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Editorial

Enfermedad de neurona motora

Dra. Maria de la Luz Montes Castillo*

Laesclerosislateral amiotréfica(ELA) eslaformamésusual
de enfermedad de neurona motora, padecimiento neurode-
generativo fatal e idiopatico. En los 90, este padecimiento
cobré un auge cientifico y clinico; asimismo, los avances en
el conocimiento del sistema neurotransmisor del glutamato
y €l descubrimiento de genes causales relacionados con el
desarrollo de la ELA familiar también han estimulado
el interésen lainvestigacion. Hoy por hoy, se hanidentificado
los problemas asociados con la heterogeneidad clinica; de
igual forma se ha entendido que la sobrevivencia del ELA
depende de diferentes factores, tales como la presentacion
clinica (fenotipo), tasa de progresion de la enfermedad,
presencia temprana de insuficiencia respiratoriay el estado
nutricional del paciente.

El aumento en la expectativa de vida observada conserva
unarelacion estrechapor el mejor conocimiento delapatogé-
nesis, lacual hasido favorecida por el desarrollo de métodos
diagndsticos especificos y tempranos. Sin embargo, en este
momento no existen pruebas diagnosticas definitivas o bio-
marcadores paraseguimiento de ELA, el diagndstico se basa
en criterios clinicos y electrofisiol6gicos. Deigual forma, es
de capital importancia formular terapias que no solamente
retarden la progresion de la enfermedad sino también consi-
deren las complicaciones secundarias y sus consecuencias.
mala nutricion e insuficiencia respiratoria.

Las diferentes formas de presentacién de ELA son cru-
ciales para entender y medir el desarrollo y progresion del
padecimiento. Laidentificacion de fenotipos especificostiene
implicacionesimportantes paralos pacientes, particularmente
con respecto al prondstico y sobrevivencia, asi como su en-
rolamiento en pruebas clinicas.

Existen diferentes formas de presentacion clinica de la
enfermedad de neurona motora: esclerosis lateral amio-
tréfica de inicio en alguno de los miembros con signos de
neurona motora superior (NMS) y neurona motora inferior
(NMI) (70%); ELA de inicio bulbar (25%), ateraciones en
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el lenguaje, dificultad para la deglucién y afeccion tardia
de alguno de los miembros; la esclerosis lateral primaria es
la menos frecuente, involucra de forma puraalaNMSy la
atrofia muscular progresiva que compromete la NMI. En
algunas ocasiones se puede presentar de forma atipica con
pérdida de peso, indicador de mal prondstico, calambres y
fasciculaciones sin datos de debilidad, 1abilidad emocional,
y datos de disfuncion cognitiva.

Conrespecto alasobrevivenciade ELA lentamente progre-
siva, 50% de los pacientes fallecen dentro delos 30 meses de
iniciado los sintomas, y alrededor del 20% sobreviven entre 5
y 10 afios después de iniciados | os sintomas. Estos seinician
enindividuos mayoresy con debilidad de miscul os respirato-
riosy enfermedad deinicio bulbar; lasobrevivenciasereduce
de forma considerable, mientras que la enfermedad que se
iniciaen un sujeto joven'y afeccion de un solo miembro son
predictores de independenciay sobrevivencia prolongadas.

En lo que concierne a los estudios e ectrofisiol 6gicos en
la enfermedad de neurona motora, éstos son de ayuda para
descartar otras posibilidades diagnésticas que simulen a la
enfermedad de neurona motora o demuestren anormalidades
caracteristicas en otras aéreas que aln no estan clinicamente
afectadas. La electroneuromiografia [neuroconduccion y
electromiografiade aguja—EM G)] identificadirectamentela
patologia de la neurona motorainferior (NMI) y en algunas
situaciones puede sugerir patologia de la neurona motora
superior (NMS) por la observacion de disminucién de la
activacion de launidad motoraen laEMG.

Larevision de los criterios diagnésticos de la esclerosis
|ateral amiotréfica(ELA) nosilustralaimportanciadelaEMG
a revelar la pérdida de la NMI subclinica. Los criterios del
Escoria delaFederacién Mundia de Neurologia, propuestos
en 1994y revisados en 2000, estan aln vigentes, con dos mo-
dificaciones claves propuestas en diciembre de 2006 durante
la Reuni6n de Consenso en Awagji-shima, Japon, patrocinada
por la Federacion Internacional de Neurofisiologia Clinica.

El estudio de electromiografia (EMG) puede revelar dis-
funcién subclinica de NMI, la cual se manifiesta por dener-
vacion crénica activa con reinervacion compensatoria en €l
mismo musculo y que puede cambiar €l diagnostico de ELA
clinicamente posible a ELA clinicamente probable apoyado
por laboratorio. Unalimitacion de larevision de criterios del
Escorial es que no es suficiente para demostrar disfuncién
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de NMI por EMG sblo en un miembro, pero que la categoria
—clinicamente probable apoyado por laboratorio— requiere
la demostracion mediante examen fisico de afeccion de
alguna extremidad. Otra limitacion es que larevision de los
criterios del Escorial restringe la evidenciade EMG a dener-
vacion aguda manifestada por potenciales de fibrilacion y
ondas positivas, los cuales no pueden ser tan demostrables
en musculos bulbares y en musculos con buen trofismo
y fuerza muscular. Estas limitaciones han contribuido al
hecho de que 22% de | os pacientesfallezcan sin diagndstico
definitivo de ELA.

Para incrementar la sensibilidad de deteccion diagnosti-
ca de ELA probable a definitiva, de forma reciente se han
propuesto los criterios de Awaji-shima. Tienen los mismos
significados los hallazgos de la exploracion fisicay laEMG
en ladisfuncion de NMI, especificamente los datos EMG de
denervacion activa con reinervacion cronica en un masculo.
Esto elimina la necesidad de categorizar la ELA probable,

apoyados en el laboratorio y se toma la EMG como una
extension de examen clinico. Los criterios de Awaji-shima
estipulan quelas categorias diagnosticasde EL A deberian de-
finirse por evidenciaclinicay e ectrofisiolégicadedisfuncion
de NMI, especificando el nimero de segmentos del cuerpo
involucrados. Especificamente, esto significaque al usar los
criterios de Awaji-shimaen muscul osindividual es que mues-
tren denervacion cronica con reinervacion electrofisioldgica
puede ser deayudaen el diagndstico de ELA, en combinacion
con el examen clinico. Deigual forma, los potencialesdefas-
ciculacién son equivalentes alos potenciaesdefibrilacion, y
ondas positivas denotan denervacién aguda, especialmente si
los potencial es de fasciculacion son de morfologia complegja
einestable. Los estudios que han evaluado la utilidad de las
modificaciones de Awaji-shima, comparados con loscriterios
del Escorial parael diagnostico de ELA, demuestran mejoria
enlasensibilidad de 28 a61%, sin cambios en laespecificidad,
gue se mantiene en 96%.
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