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CARACTERISTICAS CLINICAS Y DEMOGRAFICAS DE LA ESCLEROSIS
LATERAL AMIOTROFICA kELA) EN LA POBLACION DE ENFERMOS DEL

INSTITUTO NACIONAL DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA

Introduccidn

La enfermedad del sistema motor, es una enfermedad progresiva y
degenerativa de las neuronas motoras de la médula espinal, tronco
cerebral y corteza motora. Se manifiesta clinicamente por debilidad
muscular, atrofia y disfuncién del tractocorticoespinal. Se
presenta con mayor frecuencia en las edades medias de la vida, y su
evolucidén es progresiva hacia la muerte en un lapso de 2 a 6 afos.
La forma de presentacién mas frecuente es &a Esclerosis Lateral
Amiotrdfica (ELA), que se caracteriza por atrofia muscular
progrésiva e hiperreflexia combinadas. En casos mds raros, s6lo hay
debilidad y atrofia sin compromiso de la via piramidal, llamada
atrofia muscular progresiva. Cuando se presenta espasticidad e
hiperreflexia, sin debilidad evidente, se conoce como esclerosis
lateral primaria, y en los casos en gue se afecta predominantemente
los misculos inervados por los nervios craneales, se clasifica como
pardlisis bulbar progresiva.

En este trabajo, nos orientamos al estudio de la ELA y de los
tres tipos que se han establecido (1), especificamente al clasico
o esporadico, conocido también como enfermedad de neurona motora;
dado que hasta hoy, no existen en la literatura nacional estudios

en grupos importantes de pacientes con esta enfermedad, que



establezcan las caracteristicas clinicas de estos enfermos en

nuestro medio.

Historia

Si bien se atribuye a Charcot la descripcién original de la ELA y
los estudios de la anatomia patoldgica de esta enfermedad junto con
Joffry en 1869 y con Gamboalt en 1871; Duchenne describié en 1858
la pardlisis labioglosofaringea y Wachsmuth la llamé paralisis
bulbar progresiva en 1864. Sin embargo, fue hasta 1882 en que
Duchenne establecidé su relacién con la esclerosis lateral amio-

tréfica (3).

Patologia

El principal hallazgo anatomopatoldégico es la pérdida de las
células nerviosas de las astas anteriores de la médula y ntcleos
motores del tronco cerebral inferior. (3)

Estudios cuantitativos han demostrado una reduccidn signifi-
cativa en el nimero de neuronas motoras grandes en el corddn
espinal lumbar y cervical (2), con paralela disminucién de 1la
correspondiente poblacién de grandes fibras milinizadas en la raiz
ventral (2).

Las neuronas motoras del cordén espinal y tallo cerebral
_presentan acimulo de lipofuscina e inclusiones intracitoplasmicas
frecuentemente, y mas raramente se observa la vacuolizacidén de las
neuronas motoras, cromatolisis central, y neuronofagia; excepto

cuando la enfermedad es rapidamente progresiva (2). En los



pacientes en gque hay signos prominentes de afeccidén de neurona
motora superior, hay una disminucidn importante de las células de
Betz y de las neurocnas piramidales grandes de la quinta capa de la
corteza motora (2) y una degeneracién diseminada del tractocortico-
espinal (2). Los cordones posteriores estdn afectados generalmente
en la ELA esporadica (4), aunque también se ha encontrado degenera-
cién importante en las neuronas del niicleo de Clarke (5) y en el
tracto espinocerebelar.

El nimero de neuronas motoras grandes residuales, lumbares y
cervicales se correlaciona con la fuerza y la atrofia en los
miembros correspondientes y con la duracién de los sintomas (2).

Se han demostrado cambios patolégicos en el complejo nuclear
oculoqqtor, aun en los pacientes con ELA que no presentan oftal-
moplejia, sin embargo, estas anormalidades no han sido de sustan-
cial importancia (2).

La actividad de la colinacetiltransferasa en los pacientes con
ELA, se ha encontrado disminuida en 20% de los valores control, y
la acetilcolinesterasa en 45%, con una considerable menor actividad
distal; datos que indican que la ELA, es predominantemente una

neuropatia. (2,7).

Cuadro clinico

La enfermedad generalmente comienza en forma incidiosa, con
debilidad focal, atrofia o espasticidad, y puede estar muy avanzada
antes de que el paciente se dé cuenta (8). Aun cuando frecuenteme-

nte la afectacidén es asimétrica, gradualmente se hace bilateral y



diseminada. En su forma m&s tipica los sintomas se presentan
inicialmente en una extremidad;superior, con torpeza y dificultad
para la realizacidn de movimientos digitales finos (3) y con
pérdida de la masa muscular de los pequefios misculos de la mano;
los abductores, aductores y extensores de los dedos y pulgar, se
debilitan antes que los flexores largos.

