SwalQoL FS revisat de 13 ítems creada en 

aquest estudi. El SwalQoL FS revisat, de 13 ítems, va demostrar ser 

un bon resum del SwalQoL TS per a la valoració clínica de la disfàgia 

en pacients amb MND. 

En aquest treball es va recollir que emplenar els 44 ítems del 

qüestionari SwalQoL suposa un repte per als pacients, al nostre 

estudi vam tenir un 25% d'incompliment causat per la seva extensió 

(es requerien un mínim de 15 minuts per contestar-ho tot) i per la 

labilitat emocional que condicionava el qüestionari (respondre 

afirmativament a moltes de les preguntes sobre dificultats de la 

deglució suposa acceptar un problema de deglució i això implica 

acceptar la progressió de la malaltia). La reducció del qüestionari 

SwalQoL al SwalQoL FS revisat, amb 13 ítems, podia consumir 

menys temps i resultar menys angoixant emocionalment per als 

pacients, alhora que produïa resultats molt similars als obtinguts 

amb la puntuació total en termes de sensibilitat, i resultats molt 

millors en termes d'especificitat.  

L’ítem eliminat de l’apartat freqüència de símptomes (14 ítems), per 

a l’obtenció del SwalQoL FS revisat (13 ítems), és l’ítem “me ahogo 

cuando como” de l’única traducció espanyola publicada i validada 

del qüestionari SwalQoL (104). El terme “ahogo” és la traducció que 

han realitzat els autors espanyols del terme “gagging” de la versió 

original anglesa del qüestionari. Des del punt de vista clínic, 
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considero que es un terme que hauria de ser revisat ja que no és 

una traducció fidedigne. El “gagging” o reflex de “gag” s’hauria de 

traduir com un “reflex de nàusea” que té la finalitat de protegir la via 

aèria per evitar un ennuegament. A més a més de considerar-se una 

traducció errònia, es considera que traduït com a “ahogo” pot induir 

a un error d'interpretació quan el qüestionari és autoadministrat per 

pacients amb MND. La malaltia cursa amb compromís respiratori, i 

la traducció actual “ahogo” es pot entendre com a "falta d'aire" i no 

com a "ennuegament", que és el que pretén detectar el qüestionari 

en la seva versió anglesa. Caldria validar una nova traducció del 

qüestionari SwalQoL abans de fer-lo servir en poblacions amb MND 

de parla espanyola. En aquesta tesi s’ha preparat una traducció al 

castellà a partir del qüestionari original facilitat pels autors, però no 

ha estat validada. A més d'incorporar una traducció més ajustada 

de l'ítem “gagging”, es proposa l'ús d'adverbis de freqüència de 

símptomes per a una millor objectivació dels símptomes de disfàgia. 

(Annex 6). 

Com a resultats del nostre primer treball es proposa utilitzar el 

SwalQoL FS revisat de 13 ítems com a eina per detectar els pacients 

amb MND que realment no tenen disfàgia. Aquesta eina requereix 

una validació amb una cohort de pacients més gran que la que va 

ser objecte d'estudi. 

Tal i com han assenyalat els autors del qüestionari SwalQoL, seria 

interessant per a la pràctica clínica disposar d'una única puntuació 

global, tot i que aquesta presenta limitacions (105). En el nostre 

estudi es proposa obtenir una puntuació únicament per a l'apartat 

de freqüència de símptomes revisat (SwalQoL FS revisat) i se 

suggereix un punt de tall per a la determinació de disfàgia o no 

disfàgia. Els pacients amb una puntuació≥52 a la SwalQoL FS 

revisat serien pacients sense disfàgia, amb una seguretat del 100%. 

Els pacients amb una puntuació < 52 al SwalQoL FS revisat serien 

pacients amb símptomes de disfàgia i haurien de ser estudiats per 

confirmar o descartar el diagnòstic de disfàgia. 
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S'ha demostrat que una simptomatologia més gran de disfàgia 

influeix negativament en la qualitat de vida del pacient, la qual cosa 

comporta un pitjor estat de salut i un augment de la por i l'ansietat 

entorn de l'alimentació. Això implica una pèrdua de la gana i del plaer 

de menjar, a més d'una pèrdua de l'aspecte social del menjar (92). 

