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INTRODUCCION.
£ntre los trastornos degenerativos del sistema nervioso central, figuran una
infinidad de entidades clinicas, entre las cuales las enfermedades de la motoneurona
siecmpre han ocupado un importante capitulo en neurologia por ser sindromes que abarcan
tanto a las neuronas motoras superiores e inferiores. Las enfermedades de la motoneurona
del adulto comprenden a la Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA), la parilisis bulbar
progresiva, la amiotrofia muscular progresiva y la esclerosis lateral primaria. De todas
ellas, la mas conocida es la ELA, que fue descrita por primera vez en la literatura médica
por el renombrado meédico francés J. M. Charcot en el afio de 1874. Esta enfermedad es
clasicamente descrita como una afeccion progresiva degenerativa que afecta a las neuronas
motoras de la corteza cercbral, lesionando la via piramidal, con disminucién de las
ncuronas del asta anterior de la médula espinal y de los nicleos motores de los pares
craneanos inferiores; considerandose In forma mais devastadora de todos los trastornos

. 2
neurodegenerativos '+ 7.

A pesar de que cstamos iniciando un nuevo milenio, y estamos en el siglo de los
grundes avances tecnoldgicos en cuanto a imagen. electrofisiologia y pruebas genéticas-
moleculares: para efectuar ¢l diagndstico de esta devastadora enfermedad, la clinica asi
como el examen fisico contindan siendo los estandares de oro. Las técnicas de imagen.
laboratorio. electrodiagnéstico y anatomopatoloégicas son  Gnicamente auxiliares para
descartar otras patologias. Es por este motivo que ¢l comité de la World Federation of
Neurology. en ¢l afio de 1994 presenté una actualizacién de los Criterios de El Escorial,
para realizar, con base en los hallazgos clinicos, el diagnéstico de la ELA, categorizada en

vurios niveles de certeza: definitivo, probable, posible o sospechoso 4.

Clasicamente se describe que la ELA no presenta alteraciones a nivel del sistema
nervioso sensitivo. ¥ el hecho de encontrarlas obliga replantear o descartar el diagnéstico '

6 1 18 Sin embargo. se han referido a nivel anatomopatolégico alteraciones fuera del

sistema motor con base en diferentes estudios con microscopia electréonica, técnicas
—




inmunohistoquimicas y bioquimicas; por lo que se proponec que la ELA puede no ser una
enfermedad exclusiva del sistema nervioso motor. A pesar de esto, como las lesiones del
sistema nervioso sensitivo son inaparentes clinicamente, no restan valor a la conclusion de
que nos enfrentamos ante un padecimiento con afecciéon clinica predominantemente del
sistema motor > ¥,

El electrodiagnéstico. y en particular los poitenciales evocados, son una herramienta
tmportante en la prictica clinica actual, y que ha tomado un mayor auge cn los @ltimos 20
afnos por el avance de Ia tecnologia computacional. Es una extensiéon del examen
neuroldgico, debido a que no es un estudio invasivo y que emplea los principios anatémicos
de localizacion., es auxiliar en la bisqueda de evidencia de compromiso en la via sensorial;
de ahi que sc les considere como un complemento del examen clinico, afadiéndole
precision  y objetividad.

Es por eso que desde hace varios afios, se han reportado estudios que utilizan esta
herramienta diagndstica, para demostrar alteraciones no motoras de la ELA. Sin embargo,
los datos son conflictivos ya que hay literatura que apoya dichas alteraciones, mientras que

otros autores sostienen que ¢s una entidad puramente motora 2%-2¢- 28. 29, 31. 33-40, 5054

Dc lo anterior de deriva la justificacion y ¢l plantcamicnto de nucstro estudio, ya
que existen datos de modificaciones a nivel anatomopatolégico de los sistemas sensitivos y
cognitivos cn pacicntes con ELA, pero los datos son controversiales con respecto a los
resultados de los potenciales evocados, por lo que pretendemos intentar verificar
objetivamente  si existen o no alteraciones en los Potenciales Evocados Visuales,
Potenciales Evocados Auditivos  del Tallo Cerebral Potenciales  Evocados

Somatosensoriales, Potenciales Evocados Cognitivos y Electroretinograma de superficie.




ANTECEDENTES CIENTIFICOS.

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.
La Esclerosis lateral Amiotréfica (ELA), fue descrita por primera vez por el

médico francés J. M. Charcot en 1874; es la forma mas frecuente de afeccion progresiva

degencrativa que altera las necuronas motoras de la corteza cerebral, lesionando la via
piramidual, con pérdida de las neuronas del asta anterior de la médula espinal y de los
nucieos motores de los pares crancanos inferiores. Afecta tanto a ncuronas motoras
centrales y  periféricas a la vez, considerandose la forma mas devastadora de todos los

trastornos neurodegenerativos 'Y,

EPIDEMIOLOGIA.

Su incidencia es de 1-5 casos por 100.000 habitantes, predominando en la quinta y
séptima década de la vida: iniciando entre los 50-59 afios de edad, teniendo su pico maximo
a los 75 anos, y disminuyendo a partir de los 80 afos o mas. Afecta con una frecuencia
ligeramente supcerior a los varones en comparacion con las mujeres de 1.2:1 a 2.6:1. La
evolucion es progresiva, y puede ser de 2 a 6 afios, con una supervivencia mediade 1 a 3
afios " 2% -7 Del 5-10% de los casos tiene un caracter familiar, con una hercncia
autosomica dominante: ¢l resto (90%%) corresponde a la forma esporadica. La evolucién de

la forma bulbar. es el tipo mas maligno ' %3,

ETIOLOGIA.

Se desconoce la ctiologia de la enfermedad ' *- %, Se citan varios factores de riesgo:
traumatismos previos, exposicion a toxicos (plomo., mercurio, arsénico, manganeso. orina),
intervenciones quirtirgicas previas, factores ambientales necurotdxicos (aminodcido beta-
metilamino-alanina) ' > * En algunos casos sc ha cncontrado infeccién viral persistente.,
detectandose un Enterovirus RNA en la médula espinal, pero esta observaciéon no ha sido
confirmada. La autoinmunidad parcce tener un papel en la ctiologia; se han cncontrado

anticuerpes contra los canales de voltaje de calcio que interfieren con Ila regulaciéon

ey




intracclular de calcio, llevando a la degeneraciéon de las ncuronas motoras, sin embargo la

inmunoterapia no ha sido efectiva en pacientes con ELA 3.

NEURQPATOLOGIA Y ANATOMIA PATOLOGICA.

Se desconoce bien la causa de la ELA esporiadica . No hay hasta la fecha una
explicacion satisfactoria de las causas y los mecanismos de la ELA, pero sc han postulado
varias hipotesis: lo que presupone que esta entidad es el resultado de un complejo
multifactorial que se interrelaciona entre si %,

La hipétesis miis reciente es que la muerte celular podria ser causada por sustancias
endégenas que se comportan como cndotoxinas. Sc¢ ha implicado especificamente al
glutamnto enddgeno en ¢l medio extracelular de fa médula espinal y otras regiones
cercbrales, basado en ¢l hecho de que el glutamato y el aspartato se encuentran elevados en
el liquido cefalorraquideo. Se propone que existe una alteracion en el trasporte del
glutamato. lo que leva a que éste tienda a acumularse, originando  la muerte neuronal 3-6-8,
Otra hipdtesis se basa en el caso de ELLA familiar, donde existe un gen modificado, (en un
20% dc los casos)., ¢l gen de la superoxido dismutasa de cobre-cine (SODJ), enzima

citoplasmatica que ticne un importante papel antioxidante mediante la eliminacién del
3.5.6.8,9

radicales libres superdxidos

En la ELA se ven afectadas 2 clases de neuronas: las motoras inferiores de los
niclecos motores del tallo cerebral y asta anterior de la médula espind!; asi como e¢n las
motoras superiores o corticoespinales de la capa 5 de la corteza cercbral. En el tallo
cerebral la degenceracion ocurre en las necuronas de los nicleos motores de los pares
crancales 111, V. VIIL, X y XII y en los axones que descienden en la via corticoespinal y
corticobulbar. En las regiones de pérdida neuronal, sc hace evidente grados variables de
gliosis astrocitica. S¢ puede apreciar que hay una retraccidon ncural con afectacidon precoz
del citoesqueleto, lo cual conlleva a la muerte neuronal. Esto produce la denervacién y la
consiguicnte atrofia de las fibras musculares correspondientes. A medida que avanza este
proceso, se hace mas evidente la atrofia muscular, este es el motivo del término de

amiotrofia. que aparcce en cl curso de la enfermedad. La pérdida de neuronas motoras




corticales provoca adelgazamiento de las vias corticoespinales que descienden por la
cdapsula interna y tronco encetilico hasta los cordones laterales de la sustancia blanca de la
médula espinal; la pérdida de éstos proporciona a Ia médula espinal una mayor consistencia
(esclerosis lateral) * % *. Dentro del sistema motor se presenta una afeccion selectiva: las
neuronas motoras necesarias  para  la movilidad ocular, asi como las neuronas

parasimpidticas de la mdédula cspinal sacra que inervan esfinteres anal y vesical, no se

afectan ®.

CUADRO CLINICO.
Los sintomas iniciales son: debilidad asimétrica en las manos, que se manifiesta

como caida de objctos y dificultad para realizar movimientos o tarcas motoras finas en una
o ambas manos en un 40 a 60% de los casos ' > % 'Y, A medida que evoluciona la
enfermedad. disminuye la fuerza y masa muscular (en el examen pucede observarse atrofia
de los musculos de la eminencia tenar e hipotenar). y aparccen contracciones involuntarias
de unidades motoras individuales que se denominan fasciculaciones. LLa atrofia es simétrica
y va extendiéndose al antcbrazo y a veces al brazo. El paciente presenta calambres
musculares al realizar movimicntos voluntarios, sobre todo durante las primeras horas de la
mafiana '+ 2 5. Posteriormente hay manifestaciones extrapiramidales: espasticidad de
extremidades inferiores principalmente. hiperreflexia profunda, signo de Hoffman, clonus,
Babinsky. Esta combinaciéon de signos de la primera y segundas neuronas motoras son
caracteristicos de la ELA ' 2. Sc ha visto que los desérdenes motores en miembros pélvicos
(34.3%). micmbros supecriores (35.3%), calambres musculares (23.9%), fasciculaciones
(18.9%) y desordenes bulbares (18.4%6) son los sintomas que aparceen durante los primeros
3 meses de inicio de esta enfermedad. y los dos dltimos citados los mds relevantes para
consideracién del diagndstico Al avanzar cl proceso, aparcce un sindrome bulbar (mas
comiin en mujeres que en hombres) con dificultad para la degluciéon, reflujo nasal de
liquidos, voz gangosa, sialorrea, disartria, atrofia de Ia lengua con fasciculaciones lo que
implica debilidad y dificultad para la formacién del bolo alimenticio y la ingesta de
liquidos. lo que lleva a un balance negative y desnutricion ' "% '2. Finalmente, Ia
enfermedad afecta a la musculatura respiratoria por fatiga del diafragma y de los miisculos




respiratorios, con brotes recurrentes de infeccion pulmonar (ncumonias y atelectasias) y
falla respiratoria, asociada con complicaciones tales como la malnutricion y la
deshidratacion. En un 81% de los casos al momento de la muerte hay sintomas bulbares %7
' En algunos pacientes, la degencracion de los nicleos motores craneales de la parte
fales (45% de los casos) que

inferior del tronco encefitlico se produce en fases  ini
evolucionan rapidamente. de ahi que su prondstico seca mis sombrio; es lo que se conoce
como pardlisis bulbar progresiva o esclerosis lateral amiotréfica bulbar. 1in cstos
pacientes predominan las alteraciones en la deglucion y fonacion. y la evolucion clinica es

inexorable en un periodo de 1 a 2 afios 712

No suele haber manifestaciones esfinterianas.  oculares, cognitivas ni de Ia
sensibilidad. Las funciones intelectuales pueden comprometerse solo en el 3-5% de los
s, en el caso de tratarse de la ELA heredada con demencia frontotemporal (demencia
Iobulos frontal y temporal

1L2,6,13

caso
progresiva caracterizada por degeneracion selectiva de los
anterior): en la forma esporadica no se presenta esta alteracion.

Los casos familiares presentan sintomatologia en una fase mas temprana de la vida

que la mayor parte de los casos esporadicos, pero la evolucion clinica ¢s comparable. La

ELA tamiliar es de herencia autosémica dominante. y clinicamente indistinguible de la
ELA esporadica 2235,

No sc¢ producen alicraciones cn el liquido cefalorraquideo (LCR) !. Los estudios
xcluir el diagnostico a través de biopsias de muasculo
s

neuropatolégicos pueden soportar o e
y/o nervio, por medio de la evidencia de lesidon de neurona motora inferior

HALLAZGOS EN LA ELECTRONEUROMIOGRAFIA.

La ¢lecrroneuromiografia (EMG) confirma la disfuncion de la necurona motora inferior
en las regiones clinicamente afectas. asi como deteceion de evidencia clectrotisiologica de
alteraciones de  neurona motora inferior en  regiones clinicamente no afectadas. y excluye
otros procesos patofisioldgicos. Cldasicamente se utilizan los criterios de Lambert para el
diagnostico de ELA. los cuales son:

1. Potenciales de fibrilacién y ondas positivas, asi como potenciales de fasciculacion

en al menos 3 miembros con muasculos bulbares comprometidos como miembro.
ey
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LLos potenciales de  fasciculacion son una caracteristica de la ELA y estin presentes
en los miusculos en los cuales hay evidencia de denervacién activa y parcialmente
crénica y de reinervacion.

2. Las neuroconducciones sensoriales estan dentro de los limites normales.

3. Parametros de neuroconduccion motora dentro de los limites normales, excepto la
amplitud que es anormal < 30% de la media esperada.

4. Hallazgos al estudio dc aguja sugestivos de denervacion / reinervaciéon, con
potenciales  gigantes de accion de unidad motora anormales y patréon - de
interferencia reducido asi como reclutamiento alterado, consistente con pérdida de
unidades motoras y de denervacion cronica.

