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Introduccion

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es una enfermedad progresiva e incapacitante. Implica la pérdida de las motoneuronas corticoespinales y
medulares, ocasionando paralisis y muerte. La enfermedad se manifiesta inicialmente por debilidad muscular, amiotrofia y fasciculaciones.

Descripcion sucinta del caso Esclerosis lateral amiotroéfica. Criterios clinicos de El
Escorial
Mujer de 54 afos, con temblor y pérdida de fuerza en mano izquierda, que progresa a los 4 _______World Federation of Neurology, 1994
. - - El diagnostico requiere la presencia de:
meses con fasciculaciones, temblor y espasmos musculares en todas las extremidades _ Shames de M (por diffics, neursisEloats ¢ neurepssleat) an une e las 4
(superiores —-ES- e inferiores —-EI-). Exploracion: pares craneales conservados, paresia regiones (bulbar, cervical, dorsal y lumbosacra)
. - - - - - - - - - - Signos de MNS (por clinica) en una de las 4 regiones

braquial distal bilateral con amiotrofia. Paraparesia proximal con amioatrofia de EI, sin  Preareslin 6 Jes Sanes de WnE reglen & olEs
deficit sensitivo, dismetria, ni alteracion de la coordinacion. Fasciculaciones aisladas. ELA definida Signos MNS y MNI en 3 regiones
Resonancia Magnética (RM) Cerebral y Cervical: normal. Electromiograma (EMG): signos ELA probable Signos MNS y MNI en 2 regiones con MNS
deficitarios neurdégenos y denervacion activa en region cervical bilateral. Estudio R Zf°x'm:::SM":4NI VR
especializado: EMG: signos de denervacién activa en ES/EI, sin afectacion craneal, ELA posible on 1 region v los signos de MNI definidos por
paraespinal, ni la conduccion sensitiva. Analitica: eutiroidea; folatos, vitamina Bl12, Acs EMG en al menos 2 extremidades
onconeuronales y antigangliosidos, normales; serologias de borrelia, toxoplasma, HIV, VHB,

Sospecha de ELA Sighos MNI en 2 6 3 regiones, como la atrofia

VHC, lues y CMV, negativas.

muscular progresiva y otros sindromes motores

ELA: esclerosis lateral amiotrofica; MNI: motoneurona inferior
MNS: motoneurona superior

Estrategia practica de actuacion

Se trata de una presentacion atipica de enfermedad de motoneurona tipo ELA (asimetria,
afectacion distal en ES y solo proximal en EI, ausencia de hiperreflexia y Babinski negativo). La
RM descarta patologia medular, cerebral o compresion cervical. El EMG confirma la existencia de
una patologia de la motoneurona.

No existe en la actualidad tratamiento curativo de la enfermedad. El Riluzol prolonga la
supervivencia algunos meses. El objetivo del tratamiento es aliviar las complicaciones asociadas
como la atrofia muscular, los espasmos o la disartria, mediante una estrategia multidisciplinar
en base a tratamiento logopédico, psicologico, sintomatico, rehabilitador y terapia ocupacional

Figura 1.Atrofila musculatura
Intrinseca de la mano
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