Es van analitzar altres apartats del SwalQoL per determinar 

l'impacte de la disfàgia en la qualitat de vida dels pacients amb MND 

i les nostres troballes estan d'acord amb estudis previs (92)(106). 

La durada del menjar, la comunicació i la por són els dominis de la 

qualitat de vida més afectats a la nostra mostra, mentre que la 

càrrega, el funcionament social i el desig de menjar són els menys 

impactats, tal com descriuen Tabor et al. (106). Contràriament al 

què es descriu a la literatura, en el nostre estudi no es van trobar 

diferències estadísticament significatives en la pèrdua de gana en 

pacients amb disfàgia o sense, això podria explicar-se per la 

disminució de l'estat d'ànim secundari a l'MND. 

L'apartat de fatiga no va mostrar diferències estadísticament 

significatives entre els dos grups de pacients (amb disfàgia i sense 

alteracions de la deglució), coincidint amb la publicació de París et 

al. (107) en una cohort de 30 pacients, però contràriament a Tabor 

et al. (106) que van mostrar diferències estadísticament 

significatives en termes de fatiga en una mostra de 81 pacients amb 

MND. Caldria esperar que no hi hagués diferències significatives 

entre tots dos grups, ja que l'MND cursa amb debilitat muscular 

generalitzada. Això podria generar una percepció de fatiga amb les 

ingestes, condicionada també per la dificultat d'alimentar-se de 

forma autònoma per la debilitat a les extremitats superiors, i no 

només pel fet de presentar disfàgia.  
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4. La prevalença de la disfàgia a l’MND i altres característiques 

clíniques, és representativa la nostra mostra? 

En el primer treball, amb una mostra de 45 pacients en diferents 

estats evolutius de l'MND, es va descriure una prevalença de 

disfàgia del 82,2%, percentatge proper al reportat a la literatura, 

segons la qual el 80% dels pacients amb MND tindran disfàgia 

durant l'evolució de la malaltia (39), independentment de la forma 

d'inici de la malaltia (espinal o bulbar). També es va veure que el 

10,8% dels pacients amb signes de disfàgia (visualitzats mitjançant 

VFS) no anomenaven símptomes bulbars ni de disfàgia a l'exploració 

clínica.  

Aquests resultats coincideixen amb Higo et al. (66), els quals van 

obtenir que el 29,2% dels 72 pacients estudiats no feia “cap 

modificació de textura dels aliments” (puntuació 9-10 a l'ALS-SS). 

Amb la determinació instrumental de la disfàgia (VFS), van observar 

que alguns pacients presentaven alteracions de la deglució. 

D'aquest subgrup de pacients (n=21), les funcions més afectades 

van ser: un alentiment del transport del bol alimentari des de la 

cavitat oral fins a la faringe (52,4%), una disminució de la contracció 

faríngia (38,1%) i una acumulació de residu en fosses piriformes 

(52,4%). Els resultats numèrics no són comparables amb la nostra 

mostra ja que la presentació de resultats va ser inversa a la de Higo 

et al. Ells descriuen, del subgrup que no anomena dificultats per a la 

deglució (segons l'escala ALS-SS), quants presenten alteracions 

mitjançant la tècnica d'imatge radiològica. En el nostre cas 

descrivim, del subgrup que presentaven alteracions a la VFS, quants 

havien anomenat alteracions en la valoració clínica (puntuació ALS-

SS). 

En el segon treball, amb una cohort més àmplia s'han trobat 

resultats similars quant a les característiques clíniques i 

demogràfiques descrites a la literatura (3)(5)(8)(51). El fenotip més 

prevalent d'MND és l'ELA clàssica amb afectació espinal (47,15%) 

seguit dels fenotips bulbars (ELA bulbar clàssica i PBP), i finalment, 
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les formes més esporàdiques com els fenotips flail arm i flail leg. La 

forma menys prevalent és la respiratòria (3,4%), davant de l'1,1% 

descrit per Chiò et al. (3). Pel que fa a l'edat i el sexe, sense 

estratificar per fenotip, l'edat mitjana al diagnòstic de la malaltia va 

ser de 63,81 (±12,54) anys, amb una prevalença lleugerament 

superior en homes (54,18%) que dones (45,82%), cosa que es 

tradueix en una taxa de supervivència inferior en els homes de més 

edat. 