La demostracién de denervacion debe encontrarse en al menos 2 de las 4 regiones
del sistema nervioso central para los criterios de El Escorial: para los criterios de Lambert
son 3 regiones: Tallo cerebral (lengua, miasculos faciales), médula torédcica (paraespinales o
musculos abdominales), médula cervical y lumbosacra (al menos 2 miusculos inervados por
diferente raiz y nervio periférico) '+ '3,

Otros estudios de gabincte que pueden realizarse son: | la - Resonancia
Espectroscépica Magnética, la Estimulacién Magnética’ de " la.. Corteza Motora y
Resonancia Magnética; en general estos estudios son dc utilidad para descartar otros

procesos patolégicos '3 1,

DIAGNOSTICO.

En la era del incremento de la confianza de’' las técnicas sofisticadas de diagndstico
como pruecbas de imagen cerebral, electrofisiologia y pruebas moleculares, el diagnostico
de la ELA esta basado en la historia clinica y los hallazgos de la exploracion fisica, y pucde
ser complementada por estudios electrofisiolégicos o de imagen, los cuales pueden excluir
otras condiciones potencialmente tratables > ''. Se ha observado que cl ticmpo promedio de
retraso entre el inicio del cuadro clinico y el establecimiento del diagndstico de la ELA es
de aproximadamente 12 mesecs. aproximadamente 26-42% dec los pacientes son

inicialmente mal diagnosticados. Esta demora en el diagnéstico es dramaticamente




prolongada si consideramos que la supervivencia media de la enfermedad es de 30-36
meses. Las causus de un diagnostico erréonco o inoportune de ELA son: coexistencia de
otras enfermedades, Hegar a conclusiones erréncas con los exaimenes neurofisiolégicos o de
imagen, no estar familiarizado con ¢l cuadro clinico de la entidad y presentaciones
inusuales de la ELA 'Y,

LCl comité de la World Federation of Neurology, en 1994 presentd los Criterios de El
FExcorial, usados hasta la fecha como guias diagndsticas. Para realizar el diagnéstico de
ELA sc requicre:

A. La presencia de:

(A:1) Evidencia de degeneracion del tipo de neurona motora inferior, por
examen clinico, clectrofisiolégico o neuropatolagico.

A:2) Evidencia de degeneracion de neurona motora superior por examen
clinico y : )

(A:3) Extension progresiva de los sintomas o signos dentro de una regiéon o de
otras regiones, determinados por medio dec Ia historia clinica o  exploracion
fisica junto con S

B. La ausencia de:

(B:1) evidencia electrofisiologica o patoldgica de otra enfermedad o proceso que
pucda explicar los signos de degencracién de neurona motora superior o
inferior, y
(B:2) Evidencia de neuroimagen de otro proceso o enfermedad, que pueda
explicar los signos clinicos y electrofisiolSgicos explicados.
El diagndstico clinico de ELA, sin confirmacion patologica. puede ser cau.&,orll,ado
dentro de varios niveles de certeza por estudio clinico. dependiendo de la presencia de

signos de neurona motora inferior o superior ' ', Ver cuadro 1.

En cl afio de 1998, Ross y colaboradores '°. realizaron una revisién de los criterios

de la World Federation of Neurology Research Group of Neuromuscular Diseases - El

Fscorial: haciendo una critica de los mismos, principalmente en el punto de diagnéstico

definitivo y probable. iEste grupo comenta que en los casos de enfermedad avanzada es
R
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dificil definir a la ELA como definitiva: asi como en el caso  de ELA sospechosa o

probable se puede inclusive retrasar ¢l diagnoéstico. Ellos realizaron un estudio donde
cncontraron gque en basce a los criterios alternativos de diagnasticos que ellos proponen (ver
Cuadro 2) el diagnéstico se realizaria a los 9.7 meses de inicio de Ia aparicion de las
primeras manifestaciones clinicas, contra un ticmpo de 12 meses que se realiza con los
criterios de la World Federation of Neurology Rescarch Group of Neuromuscular Diseases

Cl Escorial de 1994; facilitando el diagnostico temprano.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

El diagnéstico diferencial usualimente requicere del uso de EMG y de estudios de
neuroimagen. Las enfermedades que pueden simular o llevar a un diagnoéstico erréneo son:
hernia  discal / compresion medular, radiculopatias  diabéticas. miclopatias (como  la
miclopatia  espondildética  cervical.  polirradiculopatia lumbosacra).  polincuropatias o
neuropatias sensitivo motoras hereditarias. Sindrome de Guillain Barré, canal lumbar
cstrecho. artrosis / periartritis. ostecoporosis. esclerosis multiple.  paraparesia  espastica
familiar, adrenomicloncuropatia. hipertiroidismo.  hipotiroidismo.  hiperparatiroidismo,
ostecomalacia, sindrome post polio. paraproteinemias, sindromes parancoplasicos (en ¢l caso
de Ia enfermedad de Hodking). enfermedades cercbrales como  encefalopatia, accidente
cercbrovascular, tumores  intramedulares  cervicales ¥ tumores  cercbrales  inusuales:
miastenia gravis, sindrome de Eaton Lambert son otras entidades a considerar ' ', En el

caso de sindrome bulbar, el dingnéstico diferencial es con el sindrome scudobulbar.!

PRONOSTICO.

Es reservado. produciendo la muerte en un plazo no mayor de 6 aiios (generalmente
1-3 anos). LLa enfermedad es progresiva, resultando en la muerte en un 50% de los casos a
los 3 afios del inicio de la misma. Durante el curso de la enfermedad se presentan
complicaciones respiratorias, trastornos de la deglucidn que llevan a bronconcumonia
aspirativa, siendo la causa mas frecuente de muerte %,

NS
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Cuadro: 1. Categorias diagnésticas.”> =" "

1. Kl Definitiva.

Evidencia clinica de signos de NMS y de NMI en 3 regiones.”

2. LA probable.

LEvidencia clinica de signos de NMS y de NMI en al menos 2 regiones, con los signos de
NMS predominando sobre los de NMIL

3. ELA posible.

Evidencia clinica de signos de NMS y de NMI en una region;
solumente presentes en una region, y los signos de NMLI estian definidos por criterios de
con la apropiada aplicacion de protocolos de

o los signos de NMS estian

MG en al menos 2 extremidades:
neuroinagen y luboratorio para excluir otras causas.
. Sospecha de IX1A.

Signos puros de NMI en 2 o 3 regiones (p. Ej.. atrofia muscular progresiva y otros

sindromes motores).
Region: bulbo raquideo, médula cervical, médula dorsal, médula lumbosacra.
NMS: ncurona motora supcerior. NMI: necurona motor inferior. EMG: electromiografia.

Cuadro 2. Criterios Diagnésticos para Ia Esclerosis Lateral Amiotréfica ',
El diagnostico de ELA requiere la presencia de cada uno de los siguientes:
- Signos de NMI en al menos 2 extremidades.
- Signos de NMS en al menos una region (bulbar, cervical o lumbosacra)
- Progresion de la enfermedad definida como un incremento de la deficiencia
sintomatica de la historia de los pacientes. Esto debe involucrar las mismas o nuevas

regiones en el cuerpo. ~

El diagnostico de ELA requiere la ausencia de cada uno de los siguientes:

- Signos sensoriales (excepto aquellos atribuidos con la edad).

- Anormalidades neurogénicas a nivel de estinteres.
Evidencia clinica de enfermedad del sistema nervioso central aparte de la de ELA,
con una historia natural de progresion (por e¢jemplo enfermmedad de Parkinson,
demencia).
Evidencia clinica de enfermedad del sistema nervioso periférico con una historia
de progresion (por ejemplo polincuropatia diabética, polineuropatia

natural
hereditaria).

idos a la ELA:

on medular estructural, incluida la miclopatia espondilotica cervical.

- Necuropatia motora multifocal.

- Hiperparatiroidismo,

- Hipertiroidismo.

Gammuapatia monoclonal con una asociacion a enfermedad maligna hematoldgica
(por cjemplo linfoma, micloma [Gammapatia monoclonal solamente permitidal)

-  Envencnamicnto.
Iistoria de radiacion en el cerebro o médula espinal.
Deticiencia de hexosaminidasa (pacientes menores de 30 afios).




TRATAMIENTO

Hasta el momento no hay cura para csta devastadora entermedad; y se desconoce
cual sca ¢l mangjo adecuado de la misma. Es verdad que solo caben las medidas paliativas,
sintomaticas, psicologicas y de sostén; pero ¢l hecho de aplicarlas, hace una gran
2 de ahi que el tratamicnto de rehabilitacion sea de gran ayuda. Sc requiere de un

equipo interdisciplinario  extenso: enfermeras especializadas. terapistas fisicos. de lenguaje

ademiis de un equipo técnico amplio tal como sillas de

y acupacionales, inhaloterapic
ruedas automaticas. aparatos de comunicacion computacional. cquipos de ventilacion y de
alimentacion por medio de sondas.  La intervencion farmacologica es de tipo sintomatico:
drogas para disminuir la espasticidad. controlar la sialorrea, etc. 1+2.7.% 11 Qe ha aprobado
por la FDA. recicntemente ¢l uso del farmaco riluzol, droga que inhibe la trasmision
glutamatoérgica. produciendo una discreta prolongacion de la supervivencia por 3 a 6

disminuye la “exitotoxicidad™ al reducir la liberacion de glutamato. La dosis

recomendada es de 50-200 mg/dia. El riluzol no es un medicamento inocuo. sus ctectos
sccundarios son: astenia, niusea. vomitos, diarrea, anorexia, convulsiones, parestesias y
sedacion; generalmente se relaciona a dosis altas. so il

En el caso del tratamicnto rchabilitatorio. su objetivo global es mantener la

independencia por minima gque ésta sea: resumiéndose asi en 5 ctapas:

Erapa I o de independencia: El paciente es bulatorio y es capaz de manejarse por si

mismo en sus actividudes de la vida diaria (AVD). Se presenta debilidad leve o

rtorpesa de la nnescularura. En esta etapa se aplicarian técnicas de Bobath.
facilitacion neuromuscular (método Kabat)., masoterapia, movilizaciones, mancjo de
la  espasticidad. estiramientos. masoterapia, hidroterapia y natacién dirigidas,
cjercicios de coordinacion de Frankel. cjercicios funcionales de colchon.

Frapa Il o _de debilidad moderada: El paciente presenta dificultad para subir o bajar

escaleras, clevar los brazos. torpeza de las manos al realizar actividades finas. Lo
anterior mas: movilizaciones activas asistidas., mecanoterapia, uso de dreesis en
mudfieca y pic.

Erapa 11l o e debilidad severa: FEl paciente presenta debilidad severa en determinados

grupos musculares. No puede levantarse de una silla sin ayuda. Lo anterior mas:




movilizaciones activas asistidas y pasivas. ¢jercicios isométricos, prevencion de
hombro doloroso (ultrasonido, ‘TENS), ejercicios para musculatura  ftacial,
hidroterapia, intensiticar la fisioterapia respiratoria. adaptaciones arquiteciénicas en
el hogar.

Erapa 1V o en silla de rucedas: La enfermedad se ha agravado v el paciente esta confinado

a una silla de ruedas. Lo anterior mas: fisioterapia respiratoria intensa, cambios
frecuentes de postura y  alincacion de segmentos, masotcrapia  circulatoria.,
independencia en silla de ruedas, verticalizaciéon diaria.

Erapa V o _en cama: Fl paciente permancce en cama y es incapaz de realizar las AVD, por
lo que necesita mdaxima asistencia; los sintomas mdas severos son debidos al
compromiso bulbar. Lo anterior mas: cuidados posturales, fisioterapia respiratoria
(ventilacion  dirigida. tos asistida, drenaje postural, uso de aspirador),
movilizaciones pasivas y activo asistidas secgin s¢ pueda. masaje trofico, drenaje

linfatico manual, medias clasticas '7.

Como ya s¢ comentd anteriormente, en forma tipica no se describe en el cuadro
clinico y dentro de los criterios diagndsticos de la ELA de la World Federarion of
Neuroloszry, alteraciones a nivel del sistema nervioso sensitivo. De hecho. el encontrar
alteraciones en dicho nivel implica dudar o descartar ¢l diagnostico de ELA '-35 ¢ 10. 11 14 16

No obstante lo anterior. se ha descrito a nivel anatomopatologico alteraciones fuera del

tema motor. En estudios con el microscopio éptico todos los sistemas sensitivos. los
mecanismos de control y coordinacion del movimiento y los componentes del cerebro
implicados en los procesos cognitivos aparcecen intactos. Sin embargo. se han reportado en
estudios con microscopia electronica degeneracion  de nervios sensoriales y mixtos y de las
neuronas del ganglio de la raiz dorsal, pérdida de los receptores colinérgicos y de la
actividad de la acciltrasferasa de colina en el asta dorsal. cambios en la via espinocerebelar
y degeneracion de los nicleos de Clarke con desmielinizacion de los cordones posteriores

1 mdédula espinal. Asi mismo. las técnicas inmunohistoquimicas indican que en los

)
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sistemas no motores también sc encuentran ncuronas portadoras de marcadores de
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degeneracién. En estudios bioquimicos hay cambios sugestivos en los patrones de los
gangliésidos en regiones no motoras de la corteza cercbhral. asi como alteraciones en el
metabolismo y utilizacion de la glucosa en arcas generalizadas de la corteza y nacleos

basales, que juntas. sugieren que la ELA puede no ser una enfermedad del sistema motor

stema motor. Sin embargo.

exclusivamente 'y que si existe distuncion neuronal fuera del s
como las lesiones no motoras son clinicamente inaparcntes no restan mérito a la conclusion
de que la ELA es predominantemente un desorden motor 3% '%. Desde hace varios afios. se
han reportado estudios que muestran ue dichas alteraciones fuera del sistema motor si
pucden ser detectadas, no solamente por medio de estudios anatomopatoldgicos post
mortem. sino también por medio de estudios de electrodiagnéstico como los potenciales

21 -2 2R, 29, . 33 -a0, - 5
evocados. o 34 33-40. 50-54

POTENCIALES EVOCADOS.
Los estudios de potenciales evocados. son el registro y andlisis de ondas ¢léctricas de

origen bioldgico obtenido en respuesta de un estimulo cléctrico, magndético o fisiolégico. El
estimulo aplicado es especifico para receptores sensoriales, y la onda resultante es
registrada a lo largo del camino anatémico dentro del sistema nervioso central o periférico
. La utilidad ¢linica de los potenciales evocados en forma resumida es:
1. Demostrar alteruciones de la funciéon del sistema nervioso sensorial. cuando el
examen clinico neuroldgico es errdoneo o normal.

