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I. INTRODUCCION,

La enfermedad de neurona motora incluye un amplio grupo de
patologins con diferentes manifeataciones clinicas y cuya=-
caracterf{stica comin es la degeneracién del sistema motor-
(1).

Ia enfermedad de neurona motbra conocida como idiopdtica —
incluye; la atrofia muscular eepinal, con afeccifén de la -
neurona motora inferior sin afecoién clfinica del tracto —
corticoespinal; la pardlisis bulbar progresiva, que invo -
lucra predominantementes nervios craneales y tallo cerebral
la esclerceis lateral ﬁrimaria. con compromise del tracto-
corticoespinel sin afeccidn de neurcna motora inferior y a
la esclerosis lateral amiotréfica que incluye lesidn del -
tracto corticoespinal y laes neuronas motoras {(2=4). 5in --
embargo algunos autores (5) no haven una diferencia entre-
los diferentes tipos de enfermedad de neurona motora ¥y con-
slderan los distintos subtipos como variantes de un miemo=
proceso,

Desde hace ya verios aflos esata patologia se ha convertido-
en un reto para muchos investigadores que tratan ds acls =
rar la etiopatogenia; ansi dssde Wileon en 1907 e ha suge-
rido la participacién de posibles neurotéxjcoms que inclu -
yen plomo, selenio, (6) y manganesc (7), a partir de estu-
dios remlizadoa en la poblacién Chamorra (8) se hn inves
tigado la posible participacifén de un metaboliesmo mlterado
del calcio (9). Ymse ha reportadc concentraciones elevadas
de hidroxiaevatita en la médula eapinal de pacientes con en
clerosis lateral amiotr4fica en contraste con un grupo con

trol (10), verc no existe un modelo de neurotoxicidad eniw



nal. También existen reportes sobre alteraciones en recep-
tores de neurotransmisores en ELA (11} y aunque exinte la-
hipétesis, no hay evidencia directa de deficiencia de "hog
monas neurotréficaes® come la ceusa primaria de ELA (12), -~
Bntre otras hipétesis que ae manejan sobre todo con rela =
oidn a BLA deataca la que coneidera como causa primaria de
la misma & una acumulacién anormal de INA incapag de tra.ng
eripeidén normal en las motoneuronas {13). Existen mflti —
ples reportes que hacen referencia a diversas condiociones-
en relacidn a ELAs exposicién a animanles (14), aparicién -
de la enfermedad sn udnmgn. pa_.raprotetnemia (15), aaocig .
cifn con HLA (16) ¥y virus (17,18) ein que hasta la fecha -
se pueda conocluir la etiologia, ) ]
Por otra parte, en nuestro pafe unicamente exiaten publice
éionaa aisladas {19) con enfoques parcimles del problema -
7 las fuentes eatndisticas oficiales (20) proporoionan in-
formacidén incompletm. La gran cantidad de informacién acu-
mulaeda en la literatura mundial en los dltimos afios en re-
lacién a enfermedad de neurona motora y &n especial a es -
olerosis lateral amiotréfica ¥ la esoaséa de reportes en -
nuentro medio despertaron el interds por conocexr las carag'
torfoticas de este campo de la patologia en la poblacidn =
" manejads en nuestro hospital.

El propSsito de estn comunicacién es presentar un andliais
cliriico y de anatomfa patolégica de nuestros casos para on
" tablecer una correlascién mnatomoclinica ¥y comparar nuep .-
tros resultados con los ya exintentes en la literatura,



IT. MATERIAL Y METOLON,.

Se rovisaron 9 500 pretoculos de autopsia correspondlentes
sl archive de Patlologie pontmortem del Servicio de Anato - -
nin Patoldgica del Hoapltel Genaral y Oncologia del Centro
Médico Nacional del Instituto Mexicano del Seguroc Social,-
renlizados de 1969 a 1984, para sslsccionar asquellos casos
diapnosticadoa come enfermedad de neurona'motora. Se obtu=
vieron eatorce protocolos qda inclufan informacién clinioa
datallada asf como descripelén macrcscdpica de loa infor -
mes originales, En todos los casos se contd con les lemi -
nillas origineles tefiidan con hematoxiline y eceina, asf -
come con tinciones especiales del tipo de 1la hematoxilina-
fosfotiingsica, luxol-fast-blue, Bodian y Bielschowsky. Se-

obtuvieron cortes de la circonvolucién frontal ascendents,
tallo cerebral, médula eapinal y ralces nervioeas, Solo en
un casc ge dispuso unicamente de la médula espinsl para su
estudio,