En aquest treball no es van fer exploracions instrumentals de la 

disfàgia i només es va considerar l'exploració clínica (la 

simptomatologia de disfàgia anomenada pel pacient). En el moment 

del diagnòstic, el 58,63% dels pacients no presentaven disfàgia. Del 

41,37% amb símptomes de disfàgia, el 18,88% tenien dificultats 

amb aliments líquids, el 5,62% dificultats amb aliments sòlids i el 

16,87% tenia problemes de deglució amb aliments sòlids i líquids. 
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5. El tractament amb riluzol en diferents formes farmacèutiques 

està condicionat per la disfàgia del pacient? 

No s'ha trobat cap publicació prèvia que tingui per objectiu descriure 

les diferències clíniques i demogràfiques entre els pacients tractats 

amb riluzol en comprimits o suspensió oral. El nostre treball recull 

l'ús del riluzol en el moment diagnòstic de la malaltia. Amb una 

mostra de 517 pacients, el 54,55% van ser tractats amb riluzol en 

comprimits i el 45,45% restant amb suspensió oral. Estratificant per 

fenotips, les diferències més evidents són al grup de pacients amb 

un fenotip d'inici bulbar, on predomina el tractament amb formulació 

líquida. En el cas dels pacients amb ELA clàssica bulbar, un 30,34% 

dels casos es va iniciar el riluzol en suspensió oral mentre que en el 

13,98% dels casos, l’inici va ser en comprimits. En els pacients amb 

PBP, un 9,83% van ser tractats d’inici amb suspensió oral mentre 

que només l'1,08% va prendre d’entrada comprimits . 

El grup d'Onesti et al (91) en el seu estudi retrospectiu sobre la 

disfàgia a l'ELA recull l'ús (o no) de riluzol a l'inici i al final del seu 

estudi, així com les diferències de formulació segons els pacients 

tinguin disfàgia o no. En una mostra de 145 pacients, el 62,1% dels 

pacients va mantenir el tractament amb riluzol en finalitzar l’estudi. 

Dels 80 participants que presentaven disfàgia en acabar l'estudi, el 

63,75% el prenia en comprimits i l'11,25% en suspensió oral. El 25% 

restant el prenia en comprimits triturats (via oral o per gastrostomia). 

En canvi, a la nostra mostra (n=517 pacients) es recull l'ús de riluzol 

només al diagnòstic de la malaltia i es va observar que el 54,55% 

van ser tractats amb riluzol en comprimits i el 45,45% restant amb 

suspensió oral. Es va poder recollir informació de 498 pacients sobre 

si presentaven disfàgia o no en el moment del diagnòstic i es va 

observar que un 41,4% dels pacients sí que presentava disfàgia. El 

76,5% dels pacients amb disfàgia prenien riluzol en suspensió oral 

des del començament del tractament, el 23,5% restant, prenia 

riluzol en comprimits.  
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La progressió de la malaltia, l’aparició de disfàgia i/o la necessitat de 

col·locació d’una sonda d’alimentació són situacions que justifiquen 

la necessitat de canviar la forma farmacèutica del riluzol, de 

comprimits a suspensió oral. Observant aquests canvis, trobem que 

el 13,54% dels pacients que van començar el tractament de riluzol 

en comprimits van haver de canviar a una formulació de riluzol en 

suspensió oral en algun moment segons el nostre registre. 

Els motius dels canvis de medicació no es van recollir per a l'estudi, 

però algunes possibles causes que s'han recollit amb la pràctica 

clínica són: 1) pacients que no tenen afectació bulbar, però 

presenten pèrdua de força a les extremitats superiors que dificulta 

la manipulació del flascó de suspensió oral. El tap de seguretat 

podria ser un problema perquè els pacients el manipulessin, en els 

casos sense disfàgia, seria possible canviar a comprimits; 2) 

pacients sense disfàgia però que refereixen cert efecte anestèsic a 

la cavitat oral amb la suspensió, tal com es descriu a la fitxa tècnica 

del medicament. A la nostra població d'estudi, van ser mínims els 

casos de pacients amb disfàgia que van sol·licitar el canvi de 

suspensió a comprimits (4,45%), cosa que potser s'expliqui per 

situacions específiques de persones que tenen aversió greu a les 

formulacions líquides dels fàrmacs. Belissa et al. (96) descriuen que 

la palatabilitat oral continua sent crucial en poblacions d'edat 

avançada, especialment en el cas de les dones. 

