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SUMMARY

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a rapidly progressive neurological disease that attacks motor
neurons responsible for controlling voluntary muscles. The cognitive functions of the patient remain
intact. In the advanced stages the respiratory muscles fail and the patient needs some modality of ventilatory
support. Two cases with ALS bulbar form diagnosis were benefited from this therapeutic intervention in
our city.
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RESUMEN

Esclerosis Lateral Amiotrdfica (ELA) es una enfermedad progresiva y debilitante, invariablemente fatal que afecta
a las neuronas motoras, en la que las funciones cognitivas del paciente permanecen intactas y habitualmente en
las fases avanzadas se presenta insuficiencia respiratoria ventilatoria requiriendo alguna modalidad de soporte
ventilatorio. Dos casos con diagnéstico de ELA forma bulbar se beneficiaron de esta intervencion terapéutica en
nuestra ciudad.
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INTRODUCCION

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una
enfermedad neuromuscular progresiva e irreversible de
las motoneuronas, provocando debilidad y atrofia de la
musculatura estriada. Es conocida en Estados Unidos
como enfermedad de Lou Gehrig o Stephen Hawking,
en Francia como Jean Martin Charcot o genéricamente
como Enfermedad de Motoneuronas (EMN). Se estima
que 20 000 — 30 000 americanos estan afectados por
la enfermedad con una tasa de incidencia anual de 2
casos por 100 000 habitantes. EI promedio de sobrevida
es 3-5afosy en la fase final de la enfermedad el paciente
habitualmente fallece en insuficiencia respiratoria
ventilatoria. Dado que la patogenia asienta en las
motoneuronas, el paciente mantiene la integridad
absoluta del control de esfinteres, funciones
neurocognitivas y sensoriales (1,2,3). Presentamos dos
casos de ELA en estadio avanzado de enfermedad que
aceptaron ventilacién mecanica convencional de por
vida.

Caso clinico 1

Varén de 56 afios. Antecedente de migrafia y
dislipidemia tratada con estatinas. Ex fumador de 1
paquete/dia por 30 afios, sin fumar hace cuatro afios.
Cuatro afios atras acudio a consulta por disartria,
bradilalia, disfagia y fasciculaciones en la lengua.
Progresivamente se presentaron fasciculaciones en pier-
nas, muslos, abdomen, espalda, brazos, parpados y
sialorrea. Dos afios antes se le colocé sonda de
gastrostomia via endoscépica debido a franco deterioro
de la deglucién, ya se evidenciaba paresia de miembros
inferiores. La electromiografia (EMG) cuatro afios
antes de su ingreso document6 actividad espontanea,
potenciales de fasciculacion y fibrilacién en la lengua,
miembros superiores e inferiores asi como signos de
reinervacion, la velocidad de conduccion era normal.
Una segunda EMG hace dos afios mostrd lesion de
neurona motora periférica y fasciculaciones. La reso-
nancia magnética del encéfalo, el estudio de liquido
céfalo raquideo, pruebas de funcion hepatica AST, ALT
y DHL estaban dentro de valores normales y el estudio
genético para enfermedad de Kennedy (mutacién en el
receptor de andrdgeno Xq11-q12) fue negativo. Reci-
bi6 tratamiento con clonazepam 0,5mg qd, amitriptilina
25mg qd y riluzole 50mg qd. Ingres6 a emergencia
por dificultad respiratoria, cianosis y cuadriparesia. En
estas circunstancias dificiles, debido al evidente y se-
vero compromiso de la ventilacion, entrevistamos al
paciente por primera vez. Al examen clinico estaba
despierto, presentaba fasciculaciones en lengua, im-
posibilidad de articular palabra, muy pobre excursion
torécica y uso de musculatura accesoria de la respira-

cién del cuello, murmullo vesicular abolido en bases y
roncantes en ambos campos pulmonares. PA 130/90
mmHg, FC 94x’, FR 36x", T° 36,6°C, SatO,Hb 93%,
(FI10,0,32). La radiografia de torax revelo atelectasias
bibasales. Gases arteriales pH 7,38, pCO, 71,4, pO,
56,4, HCO, 39,8 meg/L, FiO, 0,4. Se le explico al pa-
ciente y a la familia el nivel de deterioro funcional
ventilatorio consecuencia de la enfermedad neuroldgica
y la necesidad de considerar el uso de ventilacion me-
canica de por vida. Cuatro horas después el paciente
asiente ingresar a ventilacion mecanica. Es intubado y
conectado a ventilador de inmediato. Cuarenta y ocho
horas después se practica traqueostomia. Seis sema-
nas después el paciente es dado de alta a domicilio don-
de previamente se implementaron las condiciones
operativas necesarias para ventilacion mecanica.