2. Detectar la presencia de patologia que clinicamente no ¢s sospechada en el

sistema nervioso sensorial: padecimientos desmielinizantes en otras areas del

sistema nervioso central.

3. Definir la distribuciéon anaiémica de un proceso patolégico, que por otros
métodos no es posible.
4. Seguimiento de un padecimiento especifico '%-2°,

Clinicamente.  las respuestas  de -mayor - utilidad . son obtenidas. scguidas de la




visuales — electrorerinograma)., audicion (porenciales evocados auditivos de tallo cerebral),

sensacion corporal (porenciales evocados somarosensoriales), 'y atencion — actividad mental
(potenciales  evocados cognitivos). Cuando estas estudios se realizan en conjunto se

denominan Potenciales Evocados Multimmodales.

POTENCIALES EVOCADOS VISUAILL

Los potenciales evocados visuales (PIEV) son ondas eléetricas de origen biologico

registradas sobre el cercbro y obtenidas en respuesta a un estimulo visual 2! Los PEV han
sido usados con éxito para valorar [a via Optica, desde el nervio éptico hasta la corteza
cercbhral, y pueden determinar si la via visual estd intacta o atectada, asi como valorar las
funciones visuales. Su principal ventaja es que se trata de un estudio no invasivo que

permite el estudio de los cambios dinamicos que ocurren en el sistema nervioso ademais de

proveer una medida objetiva y cuantitativa de la funcion sensorial estudiada 22 2%, Existen
dos principios bdsicos sobre los PEV: ¢l primero es que el estimulo visual no solo activa al
I6bulo oceipital, sino que también involucra otras arcas grandes del lébulo temporal y
parictal: y scgundo. que las diferentes estructuras de la retina y de la via visual pueden ser

activadas preferentemente por cambios en las caracteristicas de los estimulos visuales 23,

Alreraciones _de _lox PLI en pacientes _con_ ELA. Varios estudios describen que en los

pacientes con ELA, los PIEV son normales '¥ 2 - 27 Pero en este punto hay controversia, ya
que se ha descrito prolongacion de la latencia de los PEV en ambos ojos con el estimulo
reverso del pizarrén cuadriculado 2. Por su parte Miinte y colaboradores 2%, encontraron
cambios protfundos en el sistema visual en la porcidon sensorial del procesamicnto en forma
inicial: ¢l componente Pl se encontrd significativamente alterado en los pacientes con
ELA. Ellos comentan que esto demuestra los hallazgos hechos con otras técnicas
ncuropatologicas que demucestran que hay una astrogliosis dispersa en la sustancia blanca
subcortical ¥ sustancia gris de la corteza del Iobulo occipital y areas del i6bulo parietal. El
hipometabolismo generalizado en ia cornteza de la glucosa incluyendo ¢l drea occipital
también ha sido descrito por medio de la tomografia por emisidon de positrones. Asi mismo
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Matheson y colaboradores ¢n su estudio. encontraron anormalidades en el 12% de sus

IVOCADOS AUDITIVOS DIETALLO CEREBRAL.

Los potenciales evocados auditivos del tatlo cerebral (PEATC) son ondas eléctricas de

. - P . . 21 .
origen biologico, obtenidas en respuesta a un estimulo sonoro 'L que producen una seric de
ondas que se generan a lo largo de los distimtos nacleos de la via y dreas de la corteza

auditiva prisaria y finddmente en la corteza inespecifica (Ver Cuadro 3). Sc utilizan para

evaluar la porcion media del tallo cerebral, asi como  la audicion: sicndo una ayuda
excelente y esencial en [os exdamenes neurologicos vy auditivos; por ser un examen no
invasivo. sus dos principales aplicaciones son en la evaluacion de la funcion auditiva
periférica y de la integridad de Ia via auditiva central, 722

Cuadro 3. Generadores ncurales de los PEATC. 27233

Onda Generador Neural.
I Porcian .ludnnd del m,l.no pur crancal
11 Nucleo porcion_ del oclavo par que esta cerca del allo cerebral.
i1 Complej olivar superior ¥ cuerpo trapezoide ¢n el puente cercbral.
v Femisco lateral. eoliculo inferior o en ka1 porcian alta del puente o baja del

mesencefido.

< oliculo migrmr umlmluls.r.ll . _

Rudiacion auditiva

Alreraciones_de los PEATC en pacicntes con 1.4, 1in varios estudios hechos hasta la fecha
15,24 - 27, 30

demuestran que los PEATC son normales en los pacientes portadores de ELA
. . . 22
Sin embargo. s¢ han comentado alteraciones hasta en un 12% de los casos estudindos ==,

Radtke y colaboradores *!' comentan en su estudio que el 179 de su muestra presentd

con ELA con afteccion bulbar. o que sugicre que ¢l involucro

alteraciones en paciente

patotisioldégico de la via sensorial auditiva es debido al proceso de fa enfermedad que afecta
no solo al asta anterior, sino también a los naeleos crancales v los tractos corticoespinales.
que huan sido demostrado por medio de hallazgos anatomopatologicos. con degenceracion en
el lasciculo

ey

el coliculo superior. cerchro medio y tegmento del puente cerebral. asi como




medial longitudinal y fasciculo predorsal.  En el estudio de Matheson y su grupo 2%

encontraron de la misma manera anormalidades en el 12% de sus pacientes.

POTENCIALES EVOCADOS SOMATOSENSORIALLES,

L.os potenciales evocados somatosensoriales (PESS) son ondas eléctricas de origen

bioldgico obtenidas por estimulacién  eléetrica o activacion  fisioldgica de nervios

les periféricos aterentes, y registradas en estructuras del sistema nerviosos central y

sensori

peritérico 2l (Ver Cuadro 4). Son O s para localizar sitios de lesion, identificar

alteraciones de la conduccion, ya que hacen por fisiologia, lo que Ja tomografia axial

computarizada hace por anatomia. siendo un método no invasivo que mide la funcion del

sistemna sensorial, y forma parte importante en el diagndstico y prondstico de las patologias

s B 19,2223
en este nivel .

Cuadro 4. Generadores neurales de los PESS, 17222

Onda [ Generador Neural.
Nervio Mediano

Plexo Braquial

Entrada a la médula espinal.

Nuacleo de Ia columna dorsal de la médula espinal (lemisco medial).

ATalmo,
Corteza cerchral primaria somatosensorial.

Nervio Tibiad.
N20 Cauda cquina o en la entrada de la raiz dorsal.
P37 Corterza cerebral primaria somatosensorial,

{ N45. N74. P56 | Centros corticales superiores.

1. lLos resultados de los PESS en pacientes

Alreraciopes de los_PESS. en pacientes_con
con ELA son controversiales: hay documentacion de que los PESS son anormales en mas
de un 60% (sc reporta una frecuencia que va del 34% a un 59%) de los pacientes afectados
por ELA esporadica '™ *7 '7 diendo estos cambios mis frecuentemente reportados en la

LA de tipo tamiliar *’,
¢ Cosi v colaboradores 3* encontraron en su estudio  alteraciones claras cn pacientes
con ELA. que afectaban al componente N13: los PESS corticales mostraban en

general ondas normales. pero la latencia del primer componente negativo N19 se .~




mostraba  claramente  incrementada: concluyendo que la afecciéon en el sistema

sensitivo se encontraba  probablemente localizada en la columna dorsal y la via

lemiscal.
si mismo Dasheifl’ ¥y colaboradores  reportan alteraciones en los PESS, previo

>

descarte de patologia cervical o de otro tipo que pudiera explicar los hallazgpos 3,
Por su parte Bosch y colaboradores 3® encontraron en su serie anormalidades de los
PESS en un 60% de su muestra. Estas anormalidades fueron detectadas a nivel de los
componentes N32 vy N60 que muestran asimetria o ausencia, asi como en el
componente N19 que estd asimétrico, prolongado o ausente, concluyendo que la
afeccion se encontraba en la porcién rostral del tilamo. en la corteza primaria
sensorial 0 en las proyccciones tilamo corticales especificas. Asi mismo, ecllos
descartaron que  dichas anormalidades fueran por alteracion en la conduccidén

stema nervioso. realizando velocidades de neuroconduccién, respuesta

periftérica del s
. y verificacion de latencias sensoriales cervicales para descartar otra patologia que
pudicra alterar a los PESS.

31

Similares  alteraciones  encontraron Raditke y  colaboradores en su estudio;

encontrundo al menos un 47% de los pacientes con alteraciones en los potenciales

evocados. previo descarte de patologia que pudiera explicar la afeccion sensorial.
25

Mismas anormalidades encontraron Ghezzi y colaboradores *°, con alteraciones en
un 29.6% dc los pacientes estudiados en la latencia interpico de N13-N19,

Matheson v colaboradores 2%, encontraron un 59% de alteraciones en miembros
inferiores por medio de los PESS: y en la mitad de ellos también se presentaban
alteraciones en el reflejo H: supiriendo que la ELA no es exclusivamente una
enfermedad motora.
El grupo de Zanette *", encontré un 12% de alteraciones en miembros tordacicos por
medio de los PESS. encontrando alterados los componentes P20 y P22,

Subramaniam y su grupo *“.encontraron anormalidades en los PESS en ¢l 41% de sus
pacientes estudiados: encontrando que ¢l hallazgo mas comun fue la prolongacién del
tiempo de conduccion central para la estimulacién del nervio mediano pero, asf




mismo. cncontraron prolongacion peritérica en los tiempos de conduccion de N9-N13
yN19

e Bl grupo de Gregory Y7, en su estudio reportd un incremento de la latencia del
componente N19 de los PESS de nervio mediano en todos sus pacientes estudiados.

¢ Por su parte Zanette y Tinazzi **, describen alteraciones en el componente N40 que
esta ausente o reducido. asi como en N37 en un 33% a 22% de los pacientes.

e Georgesco y colaboradores Y. realizaron PESS en miembros pélvicos en los nervios
tibial posterior., plantar medial. safeno y sural, encontrando alteraciones en los
patrones de N1 y P1.

e Theys y su grupo *, confirman lo anterior al encontrar anormalidades en la via
sensorial periférica en un 61% de los pacientes; asi mismo demostraron que dicha
alteracion sensorial no se modifica con el progreso de la enfermedad, ya que les

dicron seguimicnto a sus pacientes por 6 meses. encontrando las mismas alteraciones.

De la misma torma como hemos visto que existe literatura que apoya alteraciones en
los PIESS; hay literatura que afirma que no existen estas alteraciones ya descritas, y que los
PESS de pacientes con ELA clisica no tienen diferencias significativas en latencia y
amplitud con los sujetos sunos *°. En el estudio de Palma 27 y colaboradores se concluye
que aunque pueden encontrarse alteraciones anatomopatoldgicas en pacicntes con ELA no
necesariamente se  traducen en anormalidades  clectrofisioldgicas. y que el hecho de
encontrar PESS alterados sugiere que se trata de otra enfermedad de la motoneurona o de
otra entidad diferente. Asi mismo. Cascino y su grupo en su ostudio realizado ', concluyen
que las alteraciones en los PESS en pacientes con ELA son consccuencia de factores

on de las latencias o mala interpretacion. o debido a enfermedades

téenicos. mala medi
lopatia espondilotica cervical). o a diagndsticos de otra entidad

coexistentes (como m

clinica.

POTENCIALES EVOCADOS COGNITIVOS (PIEC).

otenciales evocados cognitivos (PEC). también conocidos como P300. son

Los

3

potenciales endogenos gencrados por la estimulacion directa del sistema nervioss

i~ !

o.sensorial =~ 5y



quc requicre actividad mental y atencion por parte del paciente para su evocacion; de ahi
que se les denomine también como “potenciales evocados de las personas pensantes™.
Debido a la relacion de los PEC y ¢l comportamicento cognitivo, son considerados de interés

cn el desarrollo clinico. usados para la evaluacion de los pacientes que padecen de algan

desorden cognitivo, como la demencia. Su latencia esta retardada en pacientes con déficit

cognitivos orginicos y pueden ser usados como una medida objetiva de la funcion
cognitiva. La utilidad de PEC es mayor sobre las técnicas de imagen, ya que pueden

cegundo por milisegundo los cambios en el procesamiento cercbral durante

demostrar mi
los procesos cognitivos. Asi, sus aplicaciones clinicas son en el diagnédstico diferencial,
prondstico. monitorco  y vialoracién de sujetos en riesgo de desarrollar disfunciones

22,23

cognitivas

Adreraciones. _de los _PEC en_pacientes_con FEl.A. Clasicamente. se describe que en los

pacientes con ELA. las funciones intelectuales son normales hasta el final de la
enfermedad, pero en algunos casos las prucbas ncuropsicoldgicas detalladas (como la
prucba de Wechsler) revelan cvidencia de un trastorno de la memoria visoespacial
inmediata. de la atencion visual y de la fluidez mental y verbal -2 %!, La asociacion entre
demencia y ELA fue apreciada por primera vez a finales del aiio 1800 y ha sido reportada

2 sin embargo. dicha asociacion entre estos dos desordenes sc

por varios investigadore
consideraba poco frecuente ®, Iin diferentes estudios se ha observado que el rango de
compromiso a nivel cognitivo es tan solo del 3-5%. y que corresponde a los casos de ELA
heredada asociada con demencia frontotemporal; en la forma esporadica o clasica de la
ELA. no se presenta esta alteracion. Sce hace mencion que en el caso de la ELA familiar es
dificil valorar la demencia debido a los problemas motores que interfieren con los
exdamenes cognitivos @ 1312,

Sin embargo, recientes estudios de neuroimagen, y ncuropsicoldgicos sugicren que
Ia distuncion del sistema cerebral no motor y 1a deficiencia cognitiva son mids comunes en
la ELA dec lo que se pudicra pensar, presentando una demencia progresiva y un deterioro

cognitivo *“subclinico™, ¥y un déficit neuropsicoldégico demostrable en aproximadamente un
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60% de los pacientes *'- 3% 309500 ncluso, se ha mencionado que los pacientes con ELA
esporidica desarrollarian con el paso del tiempo demencia frontotemporal. pero que debido
a la evolucion rdpida de la enfermedad que Heva a la muerte del paciente, no permite que
¢sta se manifieste como tal. Los datos encontrados que apoyan eso @ltimo se basan en los
cambios emocionales y de comportamiento que presentan estos pacientes, alteraciones en Ia
memoria que implican déficit a nivel del Iobulo frontal y medio temporal, asi como del
hipocampo., y que dichas alteraciones son un patréon en  espejo de la demencia
frontotemporal vista en otras alteraciones *°.