S'ha descrit que la manipulació d'una formulació sòlida en pacients 

amb disfàgia provoca una pèrdua d'adherència al tractament 

juntament amb un risc més gran per a la seguretat i l'eficàcia a causa 

de canvis en les propietats farmacocinètiques i farmacodinàmiques 

del medicament (97). S'ha descrit una acceptabilitat més gran en la 

població amb disfàgia (en comparació amb la població sense 

disfàgia) de formes farmacèutiques més fàcils d'empassar que els 

comprimits i les càpsules (98). 

El document de consens d'opinió d'experts europeus en MND 

publicat recentment va concloure que "iniciar el tractament amb 
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riluzol en suspensió oral en lloc de comprimits podria garantir un 

millor compliment, minimitzant les pèrdues d'adherència i la càrrega 

psicològica per a pacients i cuidadors deguda als canvis de 

medicació"(99). 

El treball d'Onesti et al referenciat a l'inici d'aquest apartat podria 

servir d'exemple per plasmar aquesta realitat, també en una mostra 

de pacients amb MND. No és objectiu del seu estudi, però recull que 

el 47,9% dels pacients estudiats no mantenen el tractament amb 

riluzol als 9 mesos de seguiment, i que el 25% dels pacients amb 

disfàgia tritura el comprimit. Això suggereix que l’ús de la formulació 

de riluzol inadequada contribueix a la pèrdua d’adherència. Molt 

probablement, l’ús de la suspensió oral de forma més precoç hagués 

millorat aquests resultats. 
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6. La supervivència a l'MND. Quin impacte té la disfàgia i el 

tractament amb riluzol? 

La supervivència de la població amb MND està influenciada pel 

sexe, l'edat, el fenotip i la presència o absència de disfàgia (108), a 

més del deteriorament cognitiu (109). A la nostra mostra això també 

era així, i en concret la presència o absència de disfàgia va ser un 

factor clínicament rellevant en relació amb la supervivència; les 

persones amb disfàgia van morir abans. 

Al segon treball es va estudiar la supervivència de forma global i en 

funció de diferents variables: la formulació de riluzol, el fenotip d'inici 

de la malaltia i la presència de disfàgia. De forma global vam trobar 

que hi havia més probabilitat de supervivència en iniciar el 

tractament amb comprimits de riluzol. Quan es va estudiar la 

supervivència estratificant per fenotips, es van observar diferències 

estadísticament significatives entre formulacions (comprimits o 

suspensió) només en els pacients amb fenotip d'ELA d'inici 

respiratori o fenotip d'AMP. En tots dos casos tenien una pitjor 

supervivència els que prenien riluzol en suspensió oral. 

De manera global, si observàvem la supervivència basada en la 

formulació de riluzol, vèiem que els pacients tractats amb suspensió 

oral tenien, aparentment, un pitjor pronòstic. Aquesta menor 

supervivència relacionada amb el grup de suspensió oral podria 

explicar-se probablement perquè els pacients que prenien la 

suspensió estaven en fases més avançades de la malaltia i/o amb 

més afectació bulbar (i símptomes de disfàgia) que els que prenien 

comprimits. En els pacients amb fenotips que impliquen una major 

gravetat i una ràpida progressió de la malaltia, és a dir, l'ELA bulbar 

clàssica i la PBP, s’inicia el tractament amb riluzol en suspensió oral 

més freqüentment que en comprimits i, per contra, els fenotips de 

progressió més lenta romanen amb la formulació de riluzol en 

comprimits. 
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Quan avaluem per separat els pacients amb disfàgia o sense 

observem que els pacients tractats amb suspensió oral (la majoria 

amb disfàgia) tenien una menor supervivència que els pacients 

tractats amb riluzol en comprimits (la majoria sense disfàgia). 

Creiem que l'explicació és que el riluzol en suspensió oral es va 

administrar amb més freqüència a aquells pacients que estaven més 

greument malalts. També vam poder veure que els pacients amb 

pitjors taxes de supervivència eren els que tenien disfàgia a líquids i 

sòlids. 