Se recabaron los siguientes datos clfinicost edad, Bexo, =
tiempo de evolucidn clfnica, manitestaciovn clinica inicial
¥ tiempo que ésta se mantuvo como manifestacidén dnica 0 ==
predominnnte, disgndstico clinico de ingreso, causa de in-
greso iniciel al hospitel, tiempo d¢ contacto hoapitalario
totul y signos de explorucién fisicn. Se reslizd un and —-
limsis sistematizado da los cortes rutinarios del aistema -
nerviose, poniendo especinl énfasis en los mitios ya cono-

cidos de afeccién en enfermsdad de neurcna motora (21,22},



111, RESULTADOS,
De todes laa uutopsins estudindas unicanents 21 0.14 pox ~

ciento correspondieron a enfermedad de neurona xwotora. Fue=
ron asbidiades cinco hombres ¥ nueve nujeres, el tiempo doa-
evolucidn clinica ow#cild entre sels meseo y siete ailog. «w-
(Tabla 1} Nuevas canos tuvieron una durneidn igual © menor a
dos sfios { 64.28 por ciento ). Ninguno tuve enfermnsdad neu=-
rolégina fumilinr, on siete casos hapfa el antecedenta fami
liar ds dizbetes mollitua ( madre y/o hermanoe ), en los ca
608 11 y 12 hubo entecedente de virosis espec{ficas ( hepa-
titin B y sarempidn ). La manifestacién olinica inicial mds
frecuente referida por el paciente { Tabla 2 ) fue la dims -
minucién de la fuerze muscular { Doce casos; 85.71 por cien
to ); de ésata, cuatro casos { 33.33 por ciento ) fueron de-
inicio en miembros inferiores, cuatro en miembros superio =
res8s ¥y en cuatro se involucraban laes cuatro extremidades dag
de el inicio, 3810 en dos cason se refirié como manifesta -
¢ién inicial lm dificultad para la articulacién de la pala-
bra ¥ la deglucidn { casos 2 ¥y 12 } ambos desarrollaron pos
teriorments un cusdro cldsico de ELA,

En cuatro casos { 28,57 por ciento ) el diegnéstico de in =
greso fud erréneo-( Tabla 3 )i en genersl, los pacientes ==
fueron ingreesados a hospitalizacién en estadios avanzudos ..
de ls enTermednd y 1a causn mds frecuente dw ingreso fué la
insuficiencia reapiratoria secundariae { 71.42 por ciento )=
con o sin bronconeunonfia agregada, en tras casos el motivo-
fué paéa estudio ( 21.42 por ciento ) ¥ en un ceso, i&r-cog
pliceciones de patologfa concomitante ( 7.14 por clento ),



En ocho casos { Tabla 4 ) cotaban presentes la combinacién
de atrofia musculnr, cindrome piramidml y datop de afec -
0ién bulbar con los que ¢l dingndéstico de esclerosis late-
ral smiotrdfion ( CLA ) se realizd desde su ingreso { ex =
copto en el caso 12 ), En los casos 1 y 13 habfa atrofia -
muscular con fasciculaciones, dificultad para deglutir y =
ain simos de afeccidén piramidel; el dinpndatico de ingre-
s0 habia sido 4o miopatim y ELA respectivancnte.

Be obpervs hiporreflexia miotdtica en cuatro casos, uno de
ellos con eigno de Babingki, diegnosticado como ELA, on «-
dos cpoos se emitid el diaméstico de compresién medular -
( casor 4 ¥ 14 ); en el caeo 4 habfa atrofia muscular sine
fasciculacionecs ¥y dificultad para la fonacién y en el caso
* 14 atrofim de miembros inferiores con fasciculaciones gene
rolizadas. En relecién a las condiclones fipicas sl ingre-
60 once pacienteo so encontraoben totnlmente incapacitados-
para moverseo y tres roquerimn de ayude constente; ninguno-
haebie ingresado a un progrann de medicina fisica y de ro -
habilitacidén. Lo payorinm de los pacientos tuvieron cuando-
nonon unc biometrin headtica y loo alteracionss encontrh -
dos eptuvieron en relecidn o proceso infeccioso nsocindo,-
generalncente bronconounonin ( leucocitonis con desviacibne
& lo izquiorda ). In loo doo coson ¢on soppochn do compre-
olén ncduler oo realizd miologrefin las cumles fuerons noy
ool cn ¢l caso 4 ¥y roperinda como blodueo parcial en T2 en
o) coco 14. Dn coto dltimo cnco, en lo putopsia no se de =
nootrd compresidén medular. So renlisé estudio electromio =

grifico en ol caso 3 quo demoptrd denervacién y fasoiculo=
cionos.