En estudios neuropsicologicos realizados en pacientes con ELA se ha observado que
estos pacientes muestran deficiencia y dificultad para solucionar las prucbas o examenes
que implican control mental-atencion. reconocimiento de la memoria visual continua,
generacion de palabras. recordar verbos libres. habilidad para resolver problemas y trabajo
de memoria, mientras que la confrontacion de nombres, percepeion visual y la memoria de
reconocimiento verbal demorada se muestran normales o cerca de lo normal *! -1, Esto
lleva a la conclusion de que la disfuncion estda en el sistema frontotemporal, lo cual se
corrobora con los estudios de neuroimagen, tales como las imdgenes de resonancia
magndética y la tomografia computada por emision simple de positrones. que revelan
degeneracion y pérdida neuronal en el sistema frontotemporal #3- 433748, 1, que lleva a que
esta alteracion se caracterice por inatencion y disfuncion de  gjecucion *7. Ademis de lo
anterior. estas deficiencias.  se correlacionan con una atenuacidon del flujo sanguineo
cerebral regional en la corteza pretrontal interna, la parte rostral de la corteza del cingulo
anterior. ¢l giro del parahipocampo y <l nicleo taldmico anterior. lo que sugiere
alteraciones ¢n la via limbo-tilamo-cortical. De la misma mancra, la tomografia con
emision de positrones indica una depresion de la actividad funcional en la mayor parte de
las areas trontales corticales que se proyectan dentro del tracto corticomedular o de las que

estin conectadas con la corteza motora primaria *!-%7,

entes con ELA espordidica, como en

Estos hallazgos se han visto tanto en pac

pacientes con ELA con ateccion bulbar; pero son mas prominentes en pacientes portadores




de ELLA con paralisis pseudo bulbar *'- %% *%; siendo los puntos mas afectados en este dltimo
grupo los siguientes: trabajo de memoria. flexibilidad cognitiva / resolucion de problemas,
memoria  episoédica (memoria de reconocimicnto de palabras o caras), y habilidades
visuales-perceptuales. Ademis se ha observado que esta deficiencia cognitiva en pacientes
con afeccion bulbar tiende a progresar con el tiempo. lo cual no ocurre con ¢l grupo de

ELA sin afeccion bulbar **,

A pesar de la evidencia de los examenes de nceuroimagen y neuropsicologicos,
existe un problema con la aplicacion de los primeros: Al progresar el déficit y 1a debilidad
motora, asi como las dificultades cn el lenguaje, se¢ hace dificil la aplicacién de estas
prucbas psicologicas a los pacientes, lo cual puede mostrar a la hora de la evaluaciéon final
una mayor afeccion de la que realmente existe: ademis de que no todos los pacientes
cuentan con los recursos para que se les realice una tomografia computada de emisién de
positrones. Por esto Hanagasi y colaboradores aplicaron a pacientes con ELA los PEC, ya
que esta prucba permite determinar deterioro cognitivo: encontrando deficiencia subcelinica
de las funciones cognitivas 0 Por su parte Gil y colaboradores 31 en su estudio encontraron
una incidencia alta de anormalidades cognitivas en los componentes N200 y P300 de los
PEC. ¢n un 60%%6 cn su grupo de estudio. Sus hallazgos sugieren que el proceso sensorial
temprano  esti normal.  pero que  los  estudios  cognitivos subsiguientes  estan

significativamente alterados ¥y que los PEC son una herramienta atil en la demostracion

stologica de anormalidades en ausencia de déficit demostrables clinicamente. Asi

clectrof
. - 52 N .
mismo. Miinte v colaboradores <. apoyan que los PEC son dtiles en demostrar
N - . 53 - .
anormalidades en el proceso de la memoria. Vieregge y su grupo 77, confirman lo anterior
en su estudio. comentando que la via no motora subcortical limbo-talimica-cortical esta

conectada con el hipocampo y la corteza media prefrontal, siendo ésta ¢l substrato de las

alteraciones en los PEC que permiten medir selectivamente la atencion sin interferencia del
lenpuaje o de otras deficiencias motoras debidas por la ELA. Datos similares aportd el
estudio de Paulus y cols ™, donde los PEC en sus modalidades visual y auditiva mostraron
alteraciones en un 62.5% y 68.75% respectivamente, agregando que no encontraron

correlacion significativa entre duraciéon de la enfermedad y los valores obtenidos. y que el ..




déficit mas significativo fue a nivel de la atencion y las funciones de gjecucion que
evaluaron por medio de una extensa bateria de prucbas nceuropsicologicas. demostrando
ademits la utilidad de P300 para determinar  la disfuncion cognitiva cuando  ocurre
discapacidad fisica, a comparacion de las pruebas ncuropsicologicas, ya que éstas no
pueden, en ocasiones por la discapacidad fisica del pacicente, realizarse en forma completa,
por lo que definen a P300 como un marcador objetivo necuropsicoldogico que representa una
alternativa efectiva para evaluar el estado cognitivo en pacientes discapacitados cuando es

imposible evaluarlos por métodos convencionales.

LELECTRORETINOGRAMA.

El clectroretinograma (ERG) es ¢l registro del potencial eléctrico evocado por un

destello de luz y recobrado a cierta distancia, por ejemplo a nivel de la cornea . Es una
respuesta intrincada de un potencial provocado por los tejidos sensibles a la luz de la retina.

¥ tiene valor en el diagnéstico de desérdenes visuales. Ver Cuadro 5.

Cuadro 5. Generadores ncurales del Electroretinograma 22 =,
Onda Gencerador Neural.
Potencial temprano | Segmentos externos de los fotorreceptores.

de receptor.

a a): conos.

az2: bustones
b Células bipolares. Componente mayvor del 12RG.
Potencial Onda x o b;. Cclas amdacrinas en la capa inferior plexiforme y las

oscilatorio. fibras del nervio optico.

< Epitelio pigmentario y fotorreceptores.

Alteraciones del ERG — en pacientes con L. lasta la fecha no existen reportes en la

literatura médica sobre ¢l comportamiento del ERG en pacientes con ELA.
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OBJETIVOS.

General:

1. Decterminar - las alteraciones electrofisiologicas de los  Potenciales - Evocados

Multimodales en los pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica.

Especificos:
1.1. Identificar las alteraciones de los Potenciales Evocados Visuales en los pacientes

con Escicrosis Lateral Amiotrofica.

1.2 Identificar las alteraciones de los Potenciales Evocados Auditivos del Tallo Cerebral
en los pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica.

1.3 Identificar las alteraciones de los Potenciales Evocados Somatosensoriales de
Nervio Mediano y Nervio Tibial en los pacientes con Esclerosis Lateral Amiotrdfica.
1.4 Identificar las alteraciones de los Potenciales Evocados Cognitivos en los pacientes
con Esclerosis Lateral Amiotréfica.

1.5 Identificar las alteraciones del Electroretinograma de superficie en los pacientes con
Esclerosis Lateral Amiotrofica.

1.6 Correlacionar los hallazgos de los Potenciales Evocados Multimodales con ¢l
estadio clinico. y ticmpo de cvolucion de la Esclerosis Lateral Amiotrética.

1.7 Correlacionar los hallazgos de los Potenciales Evocados Cognitivos con la prucba

Neuropsicologica de WAIS,




HIPOTESIS.

IEn los pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica existen alteraciones en los

Potenciales Evocados Multimodales.
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MATERIAL Y METODOS.

I. SITIO DE ESTUDIO: E! presente estudio fue realizado en el laboratorio de

Electrodiagnéstico de la Unidad de Medicina Fisica y Rehabilitacion Regién Centro
“tHospital Colonia™, Delegacion 01-02 Noroeste del Distrito Federal del Instituto Mexicano

del Scguro Social, en el periodo comprendido del 12 de Abril al 30 de Agosto del 2003.

1. POBLACION DE_ESTUDIOQ: Sc¢ captaron pacicntes. mediante un muestreo no

probabilistico de casos consecutivos. que cumplicron los siguicntes criterios de inclusion:
pacientes hombres y mujeres mayores de 18 afos, con diagndstico definitivo o probable de
Esclerosis Lateral Amiotrofica. segan los criterios de World Federation of Neuwrology. ser
derecchohabientes del I.M.S.S., que tuvieran disposicion para participar en el estudio y que
firmaron su carta de consentimiento informado. (Anexo 1). Se excluyeron a todos aquellos
pacicntes que  presentaban:  diagndstico  posible o sospechoso de  Esclerosis  Lateral
Amiotréfica, segun los criterios de World Federation of Neurology, portadores de
hipoacusin moderada a  severa. amaurosis.  atasia  sensorial y mixta.  enfermedades
sistémicas agregadas en descontrol al momento del estudio, portadores de alguna patologia
que pudiera alterar a los Potenciales Evocados Multimodales ¥y que no aceptaran participar

¢n ¢l estudio.

111, TIPO DE ESTUDIO: Se realizd un estudio de tipo transversal analitico.

1IV. VARIABLES ESTUDIADAS: Se registraron las siguientes variables.- edad. sexo.

tiempo de evolucion, ctapa de la enfermedad. examen de la funcion mental, grado de
deterioro orgianico cerebral, y latencias absolutas. latencias interpico, diferencias interonda

interlado, amplitud y morfologia de los potenciales evocados multimodales.




V. DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO: Todos los pacientes fucron canalizados

por medio de los servicios de Neurologia de los Centros Médicos Nacionales La Rarza y

Siglo XXt y los [H.G.Z. del Distrito Federal y darea metropolitana, asi como de los servicios

«

de  electrodiagndstico  y consulta  externa  de  las Unidades de Medicina  Fisica
Rehabilitacion: Region Norte, Region Centro vy Siglo XXI1. A todos los pacientes se les
registré edad, géncro. escolaridad. ocupacion. direccion y teléfono. Sc les realizé una
historia clinica (Anexo 2), que incluia antecedentes personales no patologicos. patolégicos

ion y estado actual del padecimiento,

]

y padecimiento actual. evaluando  inicio. evolu
ademis de evaluacion de las actividades de la vida diaria por medio del indice de Barthel y
de la escala del estado de salud para pacientes con ELA, y de estudios de laboratorio y
gabincte practicados. Del mismo modo se les practicd una exploracion tisica neurologica
completa la cual incluia (Anexo 2): aplicacion de Ia valoracion de las funciones mentales
superiores (examen minimo del estado mental). evaluacion del sistema motor y sensoriall
los reflejos de estirnmiento  miotatico. reflejos patoldgicos. ¢ integridad de los pares
craneales. LLa prucba Neuropsicologica de WAIS fue aplicada por el Lic. en Psicologia
Clinica Alfonso de la Mora Gonzilez, la cual se llevo acabo en una segunda cita para no
fatigar al paciente. Se realizaron, posterior a su evaluacion clinica. los potenciales evocados
multimodales: visuales. auditivos del tallo cerebral. somatosensoriales de nervio mediano y
tibial. cognitivos v ¢l clectroretinograma de superficie. Todo lo anterior se realizé  previa
explicacion al paciente y a su acompanante de las prucbas que se realizarian, los fines de

las mismas. y la firma del consentimicnto informado ¥y compartido de parte del paciente  y

del acompafiante para participar en el estudio.

El equipo que se utilizé para la realizacion de los potenciales evocados visuales.
auditives del tallo cerebral, somatosensoriales de nervio mediano y nervio tibial, y
clectroretinograma de superficie tue un electromioprafo marca Nicolet modelo Viking de 4
canales que tenia los programas correspondientes ya citados. Para la realizacion de los
Potenciales Evocados Cognitivos se utilizé un Electromiograto marca Nicolet modelo
Compact Four con programa para 300 con estimulacién binecural con ¢l paradigma de

auditivo Odd-Ball clisico™. Ademais se utilizaron electrodos tipo copa de oro. tipo barra.

ey




material dermoabrasivo. pasta conductora, cinta adhesiva tipo microporo, cinta métrica y

crayones. Para [a realizacion del estudio de potenciales evocados se colocd al paciente en

ion sedente. procediendo a realizar la preparacion dérmica adecuada asi como de la

pos
picl cabelluda para obtener una impedancia < 5 Kohmis: realiziandose ¢l montaje de los
clectrodos de superticie de copa de oro, de acuerdo al sistema internacional 10-20 de

clectroencetalogratia, siguiendo la téenica convencional para los potenciales evocados ya

citados.

les Evocad Vi les con Parréon Reverso. Sc llevé a cabo utilizd el

Poten

siguicnte montaje de clectrodos: Oy - Cy con tierra en F,. Sc utilizé la pantalla de patrén
reverso a 1 metro de distancia del paciente, pidiéndole a éste que se mantuviera relajado v
fijando sus ojos en el punto rojo en el centro de 1a pantalla de la computadora, primero con
aparato: Namero de

el ojo izquicrdo y posteriormente ¢l derecho. Calibracion_ _del
promediaciones 150 por cada ojo y replicados. tasa de presentacion 1.9 Mz, tiempo de
andlisis 25 ms. ganancia 0.5 pV. corte de filtro alto 100 Hz, corte de filiro bajo 0.5 Hz.
Estimulador visual Nicolet 2015: Angulo de [a sesion (Viewing angle) 0°53°, distancia de

la sesion (Viewing distance) 51 cm. patron 24x32. tamaio del cuadro 7.8 mm. filas 24:
columnas 32, pantalla completa. tamaiio  del monitor 14 pulgadas. blanco (Target)
med/static. modo de estimulacion: reverso., fuente del disparador externa. retrace lock ofll
Concluido ¢l estimulo se midicron los trazos: latencia en miliscgundos de N75. 1P100.
NI25. y amplitud en microvoltios de P100. asi como dilerencias interoculares en latencia y
amplitud de P100. ¥y mortologia de {a onda. registrindose en ¢l apartado correspondicente

del anexo 2.
Potenciales Evocados Auditivos del Tallo Cerebral. Sc montaron los electrodos de

la siguiente forma: M, - C,. Ma - C,. con tierra en Fz. Sc colocaron los audifonos v se

inicio cl estudio. Calibracion _del _aparato: Numero de promediaciones del estimulo

1000/0ido ¥ replicadas. estimulo  utilizado “click™,. polaridad rarcfaccion. intensidad del
estimulo 85 dB3. tiempo de andlisis 1 ms, ganancia 0.2 pV, tasa de presentacion del estimulo

11.4 Hz. ruido de enmascaramiento contralateral de 40 dB. co, corte




de filtro bajo 150 Hz. Al concluir se midicron las latencias en milisegundos de las ondas [ a
la V. lus amplitudes en microvoltios de las ondas 1. 11 y V. la latencia en milisepundos de
las diferencias interonda  1-111, -V y [1I-V. asi como la determinacion de diferencias
intcronda interlado. y morfologia’ de los compounentes.  registrindose los datos en el

apartado correspondiente del anexo 2.