El maneig clínic i tractaments per prolongar la supervivència descrits 

a la literatura (16)(110) inclouen el seguiment en unitats d’atenció 

multidisciplinària especialitzades, la col·locació d’una gastrostomia 

d’alimentació, la VNI precoç i el tractament amb riluzol. Tots ells 

estan implementats a la nostra pràctica clínica habitual. El nostre 

centre és un dels pioners a Espanya en la col·locació precoç de VNI 

(33) i per això el 40,53% dels pacients estudiats disposaven de VNI. 

A la literatura es descriu un rang entre el 30% (111) i el 56,99% de 

taxa de VNI (112). Pel que fa a la col·locació de sondes 

d'alimentació, a la nostra mostra d’estudi, el 25,84% dels pacients 

tenien una gastrostomia col·locada, mentre que a la literatura 

s'informa d'un rang entre el 30% (44) i el 63,7% (113). El tractament 

amb riluzol està molt estès (97,23%) al nostre centre, d'acord amb 

les recomanacions de les guies de bona pràctica clínica a l'MND 

(114). 
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7. La modificació de la textura dels aliments en pacients amb 

disfàgia. Què hem de tenir en compte? 

Un dels impactes més grans en la qualitat de vida dels pacients amb 

disfàgia (de qualsevol etiologia) és la pèrdua d'autonomia en 

l'elecció de les preparacions alimentàries i l'aspecte social dels 

menjars (115). 

La modificació de la textura dels aliments comporta una pèrdua 

sensorial que en condiciona l'acceptació. La qualitat sensorial d'un 

aliment està formada per la textura, el sabor, l'olor i l'aspecte. La 

modificació d’una d’aquestes qualitats afecta la percepció sensorial 

de l’aliment. Per contrarestar aquesta pèrdua sensorial és important 

potenciar la resta de les característiques (116). En la modificació de 

la textura dels aliments pels pacients amb disfàgia, caldrà tenir cura 

sobretot de la presentació del plat (aspecte) perquè sigui més 

desitjable, i assegurar que el sabor i l'olor siguin identificables 

malgrat la modificació de textura. Les guies “Con Gusto” publicades 

en el marc d’aquesta tesi cuiden aquests aspectes per tal 

d’aconseguir un dels objectius proposats: fer receptes apetibles. En 

aquesta línia, i per simplificar la realització del panell de valoració 

sensorial només es van seleccionar els ítems “sabor” i “textura”. 

A la nostra mostra de pacients, l'ítem “sabor” va obtenir millors 

puntuacions amb les preparacions de textura única (nivell 4 d'IDDSI) 

que a les altres textures (nivell 5 i 6 d'IDDSI). Això va ser una troballa 

sorprenent ja que caldria esperar que una textura menys 

processada tingués un sabor més realçat. A la nostra mostra de 

participants en el panell de valoració sensorial, igual que a l'estudi 

d'Ettinger et al (117), els pacients que tenien disfàgia i requerien 

modificació de la textura dels aliments valoraven millor l'ítem “sabor” 

que els pacients que no presentaven alteracions de la deglució. 

Aquestes diferències només van ser estadísticament significatives 

en una de les preparacions, a la de la paella en textura única, i 

segurament sigui causat per la petita mida de la mostra. 
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L'educació i l’empoderament del pacient permet aconseguir una 

millor adherència al tractament . En el cas de la disfàgia és essencial 

fer una modificació de textura dels aliments i assegurar que es 

cobreixen els requeriments nutricionals augmentats per no 

contribuir a la malnutrició, dos reptes en el dia a dia del pacient. A 

les guies “Con Gusto” publicades s’aborda un primer apartat 

divulgatiu d’explicació de la malaltia i com els requeriments 

nutricionals augmentats poden condicionar l’evolució de la malaltia, 

i una segona part d’educació i empoderament on es proposa una 

puntuació qualitativa-quantitativa perquè tant el pacient com la 

persona cuidadora puguin tenir un millor coneixement de les opcions 

alimentàries disponibles per poder cobrir els requeriments 

nutricionals del pacient amb MND i disfàgia. 

