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RESUMEN

Paciente masculino, de tez blanca y 67 afios de edad, con antecedentes de
hipertensién arterial y gastritis crénica, que ingresa en la sala de Medicina del Hospital
Militar Holguin en agosto del 2011 con el diagndstico de una gastritis cronica
agudizada. Pero previo al ingreso comienza con cuadro de debilidad distal del
miembro inferior izquierdo y trastornos en la esfera afectiva. En sala hace cuadro de
paro respiratorio y se traslada a la Unidad de Cuidados Intensivos, donde se mantiene
bajo régimen de ventilacion mecdanica desde ese momento con imposibilidad para el
destete. Ha presentado pocas infecciones respiratorias y la mayoria han evolucionado
satisfactoriamente con antibidtico oral. Se le realizan estudios inmunoldgicos,
imagenoldgicos y bioquimicos negativos, constatandose al examen fisico del sistema
neuroldgico hallazgos relacionados con una afecciéon neuromuscular. Se realizé una
revision bibliografica a la luz de los conocimientos actuales del tema, y se llegd a la
conclusion que la ventilacion prolongada en este paciente esta en relacién con una
enfermedad neuroldgica degenerativa, en este caso una esclerosis lateral amiotrofica
modificada.

Palabras clave: hipertensién arterial, gastritis crdnica, ventilacién mecanica,
enfermedad neuroldgica degenerativa, esclerosis lateral amiotroéfica.

394
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Medicina Militar 2014;43(3):394-400

ABSTRACT

A sixty-seven years old male Caucasian patient with a history of blood hypertension
and chronic gastritis was admitted to the medicine ward of the military hospital in
Holguin in August 2011. The diagnosis was acute chronic gastritis. Prior to
hospitalization, he presented with distal weakness in the left lower limb and affecting
disorders. He suffered respiratory arrest at the hospital ward and was then
transferred to the intensive care unit where he was kept mechanically ventilated. Few
respiratory infections attacked him, so the majority have evolved satisfactorily thanks
to oral antibiotic treatment. The immunological, imaging and biochemical studies
yielded negative results. The physical examination of the neurological condition
showed symptoms related to a neuromuscular condition. A literature review about this
topic was made in which it was determined that the long-lasting mechanical
ventilation is related in this case to degenerative neurological disease, in this case
modified amyotrophic lateral sclerosis.

Keywords: blood hypertension, chronic gastritis, mechanical ventilation,
degenerative neurological disease, amyotrophic lateral sclerosis.

INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA), también llamada enfermedad de Lou Gehrig y
enfermedad de Charcot en Francia —descrita por primera vez en 1869 por el médico
francés Jean Martin Charcot (1825-1893)—, es una enfermedad degenerativa de tipo
neuromuscular. El nombre de la enfermedad describe sus caracteristicas principales:
"esclerosis lateral", indica la pérdida de fibras nerviosas acompafiada de una
esclerosis (del griego, endurecimiento) o cicatrizacidn glial en la zona lateral de Ia
médula espinal, region ocupada por fibras o axones nerviosos que son responsables
ultimos del control de los movimientos voluntarios; "amiotréfica" (del griego, a:
negacién, mio: musculo, tréfico: nutricion), sefiala la atrofia muscular que se produce
por inactividad muscular crénica, al dejar los musculos de recibir sefiales nerviosas.!

Se origina cuando un grupo de células del sistema nervioso, llamadas motoneuronas,
disminuyen gradualmente su funcionamiento y mueren, lo que provoca una paralisis
muscular progresiva de prondstico mortal. En sus etapas avanzadas los pacientes
sufren una paralisis total que se acompafia de una exaltacién de los reflejos
tendinosos (resultado de la pérdida de los controles musculares inhibitorios).

La enfermedad afecta, generalmente, a personas de edades comprendidas entre los
40 y 70 afios, con mayor frecuencia a varones entre los 60 y 69 afios. Cada afo se
producen unos dos casos cada 100 000 habitantes.?

El cuadro clinico se caracteriza por debilidad muscular que implica dificultad a la hora
de andar y la dificultad de coordinacion en alguna de sus extremidades (las manos,
especialmente, en lo que se refiere a inconvenientes a la hora de realizar
determinadas actividades cotidianas). La extensién de ese debilitamiento y de la
paralisis al tronco termina por provocar problemas para masticar, tragar y respirar, lo
que lleva a la necesidad, en este Ultimo aspecto, de recurrir a la ventilacién mecanica.
Progresivamente, aparecen movimientos musculares anormales como fasciculaciones,
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espasmos, sacudidas, calambres o debilidad, o una anormal pérdida de masa
muscular o de peso corporal.

En la ELA, las funciones cerebrales no relacionadas con la actividad motora, la
sensibilidad y la inteligencia, se mantienen inalteradas. Por otro lado, apenas resultan
afectadas las motoneuronas que controlan los musculos extrinsecos del ojo, por lo
que los enfermos conservan los movimientos oculares hasta su fallecimiento.
Igualmente, la ELA no dafia el ndcleo de Onuf, por lo que tampoco resultan afectados
los musculos de los esfinteres que controlan la miccion y defecacion.

