Enfermedad de Motoneurona Anterior
Esclerosis Lateral Amiotréfica
HOSPITAL SANTO TOMAS 1974-1985

RESUMEN

Se efectia un estudic lomgitudinal ¥ retros-
pective  del comportamiento ¥ manejo médico de
la Esclerosis Lateral Amiotrdfica (ELA), en el
Hospital Santo Tomdas (HST) de 1974-1985.  Se
revisaron 31  expedientes clinicos con  diagnosti-
co de Enfermedad de Motoneurona Anterior
(EMA), de los cuales 13 de ellos correspondian a
ELA, 9 ecasos a otro tipp de EMA y 10 de ellos
oo Uenaban los criterios diapgndsticos para ser in-
cluidos. El comportamiento clinico y  evolucion
son similares a los descritos en la Lteratura mun-
dial. Llamamos la atenciém a la correlacién clini-
ca, neurc-radiolégica y  electrofisiologica, para
confirmar el diagnéstico. Se revisa la literatura,

INTRODUCCION

La Esclerosis Lateral Amiotrdfica descrita por
primera vez por Charcot en 1786, es una enfer-
medad degenerativa, crénica y progresiva del sis-
tema nervioso central que afecta g los adultos entre
los 50-60 afos de edad, | a etivlogla es desco-
nocida, afectando mds al hombre que a la mujer en
proporcidn de 2:1.

Es relativamente poco comiin, con una tasa de
incidencia en los EEUL de 0.4 a 1.8 personas por
100,000 habitantes y una tasa de prevalencia de 4-6
personas por 100,000 habitantes, (1).

(*) Residente de Medicina Intema H.5.T,
(**) Newrdlogo Clinieo HS.T.
(***)  Neorofisioldgo, Complejo Hospitalario
Metropalitano.
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En Panamd, hasta donde es nuestro conoci-
miento, no contamos con datos neuroepidemioldgicos
al respecto. Revisamos 10 afos de experiencia en el
HAST, analizando los factores mds relevantes.

MATERIALES Y METODOS

Se revisaron 32 expedientes de los archivos
clfnicos del H.S.T. cuyo diagndstico de egreso fue el
de Enfermedad de Motongurona Anterior, durante el
perfodo del tiempo de 1974 a 1985, Se excluyeron
todos aquellos expedientes incompletos, cuyo diag-
nosticono llenaba los requisitos y criterios establecidos
por Tardan (1), Adams (2), Munsdt (3).

Las variables de interés incluyeron sexo, edad de
inicio de 1a enfermedad, lugar de origen, antecedentes
persenales y familiares, sintomas y signos mis
frecuentes, laboratorios de rutina, estudios de lquido
cefalorraquideo, panmielograffa, electromiograffa,
velocidad de conduccidn nerviosa. Todos cstos datos
se incluyeron en un formularip dnico para ser
completado en cada uno de los casos.

Se intenta evaluar la evolucién clinica.

RESULTADOS

De los 32 expedientes revisados, se excluyeron
10 de cllos por no cumplir con 1os criterios diag-
nosticos establecidos. Los 22 casos restantes, 13
(59%) correspondian a Esclerosis Lateral Amiotnd-
fica, 6 (27%) eran Parilisis Bulbar Progresiva
(PBF) ¥ 3(13.6%) ecran Esclerosis Lateral Prima-
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ria (ELP). No hubo ningin caso de Atrofia Muscu-
lar Crénica Progresiva (AMCP), Est4 bien descrito
que la PBP, ELP, yla AMCP son una varedad de
la EMA, ¥y que muy frecuentemente sobre todo la
ELP y PBP evolucionan eventualmente hacia la ELA
(4). Por falta de datos en la evolucién clinica de
£sL08 casos, no se inlcuyeron como ELA,

Los pacientes con ELA, fueron 13 en total, 7
hombres (53.8%) v 6 mujeres (46.2%). La edad de
presentacion més frecuente oscilaba entre Ios 41 a 50
afipg, Tabla 1.