El fet d'haver realitzat el panell de valoració sensorial ha permès que 

una petita mostra de pacients pogués tastar algunes de les 

preparacions alimentàries i experimentar noves textures aptes per a 

disfàgia més enllà del conegut puré en textura única. Les seves 

valoracions han estat tingudes en compte per desenvolupar la 

segona part de la guia “Con Gusto”, fent d’aquesta segona part, una 

guia més ajustada a les necessitats del pacient. 
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VII. Conclusions 

Les conclusions d'aquesta tesi doctoral són: 

1. La cohort de pacients amb malaltia de la neurona motora que 

està en seguiment a la unitat del nostre centre de referència és 

representativa de la població amb MND descrita en la literatura. 

2. Les eines per detectar la disfàgia en pacients amb MND són 

insuficients, això comporta un infradiagnòstic de la disfàgia. 

3. Entre les eines disponibles per al cribratge i valoració de la 

disfàgia, la que presenta una millor especificitat i sensibilitat en 

pacients amb MND és l'ALS-SS. L'EAT-10 és menys precís en 

pacients amb MND. 

4. Els pacients amb MND minimitzen els símptomes de disfàgia, 

això pot ser degut a una adaptació progressiva a les dificultats 

per deglutir o bé una reticència a acceptar la progressió de la 

malaltia. L'ús de la videofluoroscòpia és necessari per objectivar 

les alteracions de la deglució. 

5. L'apartat de freqüència de símptomes del qüestionari de qualitat 

de vida per a pacients amb disfàgia (SwalQoL) sense l'ítem 

“ahogo” (SwalQoL FS revisat) es presenta com una prova de 

cribratge de disfàgia molt selectiva, capaç de detectar tots els 

veritables negatius, pacients realment sense disfàgia en l’MND. 

6. El SwalQoL FS revisat podria ser el primer pas en el cribratge 

de la disfàgia, encara que continuarien sent necessàries 

avaluacions clíniques i instrumentals posteriors per al 

diagnòstic. 

7. La VFS continua sent la millor tècnica per diagnosticar la 

disfàgia i poder així assegurar la necessitat de modificació de 

textura dels aliments sòlids i líquids per part del pacient, malgrat 

el seu cost elevat i dels requisits tècnics. 
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8. Cal considerar la realització d'una VFS per confirmar el 

diagnòstic de disfàgia en els casos següents: presència de 

simptomatologia bulbar, discrepància entre la valoració clínica i 

la percepció del pacient o pèrdua de pes no justificada. La VFS 

també s'ha de considerar quan el pacient anomena dificultats 

per manejar aliments sòlids i/o líquids. Això permet donar unes 

recomanacions dietètiques més ajustades a les necessitats del 

pacient. 

9. Disposar d’una guia d’alimentació específica per a l’MND i 

centrada en la disfàgia és de gran interès. Permet l'abordatge 

de la disfàgia a l’MND però també en altres patologies que 

cursen amb disfàgia altament prevalents a la nostra societat 

(com són l'ictus, la malaltia de Parkinson, la malaltia d'Alzheimer, 

o senzillament l'envelliment). Aquesta guia contribueix a millorar 

la qualitat assistencial dels professionals de la salut i la qualitat 

de vida dels malalts i cuidadors encarregats de les elaboracions 

alimentàries en pacients amb disfàgia. 

10. En el desenvolupament d’un projecte de recerca centrat en la 

millora de la qualitat de vida del pacient, la seva percepció i 

opinió són d’elevat interès, i cal tenir-les en compte. 
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1.1 Criteris L'Escorial, 1994 

Criteria for the diagnosi of amyotrophic lateral sclerosi 

1. The diagnosi of ALS requeriments : 

(A) the presence of 

(1) signs de motor de neuron (LMN) degeneració per clínica, 

electrophysiological o neuropathologic examination, 

(2) signs of upper motor neuron (UMN) degeneration by clinical 

examination, and 

(3) progressivament spread of signs within region or to other regions, 

(B) the absence of 

(1) electrophysiological evidence of other disease processes that might 

explain the signs of LMN and/or UMN degeneration, 

(2) neuroimaging evidence of other disease processes that might explain 

the observed clinical and electrophysiological signs. 

 

2. Diagnostic categories 

Definit ALS es defineix com a clinical grounds per a la presència de les UMN 

com a LMN signs en les regions bulbars i amb les seves dues altres regions 

spinals o la presència de les UMN i LMN signes a tres regions spinals. 