Caso clinico 2

Varon de 69 afios, con antecedente de hemicolectomia
por diverticulos, ex fumador de 10 paquetes/afio y sin
fumar hace cinco afios. Inicié enfermedad hace tres
afios; en esa oportunidad fue evaluado ambulatoriamente
debido a fasciculaciones y calambres en torax, abdomen
y miembros superiores e inferiores asociado a rigidez
en los inferiores de ocho meses de evolucién. Dos
meses después, se agregd acimulo de secreciones en
cavidad oral, disfagia sobre todo con liquidos, disartria,
disfonia y ausencia de reflejo nauseoso. Las
fasciculaciones y debilidad muscular se incrementaron
a predominio proximal en miembros superiores.
Evolutivamente se evidenci6 atrofia de musculos de
ambas manos e hiperreflexia osteo tendinosa. La
espirometria cronometrada dos afios atras mostro: CVF
3,27 L (79,9 %), VEF, 2,57 L. (80,6 %) y VEF /CVF
78%. Cinco meses después: CVF 2,55 L. (72%), VEF,
1,93 L. (69%), VEF /CVF 75%. Una electromiografia
veintisiete meses antes de su hospitalizacion documentd
velocidad de conduccion y potencial de accién normal,
fasciculaciones y fibrilacion en miembros inferiores.
Seis meses después patron de denervacién en cuatro
extremidades. Un tercer estudio cinco meses después
mostrd denervacién miétomos cervical, toraxico y
lumbar, velocidad de conduccidn cubital disminuida.
La resonancia magnética del encéfalo y las pruebas de
funcion hepética fueron normales. Un afio antes del
ingreso aparecio disnea en reposo, ortopnea e insomnio
de conciliacion con imposibilidad de mantener la
continuidad del suefio. No se pudo practicar espirometria
cronometrada. Se instal6 equipo Bi-level PAP con
mascarilla de interfase nasal en modo espontaneo a
presiones IPAP 14 y EPAP 5 lo que corrigid de
inmediato el patron de suefio y la ortopnea. Se instald
sonda de gastrostomia tres meses antes de la
hospitalizacion debido al déficit en la deglucién. Quin-
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ce dias antes de su ingreso y en mejor condicidn clini-
ca se explicd al paciente el curso de la enfermedad, la
necesidad considerar la implementacion de ventilacion
mecénica de por vida y las implicancias relacionadas a
su calidad de vida, a lo que él accedid. Ingresé a
emergencia por dificultad respiratoria, tos ineficiente y
acumulo de secreciones. Examen fisico SatO,Hb 88%
(FIO, 0,8), FC 122, FR 22 X", PA 160/95 mmHg, T
37,4°C, murmullo vesicular ausente en bases de ambos
campos pulmonares. La radiografia del torax mostrd
atelectasias bibasales. PO, 142,6 mmHg, PCO, 40,1
mmHg, pH 7,40, HCO, 26,8 meg/L, CO,T 28,1, EB
2,7, (FiO, 0,9). En esas condiciones se procedio a
intubar y proporcionar ventilacion mecénica.
Veinticuatro horas después se realizé traqueostomia.
El paciente fue dado de alta a su domicilio veintiocho
dias después con toda la infraestructura requerida para
ventilacién mecénica.