Desde el punto de wista de anatomia patoldégica en once ca-
pos hubo afecoién de la circonvolucién frontal ascendente-
con grados variables de leve a moderadec de depoblacién y a
trofia de células gigantopiramidmlens, cromatolipsis y astro
citopim; la cromatolieis fué un hallazgo poco frecuente —
( 4 casos ). Bn doa casos no hubo afsccidén y en un caso 66
o ee dispuso de la médula espinml para estudio.

A nivel del tallo cersebral, el ndcleo del hipogloso se eh-

contré en todos loa casos estudiados con comprobiso tanto-

de depoblacién ¥y atrofia como de oromatolisis, El nicleo =
motor dorsal del wago mostrd una afeccién eimiler, las le-
piones fueron menos svidentes en ol ndocleo ambiguo,

El sstudio de la médula espinal mostré depoblmocidn, atro -
‘2ia ¥ orcmatolisim mds evidentes sn los megmentos cervica-
.lou, en penor grado en los dorsales y menos adn en los Jm_l

bares. Se observd demmielinizacién de tracto corticoespl -

nal direvto y crumado en grados variables, més notoris en-

ol has ocorticoespinal crugado,

En ningin caso 88 obpervd degeneracién granulovacuolar, 8e

deteotaron cusrpos de Bunina en una célula gigantopirami -

dal ( caso 9 ), en una cflula motora a nivel ocerviosl ( ca

80 10 ) y en el micleo del hipogleoso {( caso 14 ),



TABLA 1

Edad, gexo y tiempo de svolucidn,

caso seXxo edad al momento asvolucién

de 1a guerte olinioa
(aflow) (adomineses)

1 | 52 7

2 4 33 2 612

3  J 48 6/12

4 4 49 - 612

5 4 &4 1 12

6 | 55 4

T ) 63 2 612

8 | 45 4 :

9 ) 4 62 2

10 » 62 2

11 » 53 6/12

12 ? 52 " 10/12

13 X 58 2 -

14 | 46 1 412




TABLA 2

Nanifestacién clinica iniciml y tiempo de evolucidn.

oneo manifastacién clinica tiempo ds evoluoion
intoiad como dnica
sintomatologis
afiontneses
1 PAraDATrasia 3
2 . disartie y diefagie 1 6/12
3 PATADAT esia 4/12
4 monoparesia piema izq. 212
5 monoparesis braro ieq, 4/12
[ ousdriparesian se ignora
1 ocundriparssia 1
8 rarssis bibraguisl 2
9 paresia bibraquial y disartrie 1/12
10 cuadriparesia se ignors
11 hesnipmresia derscha a8 ignora
1z dimartrias ¥y diefogia 412
1) paresina bibraquial b 8
14 paraparssia =a ignora




TADLA 3

Dingnéotico y motivo de ingroso a hospitalizacién.

cago diarméetioo motive de tiempo en
do ingreno hospltalizacidh hoppitel -
niopatfa bronconounonia 6/30
2 ELA insuficicncin
‘roopiratoria (IR) 3/30
3 LLA - In 3/30
4 coaproaidn cuadriplegia 4/12
nedular
5 ‘ELA IR 10/30
6 ELA IR 5/30
7 _BLA IR 10/30
8 ELA bronconeunonia 10/30
néo IR
g ELA In 2/30
10 ELA ' dorrene pleur 1/30
mis IR :
1 ELA coma hopdtico 4/30
12 5. Vallenberg oatudio 10/12
13 ILA In 1/30
¥ conopronidn leninoctonin T2 1 2/12

nadivker




TADLA 4

Lnfmen fioleoo,

© 10

dicartria

cngo roflojoo slgno do atrofin fapeiculecicnoo dicfegla
niotdticon Bobinoll rusenloy
1 +5 no of n. superiores no of
2 U of ol aonoralizadns of of
3 44+ no ef D. cuperiores no sl
4 + no of no of no
5 44 of of 1. inferiores sl ef
6 4+ oi of genoralicedaon ua of
7 + oi oi genoralizedan ol of
8 e sl el n. cuperloron no mo
9 +++ no of lengun -6l af
10 + no of genorelizedan no ne
1 R of Bi- no of ol
12 444 of i geicroliceden no of
13 ++ no ol leamy ot of
14 + no of n. cuporlorcs no no-