Tabla 1
EDAD DE PRESENTACION

GRUPO DE EDADES ELA %
31 - 40 2 15.4
41-50 7 53.8
51-60 3 23.2
61 - 70 1 7.6
Tatal 13 100

Se diagnostican aproximadamente de 1 a 2 casos
porafio de la ELA en el H.S.T. La procedencia semin
la provincia es la siguiente; Panamd, 4 casos (30.7%);
Los Santos, 2 casos (15.4%), y un caso {(7.7%) en
cada una del resto delas 7 provincias. Los sfntomas
y signos iniciales que tuvieron mayor frecuencia
fueron a nivel de médula lumbar, con manifestaciones
similares a los descritos por otros estudios (1), (2}
Se detalla en la Tabla No. 2 los signos mds fre-
cuentemente encontrados.

Tahbla 2
Frecuencia de Signos Clinicos
Esclerosis Lateral Amiotrdfica H.S.T,

Tizartria NI=213%
Sialomrea 13 =23%
Disfapgia Y13=21%
Atrofia y Fasciculaciones de la Lengua W3=23%
Fasciculaciones Gen. 11/13 = B4.6%
Paresia M. Sup. 4714 = 30.7%
Hipotrofia M. Sup. 613 = 46%
Paresia M. Inf, 913 = 69.2%
Hipotrofia M, Inf. 7/13 = 53.8%
Espasticidad 8/13 = 61.5%
Hiperreflexia 913 = 69.2%
Hiporreflexia 413 = 30.7%
Babingki 513 =384%
Compromiso Respiratorio 313 =23%
Marcha Espdstica 6/13 = 46%
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Los antecedentes personales y familiares no
fucron de interés. Los exdmenes de laboratorios
incluyeron hemograma completo, qufmica sangufnea,
VDRL, y estudios de lfquido cefalorraquideo, los
cuales fueron normales. Se efectuaron pan-mielo-
graffa a 7 casos (53.8%) de los 13 pacientes, las
cuales fueron normales. Estudios neurofisiolégicos
incluyeron electromiograffa y velocidad de conduc-
cion nerviosa, efectudndose a 4 pacientes, cuyo
resultados fueron compatibles con EMA, demostran-
do potenciales polifsicos, fibrilacién, fasciculacidn,
reduccidn de las unidades musculares activas a la
contraccion méxima y velocidades de conduccidn
nerviosa normales (ver figuras 1 y 2). Estos
hallazgos debfan encontrarse en 3 extremidades, ¢ 2
extremidades y 1 misculo craneal para confirmar el
diagnéstico. (5).

B, Lappestequi H, fwacin P, Jethmal E.

A. La aguja de electromicgrafia insertads dentra del
misculo detecta 408 potenciales consecutives. Cada
CLSpAra corcespande 8 la suma de los potenciales
2e acclidn de las tres fiktas musoulares que pecto-
necen @ la dnidad nmotora del esgquema.

Fhe
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B. Se hipotetiza que la denervacidn ocagjona La dis—
persidn de los crosprores acetiloolinérgicos mohre
toda la supecficie del sarcolema. La aestiloolipa
likre activa los receptores ¥ ecadione los patcld-
giloes potenciales espoptanecs de fibrilacicn W
pasiktlvos,

DISCUSION

El término Esclerosis Lateral Amiotréfica es
frecuentemente usado en forma intercambiable con
la Enfermedad de Motoneurona Anterior, perola ELA
¢s solo una manifestacién clincia de la EMA. La
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clasificacitin de la EMA es definida clfnicamente de la
signiente forma:

a) ELA cuando se manifiestan Sintomas de Moto-
neurona Superior e Inferior,

b} Pardlisis Progresiva si las alteraciones del habla,
el tragar (sintomas bulbares) son predominantes.

c) Atrofia Muscular Progresiva si los sintomas
principales son Motoneurona Inferior.

d) Esclerosis Lateral Primaria si predominan signos
de Motoneurona Superior (4).

La etiologfa de 1a ELA es desconocida hasta la
fecha, sin embargo, una serie de posibles teorfas han
sido enunciadas, como las siguientes: causadas por
virus lentos, trastomos autoinmunes, intoxicacién por
plomo, mercurio, aluminio o magnesio. Alteraciones
de neurotransmisores, trastomos endocrinoldgicos
relacionados a la vitamina D, calcio y fésforo.
Factores genéticos y alteraciones del DNA. Todas
estas son diferentes hipdtesis que por el momento
estdn sin confirmarse, y sélo nos indica la contro-
versia existentes al respecto. (6), (7).