Potenciales Evocados Somatosensoriales. Sc colocaron los electrodos de la

siguiente forma: en miembros tordcicos canal 1: punto Erb - punto Erb contralateral, canal
2: C7 - F,. canal 3: C3°, Cy4" - FF,, tierta: C,. estimulando c¢n ¢l Nervio Mediano en forma
bilateral 22 nivel de la cara anterior de Ia muficca. Para los miembros pélvicos canal 1: L1-
L4, canal 2: C, - F,, derra: C7. estimulundo al Nervio Tibial en forma bilateral a nivel de

n_del aparato: Ganancia de 2 y 0.5 uV para

cara posterior del maleolo medial. Calibra
nervio mediano y de 1y 0.5 VvV para nervio tibial. velocidad de barrido 4 ms para nervio
mediano v de 10 ms para nervio tibial, filtro de corte alto de 3 kHz, filtro de corte bajo de
30 Hz, estimulo ecléctrico de 0 a 15 milimmperes en nervio mediano y de 30 a 45
miliamperes en nervio tibial, duracion del estimulo de 0.2 ms para nervio mediano y de 0.1
ms para nervio tibial, frecuencia de 4.7 Hz para nervio mediano y de 3.1 Hz para nervio
tibial. namero de promediaciones de 500 y replicados por cada nervio periférico. Al
término del estudio se midicron las latencias absolutas ¢n miliscgundos y amplitudes en
microvoltios de N9, N11, N13. N19, P22 para nervio mediano. y N18 y P37 para Nervio
tibial. las latencias interonda en miliscpundos de PE-NI13. PE-N19. PE-P22_ y N13-N19 de
nervio mediano, y NI8-P37 de nervio tibial. asi como la presencia de  diferencia
significativa interonda interlado de  PE-NI13. PE-N19. PE-P22, y N13-N19 de nervio
mediano. y N18-P37 de nervio tibial, asi como la valoracion de la morfologia de los
componentes: tomando en cuenta para ¢l caso de los PESS de tibial estatura y edad para los
valores absolutos de P37, Todos los datos anteriores se anotaron en el apartado

correspondiente del anexo 2.

Potenciales Ev, los Cognitivos. Sc colocaron los c¢clectrodos de la forma

siguiente: canal 1: My — ., canal 2: My — C,. tierra: [f,,.. Sc ajustaron los audifonos, previa

i
i
i
;
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explicacion al paciente de Ia tarea que debia de realizar en cada secuencia de estimulos,
inicidandose Ia prucba hasta que el paciente comprendicra las instrucciones ¢ identificara
perfectamente los dos tipos de estimulos. Primero se procedid a presentar una secuencia de
estimulos para que ¢l pacienie fuera capar de diferenciar los tonos frecuentes de los
infrecuentes. indicandole que debia levar la cuenta mental de los tonos infrecuentes, los
cuales reporté ¢l paciente al final de cada secuencia de estimulos. Calibracion del
Ganancia de 4.88 pV/div. velocidad de barrido de 80 ms/div, filtro corte alto de 30 Hz,

filtro de corte bajo de 1 Hz. estimulos tipo “click™ presentado a través de los audifonos.

aparato:

usando paradigma odd-ball. con tono frecuente con una duracion de 20 ms. a 70 dB3. con un
tono de 750 Hz y un 80% de probabilidad de presentacion. el tono infrecuente con una
duracion 20 ms, a 70 dB. con un tono de 2000 Hz. ¥ con un 20% de probabilidad de
presentacion. tiecmpo de clevacion y caida de 2 ms. frecuencia de estimulos 0.7/scg..
numero de estimulos de 750 en 2 repeticiones. Al finalizar ¢l estudio se procedié a la
medicion de la latencia en milisegundos y la amplitud en microvoltios de la onda P300;
anotando sus valores en ¢l apartado correspondiente del anexo 2.

Electroretinograma de superficie. 151 montaje de clectrodos fuce el siguiente: canal 1:
O,-C,. canal 2: parpado inferior ojo izquicrdo - parpado inferior ojo derecho, tierra en F,.
Sc procedioé a la colocacion de los LED Goggles en forma correcta, pidiéndole al paciente
que mirara dentro de cllos. Se realizd la estimulacion para ¢l ojo izquierdo, y al término se
realizéd el mismo procedimiento con el ojo derecho, previa inversion de los cables del canal
2 para obtener el potencial correspondiente al ojo derecho. Calibracion _del _aparato:
Nuamero de promediaciones: 200 destellos de luz roja para cada ojo, y replicados. duraciéon
del estimulo 0.5 msceg. frecuencia del estimulo 1.9 Hz, filtro de baja frecuencia de 0.5 He
tiltro de alta frecuencia 100 Hz, tiempo de andlisis de 50 ms. sensitividad de 1 pV. Se
midicron las latencias en milisepundos de las ondas a. b y c. asi como P100. la amplitud en
microvoltios de la onda b. latencia interonda (ticmpo de conduccién central) entre onda b y
P100 en milisegundos: asi como la existencia de diferencia significativa interonda interlado
v diferencias interoculares de las ondas a, b, y ¢3 asi mismo valoracion de la morfologia Jde

las mismas. asentindose todo en el apartado correspondiente del angxo 2.
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Para determinar st las prucbas y estudios realizados eran normales o anormales se
tonmuron los criterios yu establecidos en la bibliografia. En el caso del examen minimo del

estado mental 3*) se considerd como normal de 30-25 puntos, deterioro leve de 24-20,

deterioro moderado de 19-16 y < 15 como deterioro grave.

visuales. auditivos del tallo cerebral. somatosensoriales de nervio mediano y tibial, se

Para los potenciales evocados

tomaron los valores de referencia citados en Chiappa 2, como se muestra a continuacién:

Porenciales Evocados Visuales

Promedio Rango x+3SD
Latencia P100 102.3 ms Ro-114 117.6 mscg,
Diferencia interocular 1.3 ms 0-6 7.3 mseg
Amplitud P100 10.1 uVv 3-21 .
Diferencia interocular 1.6 uVv 0-5.5 5.8 uv

Fuente: Chiappa ™,

Portenciales Evocados Auditivos del Tallo Cerebral

Latencias Absolutas (mseg) Amplitud (uV)
Onda X N+385D X Rango

I 1.7 2.2 0.28 0.06-0.85
1 2.8 3.3

It 3.9 4.5 0.23 0.03-0.55
v 5.1 5.8 0.25 0.04-0.63
Vv 5.7 6.5 .43 0.15-0.80
L.atencia interonda Diferencia Interiado

Ondas XN+ISD N +I3SD

1111 2.0 0.4

1- v 2.4 0.43

1 -V 4.7 0.5

Fuente: Chiappa ™

Nervio Tibial.

Latencia Rango (ms) Diferencia interiado
PL 8.8-22.1 1.2

P37 30.5-41.7 1.4

PL~-1"37 -1 20 < 1.2

Fuente: Chliiappa
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Nervio Mediano.

LATENCIA AMPLITUD

Onda X X+385D Rango X Rango
PE 9.7 msey 12.0 msep | 7.9-11.2 msep 3.0 uVv 0.5-8.5 uV
N13 13.5 16.3 11.5-15.6 2.3 0.8-4.4
Ni19 19.0 2201 16.7-21.2 1.0 0.1-2.7
P22 22.0 19.1-25.2 2.2 0.5-5.5

INTERONDA (X +3 8SD) | INTERONDA INTERIADO (X +3.8D)
a

PE-N13 S. 0.7
PE-N19 10.9 0.8
PE-1"22 14.9 1.0
NI13-NI19 (6.8 |

Fuente: Chiapp .

En ¢l caso de los potenciales evocados cognitivos se tomaron como valores
normales. tomando ¢n cucnta la edad. los datos obtenidos en la estandarizacién de
Hermdandez Olivares **. y para el Electroretinograma de superficic de la realizada por

Sanchez Loya *°. como se muestra a continuacién:

Potenciales Evocados Cognitivos

Grupo de Latencia Rango Amplitud Rango

Edad (aiios) (ms) * (ms) nv)* (V).
10-19 314.00 + 246.40 — 380.00 8.73 + 3.51 —12.60
20-29 325.44 + 252.80 — 387.20 2.24 - 16.40
30-39 318.71 + 56.00 — 380.80 1.21 —11.61
40-49 324.91 252.80 — 377.60 1.95 — 13.67
50-59 330.65 + 284.80 —380.80 2.53-10.15
60-69 348.45 & 300.80 — 393.60 2.94-11.52
70-79 359.25 4+ 39.05 294.40 — 484.00 1.00-9.13

Clave: = - (XN ¢+ 2D8). Valores obrentidos por medic vy SE.

Fuente: Herndndesz Olivares ™




Electroretinograma de superficie.

SEXO MASCULINO

Derecho
| Aedia Meodia

Latencia Onda a (nis) 19.05 18.57

Leatencia Onda b (ms) 43.94 42.68 36.77 — 48.60
Latencia Onda ¢ (ms) _171.84 62.67 —81.02
Amplitud Onda b (m’) 3.50 2.03 —4.96
TCC (mis) 46.49 ~- 65.46 1 56.62 47.92 — 65.31

SEXO FEMENINO

Latencia Onda a (ms) 18.a5 13.19 ~23.71 18.46 13.59 — 23.33
Latencia Onda b (ms) 42.96 38.4S5 - 17.48 ~12.51 38.56 — 36.45
Latencia Ondea ¢ (ms) 69.63 58.43 — B0O.82 69.60 54.78 — 84.41
Amplitud Onda h (ml’) 3.4 1.87 —4.92 3.56 2.19 —4.93
1CC (ms) 55.0 44.37 - 66.82 |55.35 42.24 — 68.46

Fuentre: Sanchez Loyva ™"

La prucba ncuropsicologica de WAILS (Wechsler Adults Intelligence Scale) es una

prueba validada que mide

organico global y especifico.

I.a prueba consta de 11

2 drcas especificas: a) coeficiente intelectual y b) deterioro

dreas de validacion en escalas

verbales vy de cjecucion. que al sumarse los resultados de las mismas permite establecer un

indice de inteligencia verbal. un indice de inteligencia manual y un indice de inteligencia

global y asi obtener ¢l cocficiente intelectual. Con respecto al daiio organico global y

>specifico
indi

ce
de la prucba °F.

Coeficiente Intelectual

Nivel

Ducrpretacicon

120-130

Inteligencia muy superior

119-110

Normal brillante

109-90

Normal

89-80

Inteligencia lenta leve

79-70

Debilidad mental superior. Torpeza.

69-50

Debilidad  mental media.

49-20

Debilidad mental protunda

19-0

ldiocia.

Fucnre: Wechsler D7

se mide por medio del andlisis de las escalas. calificando al mismo de acuerdo al

de deterioro esperado por edades y calificado de acuerdo a los resultados obtenidos

SPTCIUDRPRNL S
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Daifio orgianico cerebral.
Deterioro normal esperado por edades
25-29 anos 1%
30-34 aios 3%
35-39 afios 5% Daiio organico cerebral.
40-44 afos 8 % Dererioro total por porcentaje
15-49 anos 11 %o 0-15 puntos Normal
50-54 anos 14 % 16-20 puntos Leve
55-59 afos 16 %o 21-30 puntos Deterioro moderado
60 aflos 0 mas 20% + de 30 puntos Severa
Fuente: Wochstor D7 Fucnte: Wechsler D%,

Todos los datos obtenidos. se correlacionaron con: 1) tiempo de cvolucién en
meses: 2) clase funciona por medio de la escala del estado de salud de la ELA %7, De la
misma forma {a prucba de WAIS v ¢l examen minimo del estado mental, se correlacionaron

con los potenciales cognitivos.

Escala de Estado de Salud de 1a ELA.

Nivel Caracteristica
1 (leve) Recientemente  diagnosticada:  leve déficit en una region (por  cjemplo:
lenguaje. brazos o pierna); y funcionalmente independiente en  lenguaje.
R extremidades superiores. AVDH y ambulacion.
2 (moderado) Leve déficit en todas las 3 regiones. o de moderado a severo déficit en una
region. mientras que en las otras 2 regiones estan normales o ligeramente
afectadas. 1
3 (severo) Necesita asistencia en 2 o 3 regiones: ¢l lenguaje es disartrico y/o el paciente !

stencia en AV de

12 asts

para  caminar  y/o  neces
. extremidades superiores.

£ (terrmiinal) No uso funcional de al menos 2 regiones y moderado o no uso funcional de la H
tercera region. i
Fuente: Kichere® .

Vi. PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO: Para cl analisis estadistico se procedio a

realizar una hoja de captacion de datos en Microsoft Excel. la cual s¢ proceso por medio del
programa cstadistico SPSS 11.0. Sc realizd estadistica descriptiva mediante 1a estimacion
de media y desviacion estindar para lus variables cuantitativas; y para la relacion de

variables se estimo el coeficiente de correlacion de Kendall y de Spearman.
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RESULTADOS.
Se captaron 8 pacientes. de los cuales 2 fueron eliminados del estudio debido a que
uno de ellos reunia criterios de exclusion al presentar hipoacusia severa ademas de afasia
mixta, ¥y el segundo por tratarse de un caso de esclerosis muiltiple. Asi. nuestra muestra de
estudio quedo constituida por 6 pacientes. de los cuales 3 fueron mujeres y 3 hombres. La
edad promedio fuc de 55.16 anos, teniendo un rango de 24 a 73 afos. En cuanto al tiempo

de cvolucion de la enfermedad. en promedio fue de 14.5 meses, con un rango de 6 a 24

meses (Tabla 1).