D'importants determinants de la diagnosi de definició d'ALS a l'absència 

d'electrophysiological, neuroimaging and laboratory examinations són la 

presència d'UMN i LMN signs totals en múltiples regions. 

 

Probable ALS es defineix en clinical grounds alone per UMN i LMN signs en les 

dues regions. While the regions mai be different, some UMN signs must be 

rostral (above) the LMN signs. Multiple diferents combinacions de senyals 

d'UMN i LMN mai be present in patients with probable ALS. 

 

Possible ALS és definit en clinical grounds on when the UMN and LMN signs 

are on only one region or UMN signs one is present in 2 or more regions or LMN 

signs are rostral to UMN signs non-ALS processes). Monomielic ALS, 

progressiu bulbar palsy sense espinals UMN i/o LMN senyals i progressiu 

primari lateral sclerosi sense espinals LMN senyals constitueixen especials 

casos que més developen LMN o UMN senyals per a fer-se criteria per probable 

ALS amb temps LMN and UMN neuropathologic findings. 

Suspected ALS will manifest only LMN signs en 2 or more regions, although 

UMN pathology might be demonstrated at autopsy. However, only clinic signs 

es consideren pertinent per a aquesta classificació en el temps de diagnosi 

avaluació. 

Brooks BR. J Neurol Sci [Internet]. 1994 Jul;124:96–107. 
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1.2 Criteris L'Escorial revisats (Arlie House), 2000 

Criteria for the diagnosi of amyotrophic lateral sclerosi 

1. The diagnosi of ALS requeriments : 

(A) the presence of 

(1) signs de motor de neuron (LMN) degeneració per clínica, 

electrophysiological o neuropathologic examination, 

(2) signs of upper motor neuron (UMN) degeneration by clinical 

examination, and 

(3) progressivament spread of signs within region or to other regions, 

(B) the absence of 

(1) electrophysiological evidence of other disease processes that 

might explain the signs of LMN and/or UMN degeneration, 

(2) neuroimaging evidence of other disease processes that might 

explain the observed clinical and electrophysiological signs. 

 

2. Diagnostic categories 

Clinically Definit ALS es defineix en la evidència de clínica que té la 

presència de les UMN, les deles LMN signs, en les regions bulbars i en 

les seves dues regions spinals o la presència de les UMN i les LMN 

regions. 

Clinically Probable ALS es defineix en evidència clinical alone per UMN 

i LMN signs en les seves dues regions s'un UMN signs necessàriament 

rostral to (above) les LMN signs. 

Clinically Probable ALS – Laboratory-supported is defined when clinic 

signs of UMN and LMN dysfunction is only only region, or when UMN 

signs one are present in one region, and LMN signs defied by EMG 

criteria est present in at least t proper application of neuroimaging and 

clinical laboratory protocols per excloure altres causes. 

Clinically Possible ALS es defineix quan clinical signs d'UMN i LMN 

dysfunction són tot el mateix en una regió o UMN signs són alons en 2 

o més regions; or LMN signs són fonts rostrals a UMN signs ia la 

diagnosi de Clinically Probable ALS – Laboratory- supported cannot be 

proven d'evidència en clinical grounds en conjunction s 

electrodiagnostic, neurophysiologic, neuroimaging or clinical laboratory 

studies. Altres diagnoses must have been excluded to accept a diagnosi 

of Clinically Possible ALS. 

Brooks BR, et al. Amyotroph Lateral Scler Other Mot Neuron Disord [Internet]. 

2000 Jan 10;1(5):293–9. 
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1.3 Criteris d'Awaji-Shima, 2008 

De Carvalho M, et al. Clin Neurophysiol. 2008;119(3):497–503. 
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1.4 Criteris Gold Coast, 2020 

Shefner JM, et al. Clin Neurophysiol [Internet]. 2020;131(8):1975–8. 
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valoració clínica de l'MND i la disfàgia. 
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2.1 EAT-10 
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2.2 ALSFRS-R 
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Salas T et al. Adaptación Española de la Escala revisada de Valoración Funcional 

de la Esclerosis Lateral Amitrófica (ALSFRS-R). Madrid. 2010  
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2.3 ALS-SS 