La anatomia patoldgica en la ELA muestra un
proceso atrfico de ambas neuronas motoras superior
e inferior. En otras palabras, hay degeneracidn de las
neuronas motoras en la corteza cerebral, dreas 4-6
de Brodman, en el tallo cerebral a nivel bulboprotube-
rencial en los nidcleos del hipogloso, neumogdstrico
y glosofaringeo, afectando también las células del
asta anterior de lamédulaespinal. Microscépicamente,
s¢ observa palidez difusa de la mielina tefiida,
particularmente en el brazo anterior de la cdpsula
intema, pirdmides bulbares y cordones laterales de la
médula. Los mdsculos afectados muestran las
caracterfsticas tpicas de una atrofia neurdgena, con
fibras musculares atréficas y pequefias entrelazadas
con fibras de calibre normal. En los casos wa
evolucionados se observan degeneracién dela vainade
mielina y preliferacidn del tejido conjuntivo perineural
en los nervios periféricos. (1), (3), (8). De los 13
casos estudiados fallecicron en el hospital 2 de
ellos, sin lograr autorizacidn para la autopsia por
los familiares, por lo que no contamos con estos
estudios. No se efectuaron biopsias musculares en
TSNS paclentes.

En cuanto a la clinica, 1a ELA puede presentarse
en forma muy variada, de acuerdo a cual grupo
neuronal es primordialmente afectado, Superior,
Infenor o Mixto, Lo mds frecuente es que se inicia
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A. Bl esguema presenta dos unidades motoras. El potcncoaial
de mayar voltaje corresponde a las fibras musculares
mis proximas a fa aguja.

A. En alguros casos de enfermedad de poetoneurana anber ior
oourre el ferdmerno de selpesvacidn, Bl poternclal regis-
trado por la aguja es complels ¥ s5e le depsming unidad
magcular polifdsica.

en la edad adulta, con debilidad vy atofia as-
métrica usualmente en los muisculos de las manos
al principio, es lentamente progresiva y eventual-
mente compromete a todas las extremidades, al igual
que los muisculos bulbarcs a los pocos meses de la
enfermedad. Se observan fasciculaciones muscu-
lares generalizadas, hiper-reflexia, Babinski y clo-
nus aquileo bilateral, La sensibilidad estd intacta
al igual que las prucbas de coordinacidén . (1), (7),
(10).

El diagndstico de 1a ELA es bdsicamente clinico
apoyado en pruebas neurofisioldgicas, especificamenie -
en la electromiografia. El diagndstico diferencial es
importante va que hay entidades patoldgicas que
pucden similar esta enfermedad, principalmente la
miclopatfa cervical secundaria a cervicoartrosis, porlo
que 1a realizacidn de una miclografia en cstos casoses
de vital importancia. Otras patologfas como la
siringomielia, esclerosis multiple, miastenia graws, e
miopatfas y fasciculaciones benignas deben ;er'gg

descartadas. (2), (3). 4
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El prondstico de la ELA es mservado ¥
eneralmente mortal. El 40% de los casos mueren
“antes de los 5 afios de iniciarse la enfermedad, y el
“90% han fallecido antes de los 10 afios (1). De los
13 casos estudiados por nosotros, 2 de ellos falle-
Fciemn en el hospital, presentando 3 y 4 afios y me-
dio de evolucién respectivamente. Los 11 casos
nestintes no regresaron a controles de consulta exter-
2. El diagnéstico se efectué aproximadamente entre
1y 2 afios de evolucidn de la enfermedad.

El tratamiento se basa en medidas generales de
sostén v medicina fisica, sin que hasta el momento se
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conozca un medicamento especilico para esta cn-
fermedad. El apoyo y educacidn de la familia es
esencial para la mejor comprensidn y manejo de esta
entidad clfnica.

En conclusién, hemos revisado la experiencia
de la Enfermedad de Motoncurona Anterior en el
Hospital Santo Tomds. Su presentacidn clinica,
electrofisiolégica y prondstico son comparables con
la literatura. Somos conscientes de la necesidad de
completar los estudios diagndsticos al sospechar
esta enfermedad, situacién que en ocasiones se
dificulta por falta de recursos tecnolSgicos.
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