Con respecto al indice de Barthel. para valorar el grado de discapacidad,
encontramos que ¢l promedio de la misma fue de 70 puntos. lo que traduce una
discapacidad modcerada. Asi mismo. sobre la escala de estado de salud para pacientes con
ELA, encontramos que 3 pacientes (5096) tuvieron un nivel moderado. 2 pacientes (33%)
presentaron un nivel severo y un paciente (17%) nivel terminal. Sobre la aplicaciéon de la
valoracién de las funciones mentales superiores por medio del examen minimo del estado
mental encontramos que 4 pacientes (66%) no presentaron deterioro cognitivo, mientras
que  un paciente (17%) presentd deterioro leve y un paciente (17%) presentd deterioro
moderado (Véase Tabla 1: Graficas 1 y 2).

Sobre los resultados  de los Potenciales Evocados del Tallo Cercbral [PEATC]
(Figura 1, Tublus 2 v 3). encontramos que en 5 pacientes las latencias absolutas de las
ondas I, {1, IIL, IV, V. latencias interpico I-I11L I11-V. [-V y amplitudes de las ondas I, 111, V
fueron normales: en un paciente no se registraron las ondas ! izquierda. 11 y [V bilaterales.
sin embargo las latencias interpico estuvieron dentro de limites normales: no se presentaron
diferencias  significativas  imteronda interlado y la morfologia de los componentes fue

replicable en todos los pacientes.

Loearmmmanean
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Con respecto a los resultados de los Potenciales Evocados Visuales con Patrén
Reverso [PEVPR] (Figuras 2 y 3, Tabla 5) las latencias absolutas de N75. P100 y NiI25 y
la amplitud de P100 estuvicron dentro de limites normales en 5 pacientes. Solamente un
caso presentd prolongacion de la latencia absoluta de P100 y diferencia interocular
significativa: la morfologia de los componentes fue replicable en todos los pacientes.

En el Elcctrorctinograma de superficie |[ERG| (Figura ., Tabla 6) los 6 pacientes
presentaron resultados normales de amplitud y latencia de las ondas a, b, y ¢ asi como del
tiempo de conduccion central [diferencia interonda onda b-P100]; los registros no fueron en

algunos casos muy bucnos en cuanto a su morfologia. pero el ERG estaba presente.

Los Potenciales Evocados Somatosensoriales |[PESS] de nervio mediano (Figura 5.
Tablas 7, 8 9) encontramos que las latencias absolutas y amplitudes de las ondas N9, N11.
NI13, N19 y P22 y las latencias interpico de los segmemos PE-N13. PE-N19, PE-P22 y
N13-N19 fucron normales: no se presentaron diferencias intecronda-interiado significativas
y la morfologia de los todos los trazos fue normal. Con respecto a los valores obtenidos de
los Potenciales Evocados Somatosensoriales de nervio tibial (Figuras 6 v 7. Tabla 10) solo
2 pacientes presentaron resultados normales, el resto presentd diversas anormalidades:
ausencia del componente periférico (2 casos). ausencia del componente cortical (3 casos).
prolongacion del componente cortical a expensas de prolongacion del ticmipo de
conduccion central (PL-P37) ¢n un paciente: sin diferencia interonda-interlado significativa

en los componentes ¢encontrados y con morfologia replicable en los trazos obtenidos.

Sobre los Potenciales Evocados Cognitivos {PEC] (Figura &, Tabla 711) 3 pacicntes
presentaron latencia absoluta y amplitud de P300 dentro de limites normales; los otros
pacientes presentaron las siguientes alteraciones: prolongacion de la latencia absoluta (un

<caso), ausencia de respuesta (un caso). y amplitud disminuida de P300 (un caso).

Lt e s aeare, -
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Se correlacionaron los resultados de los Potenciales Evocados Multimodales (Tabla

12). con el tiempo de evolucién en meses y la escala de salud de la ELA. encontrando lo

sipuiente:

Lo 4]

<>

PEATC: con el ticmpo de evolucion una correlacion negativa débil (r = -0.135) y con la
escala de salud de ELLA una correlacion negativa baja (r = -0.424), éstas no fueron
estadisticamente significativas (p = 0.799 v (0.402 respectivamente).

PEVPR: con el tiempo de evolucidn una correlacion negativa débil (r = -0.135) y con Ia
escala de salud de EILLA una correlacion negativa media (r = -0.424). éstas no fucron
estadisticamente significativas (p = 0.799 y 0.402 respectivamente).

ERG: con ¢l tiempo de evolucion y  la escala de salud de la ELA no existe correlacién
alguna entre las variables.

PESS MEDIANO: con el ticmpo de evolucion y la escala de salud de la ELA no éxiste

correlaciéon alguna entre las variables. -
PESS TIBIAL: con el tiempo de evolucion una correlacidn negativa débil (r = -0.101) y.

con la escala de salud de ELA una correlacidon positiva alta (r = 0.783), siendo a

primera estadisticamente no significativa (p = 0.850) y la segunda estadis;icanien(e
significativa (p = 0.049).
PIEC: con ¢l tiempo de evolucidon una correlacidon negativa débil (r = -0.101)'yk'c0n la

escala de salud de ELA una correlacion positiva débil (r = 0.422), aunque éstas no

fueron estadisticamente significativas (p = 0.850 y 0.402 respectivamente).

Asimismo se correlacionaron los PEC con el resultado final de la prueba de WAIS y el

examen minimo del estado mental encontrando (Tabla 13):

<

PEC — WAIS: correlaciéon positiva modera-alta (r = 0.707). no obstante esta correlacion
no es estadisticamente significativa (p = 0.116).
PEC — Examen minimo del Estado Mental: no existe correlacién alguna entre las

variables (r = 0.0).
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Sobre los resuitados de Ia prueba nceuropsicologica de WAIS encontrumos. en
primer lugar, con respecto a las mediciones del coeficiente intelectual (C.1.) que 2 pacientes
(33.3%6) presentan un C.l. normal. contra 4 pacientes (66.6%) que presentaron datos de
desarrollo del C.l. lento (Grdfica 3). En segundo lugar. con respecto a la presencia de
deterioro organico encontramos de manera global. que 4 pacientes (66.6%) presentan un
deterioro organico, contra 2 pacientes (33.3%) que no la presentan (7abla 1+4). Asi mismo,
al evaluar el deterioro orgénico normal por edades. observamos que 4 pacientes (66.6%)
estdn por arriba del promedio de normalidad esperado para deterioro organico global,
contra 2 pacientes (33.3%) que estian dentro del promedio de normalidad. es decir sin
presencia de deterioro organico (Grdfica +). Ademas la evaluacion ncuropsicologica
permitié valorar especificamente funciones organicas deterioradas por medio de 11 items:
memoria remota, juicio. concentracion, abstraccidon, atencion auditiva, manecjo  verbal,
memoria reciente. atencion visual, andlisis y  sintesis. organizacién del pensamiento y
percepeion. De este modo pudimos determinar Ia tendencia y particularidad del dafio
organico cn los pacicntes con ELA (Grdfica 5); encontrando que tnicamente las funciones
que corresponden a la organizaciéon verbal y la abstraccion alcanzaron un rango de
normalidad en Ia muestra. mientras que los 9 restantes caen en la categorina de dafio
orgdnico. siendo las muis significativas el andilisis y sintesis. la memoria reciente y la
atencion auditiva; por lo que el grupo puede situarse en el drea limitrofe, bajo el indice de

normalidad esperado. confirmandose la presencia de deterioro orgdnico de la muestra.

A
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Tabla 1.
DATOS GENERALES Y ESCALAS FUNCIONALES DE LOS PACIENTES CON
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

L, N Tiempo de |indice de],, F3ca)a del Examen
'aciente] Sexo Edad Evolucién. | Barthel Estado de Salud! Minimo del
de la ELA stado Mental

1 Femenino 64 aflos 6 meses 20 Terminal Normal

2 Femenino 73 anos 24 meses 75 Severo Deterioro Leve

3 Masculino | 54 afios 9 meses 95 Moderado Normal

4 Masculino 53 afios 18 meses 80 Moderado Normal

S Masculino | 24 afios 6 meses 100 Moderado Normal

6 Femenino 63 afios | 24 meses 50 Severo [Deterioro Moderado

Fuente: Hoja de captacion de datos NGD/2003

Grifica 1.

ESCALA DEL ESTADO DE SALUD DE LA
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA

O Terminal

0 Moderado

Fuente: Hoja de captacion de datos NGD/2003.
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EXAMEN MINIMO DEL ESTADO MENTAL

0 Deterioro
Moderado

Deterioro
Leve

Fi > Hoja de cap ion de datos NGD/2003
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Figura 1: Potenciales Evocados Auditivos de Tallo Cerebral (PEATC). Paciente Masculino
de 53 afnos de edad. con diagndstico de Esclerosis Lateral Amiotréfica de 18 meses de
evolucién con PEATC dentro de limites normales.

Fuente: Base de datas NGD/2003.




Tabla 2.

LATENCIAS ABSOLUTAS DE LLAS ONDAS L IL 111, 1V, V DE LOS
POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL EN
PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

41

Paciente Ouda I~ Ouda 111~ Onda 1V’ Onda V ~

Izq Der Izq Der Izq Der 1zq Der
1 1.40 1.560 ~2.52 ] 3.50 | _3.606 4.34 4.78 5.50
2 1.90 1.94 . 3.68 3.78 5.02 5.10 5.08 5.56
3 NSR 1.34 | Nt 4.12 3.86 NSR NSR 6.18 5.60
4 1.60 1.78 | 2. 3.66 3.70 4.98 NSR 6.00 5.96
5 1.58 1.57 2.70 [ 2.73 385 3.75 1.83 183 5.39 5.39
[$) 1.54 1.60 2.38 2.46 3.70 3.48 5.06 4.80 3.70 5.82

Clave: * = En miliscyundos: NSR No se regisiro.
Fuente: Hoja de capiacion de datox NGD/2003,

Tabia 3.

LATENCIAS INTERPICO DE LAS ONDAS I-I11, IH-V, -V DE LOS

POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL EN
PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

Paciente Intervalo I-111 Intervalo 1=V~ Intervalo I-V

Izq Der Izq Der Izq Der
1 .12 193 326 3.00 3.38 3.94
2 1.78 - 1.84 2.00 1.78 3.78 3.62
3 NSR 2.52 2.06 1.74 NSR .26
3 2.006 1.92 2.34 2.26 4.40 4.18
5 327 28 .51 1.64 3.81 3.82
6 2.6 iI.88 2.00 2.34 4.16 4.22

Clave: * - En milisesgnundos: NSR No se regisero.
Fuente: Hoja de capracion de datos NGID2003.




Fabla 4.

AMPLITUDES DE LAS ONDAS L, III, V DE LOS POTENCIALES EVOCADOS
AUDITIVOS DEL TALLO CEREBRAL EN PACIENTES CON
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

P e Onda I nv Onda III pv Onda V uVv
Izq Der Izq Der Izq _ Der
1 0.059 0.165 0.007 0.227 0.181 0.064
2 0.143 0.149 0.044 0.260 0.049 0.047
3 NSR 0.101 0.092 0.044 0.149 0.148
-3 0.227 0.2106 0.139 Q.129 0.248 0.168
s 0.148 0.052 0.102 0.295 0.109 0.027
6 0.176 0.091 0.106 0.076 0.123 0.127

Clave: NSR = No se registro.
Fuenre: Hoja de capracion de datos NGD/2003.
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Figura 2: Potenciales Evocados Visuales con Patrion Reverso (PEVPR). Paciente femenina
de 63 aiios de edad, con diagndstico de Esclerosis Lateral Amiotréfica de 24 meses de
evolucion con PEVPR normales.

Fuente: Base de datos NGD/2003.
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Figura 3: Potenciales Evocados Visuales con Patron Reverso (PEVPR). Paciente
masculino de 54 afios de edad, con diagnédstico de Esclerosis Lateral Amiotréfica de 9
meses de evolucién con PEVPR anormales por prolongacion bilateral de P100 y diferencia
significativa interocular de P100.

Fuente: Base de daros NGID/2003.




45

Tabla S.

LATENCIAS ABSOLUTAS DE LAS ONDAS N75, Pi100 Y NI25, Y AMPLITUD DE
P100, DE LOS POTENCIALES EVOCADOS VISUALES EN PACIENTES CON
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

N N75 Izq P100 Izq N125 Izq P100 Izq pVvV
Pacientes Izq Der Izq Der 1zq Der Izq Der
1 77.5 81.8 103 105 138 136 11.02 1 11.82
2 80.3 80.5 98.3 99.3 125 122 16.08 | 10.51
3 90.8 90.3 135 127 193 192 6.350 | 8.478
4 76.0 79.8 104 106 145 145 18.08 | 19.30
5 79.8 86.5 103 107 139 144 3.196 | 2.499
6 81.3 82.5 103 109 136 146 14.20 | 11.66

Clave: * = En milisesgrundos.
Fuente: Haoja de captacion de datos NGD/2003.
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Figura 4: Electroretinograma de superficie (ERG). Paciente masculino de 24 aiios de edad,

con diagnodstico de Esclerosis Lateral Amiotréfica de 6 meses de evolucién con ERG dentro

de limites normales.
Fucenre: Base de datos NGI/2003.
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Tabla 6.

LATENCIAS ABSOLUTAS DE LAS ONDAS a, by ¢; AMPLITUD DE LA ONDA b;
Y TIEMPO DE CONDUCCION CENTRAL DEL ELECTRORETINOGRAMA DE
SUPERFICIE EN PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

Onda a” Onda b’ Onda ¢’ Onda b pV TCC
Paciente 1zq y

Der izq Der 1zq Der Izq Der Izq Der

1 27.0 27.0 51.3 50.5 8.8 98.0 | 6.530 ] 3.961 51.7 54.4

2 39.0 24.0 | _66.0 61.6 97.5 96.5 1.049 | 1.029 46.6 51.0

3 22.0 23.5 15.0 45.5 78.5 82.0 | 7.542 | 5.406 90.0 81.5
3 120.5 [200 ] 435 | 46.5 | 82.0_ | 79.5 | 4.260 | 3.060] 59.5 59.5
s 20.0 26.0 46.0 41.5 82.0 81.5 5.263 | 5.099 57.0 65.5

[&] 12.5 14.4 22.5 290.8 46.5 53.0 | 2.658 | 2.433 80.5 79.5

* = En milisegundos; TCC = Tiempo de conduccion central. .
Fuente: Haoja de capracion de datos NGD/Z2003.
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Figura 5: Potenciales Evocados Somatosensoriales (PESS) de nervio mediano. Paciente
femenina de 63 afos de edad. con diagnéstico de Esclerosis Lateral Amiotréfica de 24
meses de evolucién con PESS de nervio mediano normales.