DISCUSION

La ELA hasido clasificada por la ICSD 1l (4) dentro
de los trastornos del suefio por hipoventilacion/
hipoxemia secundarios a enfermedades
neuromusculares. No afecta areas del cerebro que
intervienen en la regulacion y alternancia del ciclo
vigilia-suefio sin embargo el suefio puede verse afectado
de manera indirecta por el movimiento periddico de los
miembros asociado a micro despertares
electroencefalogréficos (arousals) y alteracion
respiratoria asociada. Esta Gltima debido al compromiso
del nervio frénico por la enfermedad y alteracion en la
funcién ventilatoria del diafragma. Caracteristicamente
la hipoventilacion y desaturacion se agravan durante el
dormir y particularmente con suefio REM (5,6). En
estas condiciones es necesario que el paciente reciba
los beneficios del soporte ventilatorio (7). En las fases
precoces del trastorno respiratorio el paciente puede
aquejar fatiga, somnolencia, suefio interrumpido e
insomnio de conciliacion (8,9). Debe mencionarse
también que la ansiedad, depresién, el dolor, las
fasciculaciones, los calambres y las secreciones
incrementadas pueden ser factores que no contribuyen
a un buen dormir en estos pacientes (10,11).

No hay un punto de corte preciso para definir cuan-
do un paciente con ELA debe utilizar ventilaciéon no
invasiva. Son Gtiles clinicamente la fatiga, somnolencia
diurna, despertares nocturnos frecuentes y el insomnio
de conciliacién. Se han propuesto variables
espirométricas como la medicion secuencial de la
Capacidad Vital Forzada (CVF) y compararla en
decubito supino con posicién sentado. Los registros
espirométricos del caso 2 documentan el deterioro pro-
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gresivo de la CVF, la decision se tomé en funcion de
las dificultades que el paciente tenia para dormir. Otros
procedimientos son las mediciones de la presion nega-
tiva intratoraxica y trans-diafragmaética, del indice de
desaturacion por hora de suefio con oximetria noctur-
nay laimplementacién de polisomnografia precoz que
permite objetivar el patrén de suefio, el esfuerzo respi-
ratorio, la SatO,Hb e identificar transtornos respirato-
rios asociados (1,7,12-15). Entre los equipos no
invasivos estan el CPAPy el Bi-level PAP en modo es-
pontaneo. Estos se emplean para dormir y permiten
que el paciente tenga una mejor calidad de vida y de
suefio por un periodo que puede ir hasta un afio como
sucedio en el caso 2 (12,16-19).

Implementar ventilacion mecénica convencional en
pacientes con ELA va mucho mas alla de cuestiones
meramente técnicas. Diaz Lobato sefiala con claridad
las condiciones requeridas para lograr el éxito en esta
intervencion. Es indispensable que el paciente este bien
motivado y con deseos de vivir, y gozar de un estado
de salud aceptable, aunque el autor no define este
concepto. Debe apuntarse al mayor grado de autonomia
posible sobretodo en la comunicacion con el entorno.
Tanto la familia como el paciente deben estar bien
informados y conocer claramente los pros y contras
de esta decision en el contexto de una enfermedad
paralizante, progresiva y fatal. La familia debe participar
en el proceso y desear implementarlo. Es indispensable
disponer de recursos econémicos, técnicos y humanos
(20). Estos requerimientos se cumplieron en ambos
€asos.

Segln Moss AH vy col, hasta 5 % de los pacientes
aceptan participar en esta modalidad terapéutica (21) y
los que desisten son manejados de acuerdo a la
presentacion de los sintomas (22). Los enfermos deben
conocer con antelacion las alternativas terapéuticas para
el manejo de la insuficiencia respiratoria, ello les
permitird procesar la informacion con tiempo y tomar
una decision en la mejor de sus condiciones fisicas y
sicoldgicas. No es recomendable hacerlo durante la
crisis y bajo la presion de una muerte inminente. En
esta circunstancia el principio de autonomia del paciente
debe ser estrictamente respetado (7). La disyuntiva no
debe plantearse como decision correcta o incorrecta,
ya que ello involucra el futuro del paciente en pleno
uso de sus facultades y con conocimiento de lo que
seré una calidad de vida sustantivamente diferente.

Se desconoce la prevalencia de ELA en Perd. Hasta
donde llega nuestra informacion siete pacientes con
diagndstico sélido de ELA, que incluyen los aqui
presentados, reciben actualmente ventilacion mecani-
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ca convencional domiciliaria en la capital de la Repu-
blica.

El informe presenta el ingreso a ventilacion mecani-
ca de dos casos con ELA en un periodo de quince dias
en nuestra institucion lo que constituye por si misma
una experiencia enriquecedora que deseamos compar-
tir con la comunidad médica.
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