++ = nornoleos



IIII. DISCUSION. _

81 tomamos en cuente los deatos reportadoe en la literatura
en relacién a incidencia snual por 100 000 habitantes para
la enfermedad de neurone motora podemos observar que ésta-
opBcila entre los muy bajos reportados por Cendrowski de -
0,22 (23), hasta la cifra publiceda por la Clfnica Mayo de
1.76; si se comparan por otro lado loe fndices de mortali-
dad encontremos cifras tan bajas como las reportadas por =
Olivares en México de 0,06/100 000 habitantes y lam cifras
altas detectadas en Gusm hasta 7.2/100 000 en la poblecidén
Chamorro (24)., Si bien el estudio de poblaciones sesgadas-
¥ pooco numercsas como la del CMN no ee 1o idesl, ei permi-
te observar que el porcentaje ( 0,14 ) de enfermedad de ——
neurona motora en relacidn al total de autopeiss es muy 'bg
Jo, Esto puede ser sxplicado de lmr sigulente manera; la 15
cidencia de la enfenmednd‘éa mayor, pero son pocos 1o pA=-
cientes nue se atienden intrahospitalarimmente y fallecen-
por complicaciones pulmonares en su domiollio,

En los cesos estudiados llpmé la atencidn el predominio ==
del sexo femenino, lo que difiere de 1o reportado en la e
literatura en la que existe un predominio de hombres sobre
las mujeres con une tasa de mortalidad que oscila entre —
1.511 a 1,851 (25-27).

En ninguno de los crsos hubo enfermedad familiar que se ha
reportade hasta en cinco a diez por ciento de 108 pacien =
tees (28), Le vosible participacién virel en la etiologfa =
de la BLA he sido motivo de miltiples publicaciones (29-31)
¥ loe resultados no hen sido concluyentes; en nuestrog —w
casos 8dlo hubo infeccidén viral bien clasificada, previo =
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al cuandro ncuroldgico en dos pacientes; existen satudios -
con gorologfim que han tratado de confrontar la rcspuesta —
da pacientes con ELA n virus del parampifn en rolacién a =
grupoo controlos, gin demoptrar diferoncias {30), o1 viruo
de la hopatitio B no mo incluye en estos ostudios, El tiem
po de evolucidén tuvo un mérgen emplio con duracién hasta -
deo pieto mflop, Bin emborgo un 64,28 por olento do loo co -
coo sobrevivieron dos afios o menop, sl rocordenop quo lo =
duracién media do log ointomas es de 1,7 aofios en la pord =
1licioc bulbar progreosiva ¥y do 3 afios en 1a ELA (32), 1ln ci-
fra no resulta discordanto, En este estudio, al ipucl quo-
en otroa roforidos en la- 1Xteratura (33), 1o manifestacién
clinica inicial de enformednd fué la dicminucién de 1o ——-
- fuerea muscular { 85.71 por ciento )} poro lo interesanto -
fué:la distribvucién de los sitios afectedosi en la formao —
clfipicn de LLA =y todon los casoo pueden considcrarso cono
.. talec= los sitios mAo afectedos el inicie son loo micabros
auporioren, que en ecte estudio compartieron la frecuencin
con los micabron inferiores ¥ con las cuntro extremidadop-
en provorcidia similar, E 1 copo 14 ejomplificn 1o varicded
paocudopolincuritica de ELA que sucle confundirso clinica =
mento con otro tipo de patolosin, S5i bien on doe cegon lo-
manifestacidn clinico inicinl fué de afeccién bulbar ( ca-
gos & ¥y 12 ), la duracién dol cundro fub répida - eélo en el
onco 12, con pobrovidn de dicz mepes ¥ con deporrollo do =
un cucdro de ILA, AUn mfo, 1loo cpoop de mdp corta oVOlu —
cién ( cocop 3, 4 ¥ 21 ) inlocliaron con paraparesin y todos
tuvieron participaecién bulbar en el curco de le cnfermedod,
Lo meyor duraciin dol cuadro en el cano 7 coincidié con un
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menoxr grado de afeccidn en general en loa cortes histold -
glcoa observados, Bin embargo en el resto de los casos la-
correlacidén fué variable, Como se reporta en otras Seriesp~
(34) 1a causa mds frecuente de muerte es la insuficiencia-
respiratoria, la mayoria de las veces inorementada por pro
cence bronconeuménicos. En nueetros oasos, el sustrato ang
témico (e la inpuficiencia respiratoris de los trece casos
muertos pdr esta ceusn, fué bronconeumonia bilateral abce-
dpdn en siete camom { 1, 3, 6, T+ 12, 13 7 14 ) 10 que ha~
ts un 53,84 por ciento; en los cascs 4 ¥ 8 se encontré TEP
con infarto sbcedado ( 15,38 por ciento ), en el caso 10 -
hubo hemorragia pulmonar bilateral y en los ORe0s 2 ¥ 9 ==
congestién pulmonax bilateral; el caso 5 no tenfa patolo =
gléi pulmoner., Bs de hacer notar Que ocho pacisntes ds los-—
catoros tuvieron traquasostomia, El pacients ndmero 11 mu =
rif en encefalopatia hepdtica secundaria a oirrosis., Adn -
cuendo en nuestro medio se adolecs As sensibilided para o8
tablacer el diméati_'oo de las enfermedndes de nesurons mo-
tora, esm posible esperar gue con la t‘livulsacidn e 6l ma -
dio médico de estas patologims me realice un diagnéstico -
bien fundamentado y 88 le¢ 46 sl pacients el apoyo aungus
limitedo de la rehabilitacién (35=37), que no se incluys -