Fuente: Base de datos NGD/2003.
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Tabla 7.

49

LATENCIAS ABSOLUTAS DE LAS ONDAS N9, NI1, N1X, NI9 Y P22 DE LOS
POTENCIALES EVOCADOS SOMATOSENSORIALES DE NERVIO MEDIANO
EN PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

R N1t °© N13 N19 P22
Pacientes -

izq Der Izq Der lzq Der Izq Der
1 11.7 11.5 2.4 125 19.0 8.5 33.8 | 23.5
3 [83 1.3 10.8 13.0 12.2 16.8 16.9 20.0 | 20.6
3 9.60 9.60 11.8 11.a 12.4 12.2 18.2 18.8 23.0 | 22.8
4 9.44 9.76 11.9 1.4 132 13.4 19.5 19.4 22.1 21.7
5 9.76 10.9 11.7 12.0 13.1 13.8 18.6 192 20.5 | 21.5
6 8.40 | 8.80 | 10.0 10.2 12,1 124 | 17.4 17.4_| 20.0 [ 20.6

Clave: * = En miliscgundos.
Fuente: Hoja de capracion de daros NCGD2003.

‘Tabla 8.

LATENCIAS INTERPICO DE LOS SEGMENTOS PE-N13, PE-N19, PE-P22 Y
NI13-N19 DE LOS POTENCIALES EVOCADOS SOMATOSENSORIALES DE

NERVIO MEDIANO EN PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA.

Pacient PE-N13 Izq ~ PE-N19 Izq ~ PE-P22 lzq ~ | N13-NI19 Izq ~
s Izq Der Izq Der Izq Der i1zq Der

1 3.52 3.60 10.2 9.60 14.90 | 14.60 | 6.63 6.00

2 4.80 3.60 8.56 8.32 11.80 | 12.00 | 3.76 4.72

3 2.80 2.604 8.64 9.20 13.40 | 13.20 | 5.84 6.56

] 3.70 3.60 10.1 9.68 12.60 | 11.90 | 6.32 6.08

s 3.36 3.36 8.80 3.80 10,70 | 11.10 | 5.3 5.44

6 3.68 3.60 9.04 8.6 11.60 | 11.80 | 5.36 5.04

Clave: * = En miliscgundos.
Fuente: Hoja de capracion de datos NGD/2003.
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Tabla 9.

AMPLITUDES DE LAS ONDAS N9, N11, N13, NI9 Y P22 DE LOS
POTENCIALES EVOCADOS SOMATOSENSORIALES DE NERVIO MEDIANO
EN PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

N9 © Ni1° N13~ N19 P22 °
*acientes
Izq Der izq Der lzq Der izq Der Izq Der
i 1.995 3.948 0.016 0.417 0.048 0.589 2.057 1.094 5.373 4.341
2 3.941 7.639 0.388 0.107 0.3064 1.068 0.293 0.153 1.236 2.254
3 4.020 2.050 0.755 0.209 0.820 0.218 0.972 0.931 3.277 2.694
4 1.422 2.636 0.055 0.735 1.483 0.807 0.794 0.572 2.522 2.502
s 4.801 9.390 0.507 0.329 1.487 0.625 0.160 0.842 0.429 1.408
_ 6 1.976 1.711 0.843 0.407 1.647 0.814 1.054 2.705 1.910 3.824

Clave: * En micraovoltios.
Fucnre: Haoja de captacion de datos NGIDA2003.
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Figura 6: Porenciales Evocados Somatosensoriales (PESS) de nervio tibial. Paciente
masculino de 53 afios de edad, con diagndstico de Esclerosis Lateral Amiotréfica de 18
meses de evoluciéon con PESS de nervio tibial dentro de limites normales.
Fuente: Base de datos NGD/2003,
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Figura 7: Potenciales Evo los Sormatosensoriales (PESS) de nervio tibial, Paciente
femenina de 73 afios de edad, con diagnéstico de Esclerosis Lateral Amiotréfica, de 24
meses de evolucion con PESS de nervio tibial anormales por ausencia del componente
cortical (P37) en forma bilateral. Componente periférico (N18) dentro de limites normales.
Fuente: Base de darox NGD/2003.
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Tabla 10.

LATENCIAS ABSOLUTAS DE LAS ONDAS NI8 Y P37; LATENCIAS
INTERPICO DE PL-P37, AMPLITUD DE LAS ONDAS N18 Y P37, DE LOS
POTENCIALES EVOCADOS SOMATOSENSORIALES DE NERVIO TIBIAL
EN PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

. N18 ° P37 ° PL-P37 ~ N18 uV P37 pv
Pacicentes

Izq Der izq Der Izq Der 1zq Der Izq Der
1 NSR NSR NSR NSR NSR NSR NSR NSR NSR NSR
2 21.1 24.3 NSR NSR NSR NSR 0.879 0.813 NSR NSR
3 18.1 18.9 41.3 42.6 23.2 23.7 0.085 1.298 0.754 | 0.526
4 21.4 21.4 38.9 39.0 17.5 17.6 0.152 0.129 1.425 1.656
S 20.7 20.9 37.4 37.1 16.7 16.2 0.215 0.438 0.503 0.761
6 NSR NSR NSR NSR NSR NSR NSR NSR NSR NSR

Clave: * = I2n milisegundos, NSR = No s regisrro.
Fuente: IHaja de capnacion de dutos NGID/2003.
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Figura 9: Potenciales Evocados Cognitivos (PEC). Paciente masculino de 54 afios de edad,
con diagnostico de Esclerosis Lateral Amiotréfica de 9 meses de evolucién con PEC
anormales por presentar disminucién de la amplitud de P300 , con latencia y morfologia de
la misma dentro de limites normales.

Fuente: Base de datos NGD/2003.




Tabla 11.

LATENCIA ABSOLUTA Y AMPLITUD DE P300, DE LOS POTENCIALES

EVOCADOS COGNITIVOS EN PACIENTES CON
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

Paciente

L.atencia ms

Amplitud pv

1 433.80 3.10
2 NSR NSR
3 374.40 2.30
4 361.60 2.92
S 340.80 12.80
() 356.80 2.92

Clave: NSR = No se registro,
Fuente: Floja de captacion de daros NGID/2003.

Tabla 12.
INTERPRETACION DE LOS POTENCIALES EVOCADOS MULTIMODALES EN
PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

55

Tiempo Escala de -
. e 3 e PESS PESS
Paciente | evolucion | estado de PEATC PEV ERG N S, PEC
Mediano Tibial
(meses) salud
6 4 Normal Normal | Normal Normal Anormal | Anormal
24 3 Normal Normal | Normal Normal Anormeal | Anormal
) 2 Anormal | Anormal | Normal Normal Anormal { Anormal
18 2 Normal Normal | Normal Normal Norma! Normal
6 2 Normal Normal | Normal Normal Normal Normal
= 24 3 Norma Normal | Normal Normal Anormeal Normal |
Clave: v - a expensas dv componenie peri

Fuenre: Hoja de capicacion de datos NGL/200035.
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Tabla 13.
ALTERACIONES DE P300, Y SU RELACION CON LA PRUEBA DE WAIS Y EL
EXAMEN MINIMO DEL ESTADO METAL EN PACIENTES CON
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

Paciente P300 WAIS Examen mini del estado mental
1 Anormal Anormal Normal
2 Anormal Anormal Anormal
3 Anormal Anormal Normal
4 Normal Normal Normal
5 Normal Normal Normal
6 Normal Anormal Anormal
Fuente: Hoja de captacion de datos NGD/2003.

Grafica 3.

PORCENTAJES DEL COEFICIENTE INTELECTUAL EN
PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA.

acCl Normal

2 Cl Lento

& ClI Torpe

Clave: CI = coeficiente intelectual.
Fi Hoja de cap ion de datos NGD/2003.
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PORCENTAJES DE DETERIORO ORGANICO EN PACIENTES CON

Tabla 14,

ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

Pacicnte Porcentaje Interpretacion
1 28.5 % Moderado
2 21.0% Moderado
3 21.45 % Moderado
4 9.3 % Normal,
S 5.4 % Normal
6 20.0 % l.eve

Fuente: Hoja de captacion de datos NGD/2003.
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Griifica 4.
COMPARATIVO ENTRE EL DETERIORO ORGANICO NORMAL ESPERADO Y
EL OBTENIDO POR CASOS, EN PACIENTES CON
ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA.

Edadcs y porcentaje

de normalidad.
60 o mais 20% —f
55 a59 16% .
50a54 14% .
45 a 49 11% " —
40 a 44 8%  —feeeeeeeneennn N
35a39 5% o T ECTREICT 2 I -
30a34 3% —
25a29 1% .
Edades 24 53 54 63 64 73
Porcentaje Obtenido 5.4% 9.3% 21.4% 20% 28.5% 21%
Clave:

Licdewed

] Casos dentro de pr dio de nor
| s | Casos por arriba de pr dio de nor lidad.

Fuente: Hoja de captacion de dartos NGD/2003.
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Grifica 5
CALIFICACION Y COMPARACION DE LAS MEDIAS ARITMETICAS EN EL
DANO ORGANICO ESPECIFICO EN RELACION A COEFICIENTE
INTELECTUAL EN PACIENTES CON ELA.
Coeficiente Intelectual en puntos

15
14 —] C.I. Superior

13 —

11

|

|

12 — *
C.I. Normal. 1

i

C.1. Limitrofe

65 |65 |65 165

4.6

Deficiencia
de C.1.

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11

Medias de funciones cognocitivas.
Clave: 1 = Organizacion verbal, 2 = Abstr 6 3 = M ia r 4 = Juicio, 5 =
. 6 = A on visual, 7 = Percepcion, 8 = Organ ién del p i 9=
Andlisis y stntesis, 10 = Memoria reci 11 =4 ion auditiva. C.1. = coeficiente intelectual.

Fi Hoja de cap ion de datos NGD/2003.
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DISCUSION.

Se encontré. con respecto a los Potenciales Evocados Auditivos de Tallo Cerebral
(PEATC). que solo un paciente presentd anormalidades  (paciente 3), mientras que en el
resto se obtuvieron dentro de limites normales. En el caso en el que encontramos
anormalidades. éstas fueron a expensas del componente periférico (VI par craneal) que no
se registré. ya que el paciente es portador de una hipoacusia media 2 moderada, se concluye
lo anterior. puesto que se obtuvieron la onda IV (lzquierda 4.12 ms/ 0.092 pV — Derecha
3.86 ms / 0.044 pV) y la onda V (izquierda 6.12 ms / 0.149 pV — derecha 5.60 ms / 0.148
HV) dentro de limites normales [S.8 ms ¥ 6.5 ms X £ 3 SD respectivamente], cuyos
generadores neurales estan en el tallo cerebral. ademas que el tiecmpo de conduccion central
interpico  [1I-V (izquicrdo 2.06 ms — derecho 1.74 ms) estuvo dentro de los limites
normales. con diferencia interonda interlado no significativa {interpico [I-V de 2.4 ms y
diferencia interlado < 0.5 ms X + SD]. Por lo que podemos concluir que fos PEATC son
normales en nuestros pacientes. lo cual concuerda con lo encontrado en la literatura '+ 24+
3730 bese a que 4 de nuestros pacientes presentaban afeccién bulbar al momento del
estudio (que es uno de los argumentos a favor para encontrar anormalidades en los PEATC)

22,2931

Sobre los Potenciales Evocados Visuales (PEV). solo un pacicente presenté
anormalidades (paciente 3), mientras que el resto presentd latencias y amplitudes dentro de
limites normales. En el paciente con estudio anormal no existe ningin antecedente que
pudicra explicar la prolongacion de la latencia de P100 (lzquierda 135 ms - derecha 127
ms), asi como con diferencia interocular significativa (8 ms) [Valor normal esperado P100
117.6 ms v diferencia interocular < 7.3 ms X # 3SDJ]. agregando a ésto que ¢l pacienie
presentd un clectrorcetinograma  de  superficie dentro de  limites normales, presentando
ticmpo de conduccion central bilateral prolongado. A pesar de que este hallazgo representa
¢l 16.6% dc anormalidad en este estudio. corresponde con 1o encontrado en la literatura ya

que varios estudios citan anormalidades que van desde el 12%, que corresponden con las

|
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- o . . .. . 22, 2 1
alteraciones anatomopatologicas a nivel del 6bulo occipital y parietal 2. 2%. 29 yonas del

cerebro que pueden evaluarse por medio de los PEV.

Con respecto al Electroretinograma de supertficie (ERG), encontramos que todos los
pacientes presentaron estudios dentro de limites normales. Sin embargo en la literatura no
encontramos bibliografia que pudiera orientar sobre las alteraciones encontradas en ¢l ERG
en la ELA, por lo que nuestros resultados orientan a que esta parte de la via 6ptica no se

altera en esta entidad.

En ¢l caso de los Potenciales Evocados Somatosensoriales (PESS) del Nervio
Mediano. encontramos que ¢l 100% de nuestra muestra presentd valores dentro de limites
normales. La mayoria dec los autores apoya la existencia de alteraciones en los PESS de
mediano 2526293133 -0 gy embargo autores como Palma 27 y Cascino ¥, mencionan que
dichas alteraciones son debidas a fallas técnicas o enfermedadces coexistentes.