La progresion de la enfermedad es normalmente irregular, es decir, asimétrica (la
enfermedad progresa de modo diferente en cada parte del cuerpo). A veces, la
progresion es muy lenta, se desarrolla durante los afios y tiene periodos de
estabilidad con un variable grado de incapacidad. En algunos casos, aparecen
sintomas relacionados con alteraciones de la afectividad (llantos, risas inapropiadas o,
en general, respuestas emocionales desproporcionadas como reaccion a la afectacion
fisica) denominados labilidad emocional y que en ningln caso significa que exista un
auténtico problema psiquiatrico.3

Las causas de ELA son desconocidas y no se conoce tampoco un tratamiento eficaz
para detener su evolucién. El diagndstico es fundamentalmente clinico, es decir, no
existe ninguna prueba especifica que dé el diagndstico definitivo. Después de
confirmado el diagnédstico de ELA, se deben practicar numerosas pruebas de distinto
tipo para descartar otras enfermedades que pueden simularla. Con estas pruebas, el
estudio de la historia clinica del paciente y un detenido examen neuroldgico, los
especialistas suelen llegar al diagndstico definitivo.

Segun la forma en que comienza y evoluciona, se distinguen tres formas clinicas:*
1. Comun: se inicia en una extremidad superior.

2. Pseudopolineuritica: se inicia en una extremidad inferior. La agravacion de los
sintomas se produce lentamente, es decir, puede durar anos, aunque haya periodos
de estabilidad.

3. Bulbar: los problemas del habla, para tragar, la salivacidon excesiva y el aumento
de las mucosidades aparecen desde el inicio. La enfermedad evoluciona con rapidez.

Otra clasificacion es la siguiente:

1. ELA clinicamente definida: si se encuentra evidencia de signos de MNS y MNI en, al
menos, tres regiones.

2. ELA clinicamente probada, apoyada por laboratorio: si se encuentra evidencia de
signos de MNS y MTI en una sola region, o signos MNS en una region y de MNI en dos
regiones, siempre y cuando se hayan excluido otras causas en laboratorio y por medio
de neuroimagenes

3. ELA clinicamente posible o probable: si se encuentra evidencia de signos de MNS y
MNI en una sola region, o signos MNS en dos 0 mas regiones, siempre que se hayan
descartado otras dolencias.

4. ELA clinicamente sospechosa: se trata de un sindrome puro de MNI cuyas
caracteristicas clinicas no permiten considerar la posibilidad de ELA para que la
persona sea incluida en un ensayo terapéutico.>®
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El objetivo de este trabajo es realizar una revisidn del tema a propdsito de un caso
con ventilacién mecanica invasiva por tiempo prolongado, sin complicaciones
asociadas y con adecuado estado nutricional por esta enfermedad.

CASO CLINICO

Paciente masculino, de tez blanca y 67 afios de edad, con antecedentes de
hipertensién arterial y gastritis cronica. Desde finales de abril-mayo de 2011 comenzé
con debilidad distal en miembro inferior izquierdo; sucesivamente se afadieron
trastornos en la esfera afectiva como tristeza ocasional; posteriormente los familiares
notaron que hacia ademanes de coger cosas que no existian y que tenia alucinaciones
visuales, dormia mas de lo habitual y tosia frecuentemente, sobretodo con la
ingestidon de alimentos, falta de aire a los pequefios esfuerzos, acompafiados de
trastornos psiquiatricos, motivo por el cual fue evaluado por la especialidad de
Psiquiatria y se le indicé tratamiento.

Ingreso en el servicio de Medicina Interna del hospital el 13 de agosto de 2011 por un
cuadro de gastritis aguda. En la sala, la familia lo noté somnoliento y que dejé de
respirar, se traslad6 de urgencia y se recibié en coma, paro respiratorio con acidosis
respiratoria grave; se intubd y acopld a ventilacion mecanica, al recobrar la conciencia
se autoextubd pero caydé nuevamente en coma; luego de esto intentd en varias
ocasiones separar de la ventilacion mecanica, pero todos los intentos han sido
infructuosos, motivo por el cual llevaba bajo régimen de ventilacion mecanica 550
dias. Durante su estadia en la sala presenté un cuadro de sangramiento del Iébulo
medio prostatico que requirié una cirugia de urgencia, con recuperacion exitosa. Ha
presentado pocas infecciones respiratorias nosocomiales y la mayoria ha evolucionado
satisfactoriamente con antibiético oral. Mantiene un adecuado estado nutricional.