Sin embargo, el inicio puede ser en una o en ambas extremi-
dades inferiores en los misculos inervados por los nervios cra-
neales; aparecen calambres frecuentemente como primer sintoma de la
enfermedad (8).También se encuentra atrofia de los misculos del
brazo, antebrazo y hombro. La pérdida de la fuerza, es paralela a
la pérdida de la masa muscular (3), y se acompafia de fascicula-
ciones generalizadas de grupos de fibras musculareﬁ. A pesar, de lia
importante atrofia muscular, los reflejos osteotendinosos se
encuentran exaltados. El control de esfinteres permanece intacto.
La manifestacién de la ELA en los nervios craneales, es de suma
importancia para la morbilidad, manejo clinico y atn para el
diagndstico temprano (9). En la mayoria de los estudios retrospec-
tivos se ha observado una incidencia general de afeccidén de los
nervios motores craneales (9,10,11,12,13), e indican que 19 a 35%
de todos los pacientes con ELA inician con sintomas en mdsculos
inervados por nervios craneales (9). El estudio de Gubbay y col,
(14) reportd que 76% de todos los pacientes con ELA, presentaron
algin signo muscular orofacial, y que la disartria y la disfagia,
fueron los signos que se presentaron con mds frecuencia en todos

los pacientes con ELA definida y probable (46% y 43%, respectiva-



mente) . Problemas en la masticacién, aunque estan referidos, no han
sido descritos sistemédticamente (9).

Los estudios disponibles en la actualidad, muestran diferentes
grados de compromiso en los nlcleos de los nervios motores
craneales VII, X, XII. Lawyer y Netski (15) reportan en su estudio
que el nicleo del hipogloso se encontrd alterado de 50% a 53% de
los pacientes que estudiaron, mientras que sélo 4 de los 50,
tuvieron alteraciones en el nicleo del nervio motor del trigémino,
no encontriandose alteracién del nlicleo del facial.

Llamé la atencién que sd6lo 14 de los 53 pacientes en ese
estudio, tuvieron como primera alteracién, signos motores cranea-
les. De manera general, la significancia clinica de la forma bulbar
de ELA, es que el indice de}sobrevida de 5 anos para este subgrupo,
es sustancialmente menor que para los pacientes con sintomas
iniciales en las extremidades. Parece ser, que esta disminucién en
la sobrevida, esté en relacién con el compromiso de los muisculos
laringeos y la asociada neumonia por aspiracién, y a la mayor edad

de los pacientes.

Epidemiologia

La incidencia anual mundial de ELA, tiene un rango entre 0.4 y 1.8
por 100,000 h., y un rango de prevalencia entre 4 y 6 por 100,000
h. (5). Se han reportado incidencias menores en algunos paises
(16), entre los que se encuentra México, con una incidencia
promedio de 0.40 por 100,000 h. (0.29 para los hombres y 0.50 para

las mujeres), y con una prevalencia de 0.8. El promedio de duracién



de la enfermedad, fue de 3.6 afios, desde el inicio hasta la muerte;
la mortalidad de 0.07 y 0.06 por 100,000 habitantes para hombres y
mujeres, respectivamente; el promedio de la edad de inicio de los
sintomas fue de 50.6 afios (con un rango de 33 a 70 afios), 52.0 para
los hombres y 49.9 afios para las mujeres. Chile, Uruguay e Israel,
han sido también considerados paises con baja incidencia de ELA;
sin embargo, en estudios mas recientes (17), se reporta un aumento
en la incidencia de ELA en Israel en los tiltimos afios (0.66), que
se atribuye, al incremento en la expectativa de vida y a una mayor
proporcién de poblacién de edad mads avanzada.

Asimismo, en Rochester, Minnesota, se reporta (18) un pequeiio,
pero constante incremento en la incidencia de ELA, 2.1 y 1.6 por
100,000 habitantes para hombres y mujeres, respectivamente, y de
1.9 por 100,000 habitantes para ambos sexos. La edad de inicio
promedio fue de 66 afios, con rango de 48 a 88 afios. La edad
promedio de inicio para los hombres fue de 65.5 afios, con rango de.
48 a 88 anos, y de las mujeres fue de 68 afios, con rango de 49 a 76
anos.

En Francia, la incidencia por edad ha cambiado udltimamente
(19), observédndose un incremento en la proporcién de los pacientes
con ELA menores de 40 afios, de 8% entre 1961 y 1967 y 22% de 1971
a 1973.

Hawaili se considera una regidén con alta incidencia de ELA
(20), se reporta un indice de 1.04 por 100,000 h. en el periodo
comprendido entre 1952 y 1969, con mayor afeccién para los fili-

pinos (3.38). El rango de la edad de inicio fue de 21 a 82 afos



para los hombres, con una media de 57.8 afios, y 24 a 74 afios para
las mujeres, éon una media de 57.4. la duracién de la enfermedad
fue de 2.4 afios para el sexo masculino y de 2.7 para el sexo
femenino. El1 indice anual de mortalidad fue de 0.69 por 100,000,
respectivamente.