Lo contrario ocurrio para los PESS del Nervio Tibial, donde encontramos
alteraciones en un 66.6% (4 pacicntes) de nuestra muestra, caracterizindose las mismas por
un bloguco de la conduccion de las fibras sensoriules grandes en 3 casos debido a que no se
registrd la respuesta cortical en los 3 y solo en 1 de ellos se obtuvo el componente
periférico.  un cuarto paciente presentd un retardo en el sistema de la conduccién, por
prolongacion de Ia latencia del componente cortical P37 bilateral (Izquierdo 41.3 ms —
derecho 42.6 ms). con prolongacion consiguiente del tiecmpo de conduccién central PL-P37
(izquierdo 23.2 ms — derecho 23.7 ms) [valores normales de P37  on relacion a edad y
estatura 37 ms X = SD y PL-P37 < 20 ms]. De estos 4 casos, en 2 pacientes no pudimos
obtener ¢l componente periférico. justificando esto por la falta de relajacion del paciente ya
que presentaba espasticidad  importante. en los otros 2 cusos en que siose obtuvo el
componente periférico N1§ éste permanceid dentro de limites normudes.  En todos los
pacicntes mediante estudios radiogrificos simples de columna cervical y lumbar asi como
de imagen (IRM y TAC), sc descartd 1a concurrencia de mielopatia espondildtica cervical o
canal lumbar estrecho que pudicra explicar la alteracion de los potenciales. Nuestros datos

obtenidos concuerdan con lo encontrado en Ia literatura 3'- 2% *°_ reportandose de un 22 a




61% de anormalidades en este tipo de pacientes ¥ ¥ *°) Las alteraciones citadas para los
PESS dec micmbros pélvicos son a nivel del componente periférico, que puede estar
asimétrico, prolongado o ausente y en el caso del componente cortical ¢l cual puede

encontrarse auscnte, reducido o asimétrico 3%, lo cual concuerda con nuestros hallazgos.

Con respeto a los Potenciales Evocados Cognitivos (PEC). cncontramos que el 50%
: prolongacion de las latencias

de nuestros pacientes presentaron las siguientes alteracione
absolutas (436.60 ms), falta de respuesta y amplitud disminuida (2.30 puV) del componte
P300. tomando como referencia los valores normales en latencia y amplitud por grupo de

cdad. Nuestros datos obtenidos sc corrclacionan con los cstudios encontrados en la

literatura %@ = ™ donde se citan alteraciones de un 60 a 68.75%:; dichus anormalidades se

Jjustifican debido a los hallazgos anatomopatoléuicos y por estudios de imagen a nivel de

1497 lugares que sc ha propuesto
23

22,

los Iobulos frontotemporales y via limbo-talamo-cortica;
en  la literatura como generadores neurales de la respuesta de P300 . De igual forma la
literatura  cita  alteraciones de un 60% por medio de la aplicacién de  prucbas
ncuropsicologicas (WAIS) 34y que ¢n nuestro caso fue de un 66.6%.

Sabre las correlaciones de los potenciales evocados multimodales con el tiempo de
cvolucidon encontramos que los potenciales no tienden a moditficarse con ¢l tiempo, lo cual
concuerda con la literatura revisada *® *| sin embargo al realizar la misma correlacién con
la escala del estado de salud de la ELA, anicamente en los PESS de nervio tibial hay una
correlacion fuerte. la cual es ademis estadisticamente significativa. probablemente debido a
que se trata de una de las vias sensoriales de mayor longitud. aunado a que se ha reportado
cn la literatura que anatomopatologicamente se han encontrado desmiclinizaciéon de los
cordones posteriores de ln médula espinal, asi como cambios ¢n la via cspinocerebelar y

degencracion de los nacleos de Clarke > % 15,

En relacion con la correlacion de los potenciales evocados cognitivos y la prucba
neuropsicologia de WAIS y el examen minimo del estado mental encontramos que existe
correlacion entre el resultado de P300 y la prucba de WAIS., situacion que no ocurre entre

—

.
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P300 y examen minimo del estado mental, estos datos coinciden con lo reportado en la
literatura ** **_ Jonde inclusive colocun en un nivel superior a P300 sobre la prucba de
WAILS debido a que cuando la evolucion de la enfermedad se encuentra muy avanzada, por
la discapacidad del paciente, éste no puede realizar en forma completa las pruebas
ncuropsicolégicas. por lo que colocan a P300 como un marcador objetivo neuropsicolégico
que representa una alternativa efectiva para evaluar el estado cognitivo en pacientes

discapacitados cuando es imposible evaluarlos en métodos convencionales.

Por ualtimo, nuestra muestra es pequeiia pero de gran utilidad para un estudio
preliminar, porque hemos encontrado alteraciones en los sistemas sensoriales y que es

conveniente continuar ¢l estudio para tener una muestra mayor.
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CONCLUSIONES.

Existen anormalidades cn los potenciales evocados visuales, somatosensoriales de
nervio tibial y cognitivos, que nos indican alteraciones en vias sensorales, que
clinicanxente no son evidentes, pero que demuestran (correlacionado con los hallazgos
anatomopatoldgicos descritos en la literatura) que la Esclerosis Lateral Amiotréfica no

es una entidad exclusiva de afeccién motora.

Debido a esta incidencia de anormalidades, es pertinente la realizaciéon de potenciales
evocados visuales, somatosensoriales de miembros pélvicos y cognitivos para

diagnosticar oportunamentc estas alteraciones en el sistema sensorial y cognitivo.

En ¢l caso particular de los potenciales evocados somatosensoriales de nervio tibial
existe una correlacion estadisticamente significativa con la escala de estado de salud de
la Esclerosis Lateral Amiotréfica. ya que a mayor latencia o alteracién del resultado det

potencial. mayor grado de afeccion clinica presentari el paciente.

Los pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica suelen cursar con' trastornos
cognitivos subclinicos. de ahi que los potenciales evocados cognitivos y la  prucba

neuropsicoldégica de WALIS. sean de gran utilidad para su diagnéstico.

Es necesario difundir los presentes resultados para concientizar al personal de salud que
participa ¢n la atenciéon de pacientes con Esclerosis Lateral Amiotréfica de las posibles
alteraciones en los sistemas sensitivos. lo cual permitira planificar 6ptimamente las

estrategias diagnésticas y terapéuticas.
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ANEXO 1.

Identificacién del pacicnte

A quien corresponda:

Yo declaro libre
¥ voluntariamente que acepto participar en el estudio de “"POTENCIALES EVOCADOS
MULTIMODALLES EN PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA™,
que sc¢ realizard en la Unidad de Medicina Fisica y Rchabilitacion Region Centro del
Instituto Mexicano del Seguro Social. cuyos objetivos consisten en determinar si existen
alteraciones sensitivas por medio de los Potenciales Evocados Multimodales, en pacientes
con Esclerosis Lateral Amiotrofica.

Estoy consciente de que los procedimicntos y prucbas. para lograr los objetivos
consisten en: Realizaciéon de varios estudios: Exploracion Fisica Neurologica. Potenciales
EEvocados Visuales, Potenciales Evocados Auditivos del Tallo Cerebral. Potenciales
Evocados Somatosensoriales, Potenciales Evocados Cognitivos, Electroretinograma  de
superficie. ¥ la aplicacion de la prucba neuropsicologica de WAIS para adultos.

Enticndo que del presente estudio se derivaran bencficios como: identificar si
existen alteraciones fucera del sistema nervioso no motor, como lo es a nivel visual,

auditivo. sensitivo y cognitivo.

Es de mi conocimiento que seré libre de retirurme de la presente investigacién en el
momento que yo asi lo descee. También que pucedo solicitar informacién adicional acerca de
los riesgos y beneficios de mi participacion en este estudio. En caso de que desce retirarme,
la atencion que como paciente y derechohabiente recibo en esta institucién no se verd
afectada.

Nombre Completo: Firma:
Direccion:
Teléfono: Fecha: / /

Dra. Nancy Gonzilez Diaz

Familiar responsable.
Investipador Responsable

Nombre completo y firma.




ANEXO 2.
SISTEMA DE CAPTACION DE LA INFORMACION.
Identificacién del pacicente: Fecha de realizacién: /7
Ficha dc identificacion.
Nombre:
No. Atiliacion: Canaljzado por:
Sexo: F____ M___ Edad: Fecha de Nacimicnto:
Antecedentes Personales No Patologicos.
Toxicomanias:
Antecedentes Personales Patologicos.
Preguntar especificamente por:
Entidad Clinica Si NO
Hernia discal con / sin canal lumbar estrecho.
Radijculopatias o polirradiculopatias. ] e
Miclopatia espondildtica cervical. _
Neuropatias o Polincuropatias.
isclerosis Muliiple /7 poliomielitis
Enfermedades de la tiroides v paratiroides.
Neoplasias dentro y fuera del SNC.
EVC (preguntar por presencia de Afasia). o
Miastenia Gravis / Sindrome de Haton Lambert.
Afccciones a nivel visual v/o auditivo.
Padecimicnto Actual.
* Sintoma inicial: Debilidad__ Fasciculaciones___ Atrofias Calambres

* Forma de inicio:

Espinal

MTs

Mano de simio
Mano de¢ garra.

Debilidad de intrinsecos de mano.
Perdida de fuerza para la dorsiflexion.
Attccion det biceps. braguial. deltoides e infracspinoso.

MPs

Debilidad ¥ amiotrotia de dorsiflexores.

Trastornos de voz.
Disartria.
Disfagia.

Bulbar




Grado de afectacion:

Tiempo de Evolucion:
Fecha del diagndstico:

Estado mental: Depresion
Valoraciéon de las AVDH.
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. Trastado silla comu

15 Indepundientc
1O, Manu avida
ERt yuda
O_Dependiente

T Asen
V. Uso del 3

O ikpendiente
V. Bano 5 Independiente
viT (|)<I rdcend

10 Ayuda
S Independiente en sitla Jde ruedas.
O _tanwnal

fones 10 Independien
S Avuda
0§ 1
VI Vestin, T0 Independicnte
5. Asuda
O_Pependienic

X, Evacuacion

10, Continer
5 s
o

X. Miccion

10 Continenie
5 Oganionasl
©_fnconts

Dicapicidad leve
Disca
(310

pucidad enoerada

pacidad grave
pucicing

IO prmios
S0-%0 puntos
3

Bilateral
Moderada Grave,
Ansiedad Apatia Otros
TRDICE D BARTHE Pantie
1. Ahaxmtacion 10 Jdependiente
5 Avuda
0. ependunte

Caracteriv

Recientementie du

s ambulacum

ol lenguage, brazos o pie

drainente

en

Fimaderado)

noenules o leermmwente i

F (revero)
nevesita avistenge

Vremiones, el lengus

¢ apersaney, AV
AEici on todins lax 3 regione, o de moderado 1w cro GOl cn WIKE feRion, anceniras qie on s otras 2 regioncs

ME DHCCONT SNt

para canunar v/

ittt

I (terminal) No uw ti

Métodos de gabinete para apoyar / descartar olros proceso

ex 3 naderiada o nao g Hmconal de

L tereers region

Envié a Rehabilitacion:




Exploraciéon Fisica Neurologica.
Valoracion de las Funciones Mentales Superiores: Examen Minimo del Estado Mental.™
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Cada respuesta correcta vale un punto Puntaje
Actual  tdea
Ori ion en cl &Qué techa os hay? (P Ej. 25 11 dia es correcto) 1
(No induzca las repucestas) &Qu¢ dia de 1a semana es hoy? ¥
1
L0 que estacion del ano estamos? 1
LEn que ano estamos? 1
Ori ion en ¢l i oDonde estamos? (Por | 1
(No induzca las respuestas) 5 5 e 1
t
< 1
sbn que g i
Registro Pelota 1
(Enuncie las 3 palabras clara ¥ | Bandera 1
lentamente a un ritmo de una Arbol I 1
por scgundo, Lucpo de
haberlas dicho solicite a su
paciente que las repita. La
primera repeticion determing
el punmu. pero h.lg‘l que el
hasta s imcmos)
Atencion y Cailculo Decletrear MUNDO al revés 5
(Hagale deletrear la palabra (! punto por cada letra correcta ODNUM) :
MUINDQO de atras hacia O bien, (Cu‘mlo es 100-77? )
delante (ODNUM). Cada tetra | (Hacer S restas: (93). (86).(79).(72).(65): 1 punlo por
en el orden correcto vale 1 cada resta LOI'I'CLI"I) B
punto. o bien pidale al
paciente que realice restas
consccutivas de 7 unidades
comenzando desde 100, 93, L
86, 79, 72. 65) Deténgase
lucpo de S restas. Cada resta :
correcta vale 1 punto)
Evocacion Nombre las tres palabras que antes repitid. 3
(Pregunte al paciente si pucde
recordar las tres palabras que
antes repitio)
Lenguaje
Nominacion &Que es esto?(mostrarle un lapiz) 1
(Solo un intento que vale un 200é o esto?(mostraric un relo)) 1

punto para cada item)
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Repeticion
(Solo un intento que vale un

Digale a su paciente la ruicnte {ra L1 flan tiene
frutillas y frambucesas™ y pidale que a repita.

punto)

Orden de tres comandos
(Cada parte ¢jecutada
correctamente vale | punto)

Dele a su paciente un papel y digale: “Tome este
rda. doblclo por la mitad y

papel con la mano izqui

colaquelo en ¢l piso™

Lectura
(Otorgue un punto
paciente cierra st

Muéstrele la haja que dice: “Cierre los ojos™ y digale:
“Haga lo que aqui se indica, sin leerlo en voz alta™.

Escritara

(No dicte [a oracion esta debe
de ser espontianen. Debe de
tener un sujeto v un verbo. No
es necesario que a gramatica
» la puntuacion estén
correctas)

Dele a su paciente una hoja en blanco
y pidale que escriba una frase

Copia

(PPara estar correcta deben de
estar presentes todos los
dngulos, los lados v las
intersecciones no se tomaran
en cuenta temblor, fincas
disparcjas o no recias. La
distribucion de las tigura
copiadas debe de ser igual al
original)

esta figura

Dele a su paciente 1a hoja que dice cop
¥ pidale que copie el dibujo

Total

30

Copie esta figura

Lxploracion Maotora.

Cierre los Ojos

L. Postura.

2. I‘asciculacionces
3. Trofismo.
MTs
4. Arcos Movilidad. MPs
Columna
5. Contracturas.
MTs I

6. Tono muscular.
MPs
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Cara

MTs

MPs
Espinales-abdominales.
MTs

8. Reflcjos: MPs,

Patologicos.

7. EMM:

9. Coordinacidn.

 Olfatorio. e _
Optico.

MOC-patético MO
Trigémino.
Facial.

Auditivo. .
Glosofaringeo.
Vapo.

IZspinal.
Hipogloso mayor.
Dalorosa. .
Teérmica.
Profunda.
Esterosgnasin,
Grafiestesia

10. Pares Crancales.

11
sensitivo.

12. Equilibrio.
13. Marcha.
Vor. habla, lenguaje:

Reporte de los estudios de Gabinete:

Observaciones:
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Estudio de los Potenciales Evocados,
PEATC.
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