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Mujer de 70 afios, exfumadora (IPA 60) con dorsalgia secundaria a sindrome facetario
diagnosticado en 2015 y sin otros antecedentes médicos de interés. Acude a Urgencias
por disnea de instauracion progresiva de tres dias de evolucion que empeora en decubito
y que la asocia al dolor lumbar crénico que padece. Ante la sospecha de
tromboembolismo pulmonar se solicita angioTAC el cual lo descarta. Como hallazgos
relevantes se detecta en la radiografia de térax una elevacién de hemidiafragma izquierdo
y una insuficiencia respiratoria hipercapnica en la gasometria arterial basal realizada (pH
7.44, pCO2 54, pO2 62, HCO3 real 37).

Tras distintas pruebas diagndsticas, lo que llamé la atencién fue una alteracion en las
pruebas de funcién respiratoria: capacidad vital forzada (FVC) de 65% y un volumen
espirado en el primer segundo (FEV1) de 54% con un cociente del 65%, con una caida en
los valores de FVC mayor de 25% en decubito supino con unos valores de presiones
inspiratorios y espiratorias descendidos (20% y 28% respectivamente) sin riesgo de fatiga
muscular y pico flujo de la tos con riesgo de tos ineficaz (169 L/min).

Se completd el estudio con electromiograma que fue sugestivo de enfermedad de
motoneurona, y tras completar estudio por Neurologia, finalmente fue diagnosticada de
Esclerosis Lateral Amiotréfica (ELA). La paciente es ese momento no presentaba clinica
neuroldgica. Se inicié ventilacion mecanica no invasiva (VMNI) domiciliaria. Actualmente,
seis meses después, la paciente presenta disartria, con alteracion en la movilidad de

miembros inferiores con necesidad de muleta para deambular y ya se le ha colocado una



gastrostomia endoscépica percutanea (PEG). Mantiene la VMNI domiciliaria y se
encuentra en seguimiento por la Unidad de ELA.

Discusion

La ELA es una enfermedad de etiologia desconocida que caracteriza por la degeneracién

progresiva de la motoneuronas superiores e inferiores. Los casos familiares representan

entre el 5-10%, siendo la ELA esporadica la mas frecuente '. La prevalencia de ELA

esporadica se estima entre 2.7 a 7.4 por 100.000 habitantes/ano en Europa y Estados

Unidos. Aparece mas frecuentemente en edades comprendidas entre 40 y 74 afos con una

edad media de 62 afios. Antes de los 70 afios es mas frecuente en varones, igualandose en

ambos sexos pasada esta edad 23“.La supervivencia media esta entre 20 y 48 meses,

aunque aquellos pacientes que inician la sintomatologia antes de los 40 afios pueden

superar los 10 afios, mientras que en los que el diagnostico es después de los 80 afios el

prondstico suele ser inferior a dos afios °.

La manifestacién clinica inicial mas frecuente es la debilidad asimétrica de las
extremidades (80 %). En torno a un 20% comienzan con afectacion a nivel bulbar con
disartria o disfagia y, tan so6lo un 1-3% debutara con debilidad de los musculos
respiratorios®’. El fracaso respiratorio y complicaciones como neumonias aspirativas son
las principales causas de morbimortalidad lo largo de la evolucion de la enfermedad, lo
que hace pensar que el debut de la misma con sintomas respiratorios pueda constituir un
factor de peor prondstico®.

El estudio de Shoesmith et al analizé las caracteristicas de 21 pacientes con ELA que
habian debutado con sintomas respiratorios y los efectos de la VMNI. Este estudio pone
de manifiesto que el tiempo medio de supervivencia fue similar a los pacientes que
debutaron con sintomatologia bulbar y no necesariamente el debut respiratorio deriva en
un curso mas rapido de la enfermedad 8.

Como conclusiones destacar por un lado, la importancia de realizar un estudio

neurofisiolégico en todo paciente con insuficiencia respiratoria no filiada para descartar



enfermedad neuromuscular a pesar de la ausencia de sintomas neurolégicos y por otro,

la necesidad de crear unidades multidisciplinares para el abordaje de estos enfermos.
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