APF: cancer de colon (madre). Fallecida
Los datos al interrogatorio practicado fueron:

- Respiratorio: tos frecuente, sobre todo con la ingestién de alimentos y falta de aire
al realizar algun esfuerzo fisico

- Cardiovascular: palpitaciones en ocasion

- Digestivo: dolor en epigastrio y constipacion

- Genitourinario: episodios de retenciones urinarias con frecuencia

- SNC: pérdida de la fuerza muscular del miembro inferior izquierdo que le dificultaba
la marcha y en ocasiones se caia

- Psicoldgico: llanto facil, tristeza ocasional, hacia ademanes de coger cosas que no
existian y alucinaciones visuales. Habitos toxicos: café

Examen fisico (datos positivos)

- Respiratorio: acoplado a ventilacion mecanica en IPPV, FiO2 40 %, no disnea,
murmullo vesicular disminuido hacia las bases, no estertores, FR-18

- Neuroldgico: fascie con adecuada mimica, buen parpadeo, lenguaje adecuado a
pesar de la traqueotomia, marcha no se explora por encontrarse acoplado a
ventilacion mecanica

- Fuerza muscular: MII: Distal: dorsiflexion del pie 0/5, flexion plantar 1/5; Proximal:
4/5; MID: Distal: dorxiflexion del pie 2/5, flexion plantar 3/5, eversion del pie 3/5
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- En miembros superiores, fuerza muscular conservada

- Tono: solo resalta hipotonia distal en miembros inferiores a predominio izquierdo
donde se aprecia un foot drop

- Trofismo: marcada hipotrofia distal en miembros inferiores, a predominio izquierdo,
con participacion del grupo muscular tanto del compartimiento anterior como
posterior, pero a predominio del primero, hipotrofia de interéseos (prevalece el primer
interéseo bilateral) y lumbricales en ambas manos.

Se apreciaron fasciculaciones en deltoides, biceps, triceps, cuadriceps femorales;
resultd interesante la presencia de hiperreflexia bicipital (+3), tricipital (+3),
cuadricipital (+4), todo esto bilateral y con franca extension del area de provocacion
del reflejo. Hiporreflexia aquilea derecha y arreflexia en el Aquiles izquierdo. Se
detecté un Hoffman y Troemner bilateral.

Sensibilidad superficial y profunda, ligeramente disminuida hacia la region distal.

No se encontro deterioro de pares craneales, salvo que el velo del paladar, aunque
con aceptable movilidad, impresiona ligeramente descendido, quizas por un fino
componente espastico, lo que no se corroboré mas debido a que no se pudo examinar
el lenguaje a profundidad.

Examenes complementarios

- Hb: 123 g/L

- Glicemia: 4,4 mmol/L

- Coagulograma: normal

- Plaquetas: 235 x 10°L

- Serologia: no reactiva

- ICC: negativo

- ANA: negativo

- Factor reumatoideo: negativo

- Células LE: negativas

- Puncién lumbar: negativa

- Rayos X térax: indice cardiotoracico normal, elevacién de ambos hemidiafragmas
con predominio derecho, no alteraciones pleuropulmonares

- EKG: ritmo sinusal

- TAC craneo simple: negativa

- TAC pulmén: elevacion del hemidiafragma derecho por el higado. No lesion
pulmonar tumoral

- RMN de craneo, columna cervical y toracica: signos de atrofia cerebral, acentuacion
de la lordosis cervical, cifosis dorsal, signos degenerativos vertebrales y discales con
formacion de osteofitos marginales, signos de espondilosis, hernia discal C5-C6 con
contacto medular.

COMENTARIOS

Las causas de la ELA son desconocidas; tampoco se conoce un tratamiento eficaz para
detener su curso. En cuanto a la manera en que se desencadena la ELA en la mayoria
de los pacientes, un equipo de neurdlogos plantea la existencia de una causa comun
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subyacente en todas las formas de la enfermedad, un defecto en una proteina
llamada ubiquitina 2, encargada de degradar y reciclar otras proteinas.®’

Entre las hipdtesis habituales para explicar su origen destacan los agentes infecciosos
virales, disfuncidn del sistema inmunitario, la herencia, exposicién a las sustancias
toxicas, los desequilibrios metabdlicos y la desnutricion sin causa demostrable,3®
como ocurre en el caso que se analiza. La enfermedad se presenta con debilidad
progresiva de miembros inferiores y superiores e incoordinacion de los movimientos,
al igual que en este paciente que sufre de un cuadro de deterioro neuroldgico
progresivo, a lo que se afiade un cese de influjos ventilatorios espontaneos que
recuerda a lo llamado "Maldicién de Ondina".

En este caso sobresalen elementos de una enfermedad de la motoneurona dado por la
presencia de lesion en la MTS y la MTI, pero segun los criterios de Escorial revisados
(modificados) y si se considera lo referido al segmento bulbar y se suman los signos
de MTS rostral a los de inferior no es una ELA definida, por lo que se clasifica en la
categoria de ELA probable.

Si se tiene en cuenta lo antes expuesto, la edad, lo referente a la entidad uroldgica y
que la dificultad ventilatoria no es la tipica de la insuficiencia ventilatoria en la ELA,
sino que sefala el defecto en el automatismo del centro bulbar, a pesar de lo
afirmado como negativo de malignidad, no seria desacertado plantear el diagndstico
de un sindrome que imita la ELA (mimi ELA), de etiologia paraneoplasica.
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