en ninguno de los- casos estudiadon, . .
En relacién a patologis, nlgunos eutores consideran que en
casos de ELA 1o cortera cerstral pucde observarse macroscd
ploamente mnormal; en nuepsiros camos- ¢l poso del cerabro -
oscilS entre 1 010 y 1 580 gr, sblo eate dltimo y el caso-
6 ( 1375 gr. ) tuvieron cersbros nnoroauépicmnntc nores-
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loo, los dends, tenfan atrofia cortical frontoparietal de
leve & soevera ¥ loo pocoo oocilaron entre X 000 y 1 275 =
gr. (38). La disminuecidn cn poso cotuvo on funcidn de la-
disminueidn del peso de¢ lo porcidn cupratentorial en to -
does lom casos. La deplecidn de células gigantopiranidoles
en la ¥ capa de 1la corteza motora coinoididé con el grado-
de astrocitosis reonctiva, no so obeervéd nouronofagin, o8-
tos hechon concuordan con lo reportndo por el grupo de —
Oxford, La degeneracidn de neuronap en el nicleo del hipo
gloso coincide con lo reportado en otras eseriem (38) ¥ =
predomnind acbre el dafic sl ndcleo anbiguo ¥y al ndcleo moe-
toxr dorgal del wago, 3i bien las detemminaciones fueron -
por aprecimcidén, si es posible sstablecer difersncias en=-
tre grado de afecoién si se cuenta con los cortes hipto =
16gicos adecundos a diferentes nivelens de 100 nifcleos, —=
Proporcionalmente se encontrd mayor afeccidn en lom nive-
les cervicales de la médula espinal, adn en los capos con
manifestaciones clfnicas iniciales en lom miembros infe -
riores,

.Los cuerpos de Bunina; inclusionesp eosinéfilas de 1-2 nu-
intracitopldemicas (39) se detsctaron unicamente en tres-
capos & pesar de su bisquedas intencionada y de lo referi=
do en la literatura acerca dg que pe encuentran al menop-
en la mitad de los casmos ds pacientes ~on ELA (40}. Por -
otro 1ledo, la cromatolisis se observd fracuentemente tan-
to a nivel de la midula aspinal como en el tallo cerabral
pero fué méds bien rara en el nivel cortical, No so: identi
ficaron esaferoides,
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V. COROLUSIONED,

1., La enfermedsd de neurona motora ha oido poco estudiada
on nueptro medio,

2. La expariencia en materinl de autopsia en el Hospital~
Goneral y (ncologia del CUN en el lapeo de 1969 ma 1984 es
40 catorece ocasos de esclerosis lateral amiotrifica; ae en
contrS un predominio del sexo femenino, una frecuencia ei
niler de afeccién iniclal en miembros inferiorea en rela~-
cidn a los uuper.torea;:' no hubo relacidén entre la monifep-
tacidn iniolal y el tiempo de evolucidn, aunque aparents-
mente loas de inicio en miembros inferiores tuvieron uUn ==
curpo mfs rdpido. La causn mép frecuente de: muerte fué la
inguficiencia respiratoria complicada frecusntemnente con-
" bronconocumonis abocedada ¥ en ocaciones con trosboembolis
pulnonayr con infarto,

3, Las neuronas afectndas son las motoras de la corteza -
frontal ascendente, de loe nficleos del hipogloso, motor -
dorpnl del vago, ambiguo ¥y con menor frecuencia el ndcleo
del motor oculnr comin y las motoneuronas de las astas an
teriores, Los hacep corticoespinales directo y cruzado o
mueatran gradop variables ds desmielinicacidn, .
4, Eo necesarioc un estudio prospective, interdisciplinag -
ric gque tengo como objétivo valorar los diferentes aspet-
tos que 18 enfermednsd de neurona motora implica ¥y que se-
'traduzca en un eficiente diapndstico, manejo y rehabilita
cidén de estms enfermedaden que hasta la fecha permanecen-
sl mérgen como probvlema de palud en nuestro pais.
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