Swallowing area 

Hillel AD et al. Amyotrophic Lateral Sclerosis Severity Scale. Neuroepidemiology 

[Internet]. 1989;8(3):142–50.  
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2.4 FOIS 

 

Crary MA et al. Initial Psychometric Assessment of a Functional Oral Intake Scale 
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3.2 SwalQoL, versió traduïda al castellà 
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Annex 4. Escales qualitatives de disfàgia en la 

valoració instrumental. 
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Annex 5. Creació del SwalQoL FS revisat 
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5.1 SwalQoL freqüència de símptomes (SwalQoL FS) 

A partir de la traducció espanyola: 

1 Tos 

2 Atragantarse con alimentos sólidos 

3 Atragantarse con alimentos líquidos 

4 Saliva o flemas espesas  

5 Me ahogo cuando como  

6 Exceso de saliva o flemas  

7 Tener que aclarar la garganta (carraspeo)  

8 Babeo  

9 Problemas al masticar  

10 Restos de comida en la garganta 

11 Restos de comida en la boca  

12 Sólidos y líquidos que salen por la boca  

13 Sólidos y líquidos que salen por la nariz  

14 Expulsar comida o líquido al toser 

 

Es va eliminar l’ítem 5. “Me ahogo cuando como” i es va crear la 

variable SwalQoL FS revisat, de 13 ítems. 

 

5.1 SwalQoL freqüència de símptomes revisat (SwalQoL 

FS revisat) 

1 Tos 

2 Atragantarse con alimentos sólidos 

3 Atragantarse con alimentos líquidos 

4 Saliva o flemas espesas  

5 Exceso de saliva o flemas  

6 Tener que aclarar la garganta (carraspeo)  

7 Babeo  

8 Problemas al masticar  

9 Restos de comida en la garganta 

10 Restos de comida en la boca  

11 Sólidos y líquidos que salen por la boca  

12 Sólidos y líquidos que salen por la nariz  

13 Expulsar comida o líquido al toser 
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Annex 6. Proposta de traducció del qüestionari 

SwalQoL. Apartat freqüència de símptomes 
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6.1 Versió original en anglès 

Below are some physical problems that people with swallowing 

problems sometimes experience. In the last month, how often you 

have experienced each problem as a result of your swallowing 

problem? 

(circle one number on each line) 

 

  

Almost 

always
Often Sometimes

Hardly 

ever
Never

Coughing 1 2 3 4 5

Choking when you eat food 1 2 3 4 5

Choking when you take liquids 1 2 3 4 5

Having thick saliva or phlegm 1 2 3 4 5

Gagging 1 2 3 4 5

Drooling 1 2 3 4 5

Problems chewing 1 2 3 4 5

Having excess saliva or phlegm 1 2 3 4 5

Having to clear your throat 1 2 3 4 5

Food sticking in your throat 1 2 3 4 5

Food sticking in your mouth 1 2 3 4 5

Food or liquid dribbling out of your mouth 1 2 3 4 5

Food or liquid coming out your nose 1 2 3 4 5

1 2 3 4 5
Coughing food or liquid out of

your mouth when it gets stuck
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6.2 Proposta de traducció al castellà 

De los problemas físicos que se listan a continuación, en el último 

mes, ¿con qué frecuencia ha experimentado cada uno de ellos, en 

relación con su problema de deglución? 

 

(Marque con una cruz la casilla que corresponda  

para cada una de las afirmaciones)  

 

Siempre o casi siempre A menudo Algunas veces Casi nunca Nunca

(1 o más veces al día) (2-3 veces a la semana) (3-4 veces al mes) (1-2 veces al mes) (menos de 1 vez al mes)

Síntomas 1 2 3 4 5

1. Tos en las comidas (justo 

antes, durante o después)

2. Atragantamiento con comida

3. Atragantamiento con 

líquidos

4. Presencia de saliva espesa o 

flemas

5. Arcada o náusea para evitar 

un atragantamiento

6. Babeo

7. Problemas para masticar

8. Exceso de salivación o 

flemas

9. Tener que aclarar la 

garganta (carraspear)

10. Restos de comida en la 

garganta

11. Restos de comida en la 

boca

12. Comida o bebida que se 

escapa por fuera de los labios

13. Comida o bebida que sale 

por la nariz

14. Tos para expulsar comida o 

bebida atascada.
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