En oOntario, Canada, la incidencia anual en el estudio de
Hudson (21) fue de 1.63 por 100,000 h. y de mortalidad de 1.52 por
100,000 h., la prevalencia, de 4.9 por 100,000 h. y el promedio de
sobrevida calculado al tiempo del diagnéstico, fue de 2.5 afios; el
promedio de edad al momento del diagnéstico, fue de 62.4 para el
sexo masculino, con un rango de 29 a 86 afios, y para el sexo
femenino de 62.7 afios, con un rango de 21 a 89 afios.

De acuerdo a diez estudio§' epidemioldgicos realizados en
Estados Unidos y Europa, la edad promedio de inicio y muerte se
estimdé en 56 y 59 afios, respectivamente, con una duracién promedio
de la enfermedad de 2.5 afios (22), que concuerdan con los datos

anteriormente sefalados.

Diagnéstico_diferencial
Tomando en consideracién las graves implicaciones que se asocian al
diagnéstico de ELA, es esencial descartar otras enfermedades
potencialmente tratables que pueden, en un momento dado, simular
esta enfermedad.

La combinacién de compromiso de neurona motora superior y
neurona motora inferior, puede encontrarse en compresién del cordén

espinal por tumores en la regién cervical o en el cordén espinal



tordcico alto; tumores y anormalidades del agujero magno (24) y
mielorradiculopatia espondilética cervical (23); sin embargo, 1la
ausencia de compromiso de nervios craneales, puede ser de ayuda
diagnéstica, aunque lesiones compresivas del agujero magno, pueden
afectar el XII nervio craneal y dar por resultado afectacidn de la
lengua. La falta de alteraciones sensitivas, dolor y compromiso de
esfinteres, asociados a radiografias normales de columna y LCR
normal, son datos que estadn en contra de una compresidén del corddn
espinal, y apoyan enfermedad de neurona motora (3). Otras entidades
a tomar en consideacidén en el diagnéstico diferencial de la ELA
son: la siringomielia, amiotrofia distal con paraplejia espéastica
familiar (2), tirotoxicosis (25), exposicidn a mercurio orgénico e
inorgénico (26) eréntoxicacién por plomo (27).

Cuando predominan los signos de enfermedad de neurona motora
inferior con amiotrofia, es necesario hacer diagndéstico diferen-
cial, con la atrofia muscular espinal (28), polimiositis (2),
amiotrofia diabética (29), sindrome post-polio (2), atrofia
monomélica (30), enfermedad de Charcot-Marie-Tooth y polirradicu-

loneuropatia inflamatoria crénica.

Etiologia

Aungue hasta el momento actual, no se conoce con exactitud un
factor etioldgico para la ELA, se han realizado estudios, en
blisqueda de una causa predisponente o de importancia en el de-

sarrollo de esta enfermedad.



- Genéticas

En un estudio (36), se reporta que 95% de pacientes con ELA, no
tuvieron antecedentes familiares de la enfermedad, considerados
casos esporadicos; sin embargo, se acepta que hay un patrén de
herencia autosdémico dominante en ELA familiar de inicio adulto (37,
38); autosdémico recesivo y dominante en ELA familiar de inicio
juvenil (36) y se ha reportado ELA en un par de gemelos (39); lo

que hace posible una predisposicién genética en algunos pacientes.

—. Edad

El concepto de "envejecimiento prematuro" (36), con una gran
degeneracién neuronal progresiva, no ha sido bien fundamentado, atn
cuando se conoce que existe pérdida neuronal progresiva, epylos
cuernos ventrales de la médula espinal, con el envejecimiento
humano normal (36). En individuos de mas de 60 afios, se ha demos-
trado por medio de estudios electrofisioldgicos, pérdida de
unidades motoras y anormalidades electromiograficas en fibra tdnica
(40) . Aunque las bases de este proceso no se conocen con exactitud,
se ha postulado, que la reduccidén celular de &acido ribonucléico
(RNA) (36) y el acimulo de lipofuscina intraneuronal (41) son
factores incriminados en ello, al igual gque 1la deficiencia
relacionada con la edad, de una hormona neurotrépica elaborada por
el misculo, que estimula las células de las astas anteriores de la
médula (42); sin embargo, esta hipdtesis no ha sido posible

confirmarla del todo.



Lo expuesto anteriormente aunado a que la edad de inicio de la
ELA es entre los 55 y 60 afios, apoyan el concepto de "enveje-
cimiento prematuro", aunque los mecanismos precisos no son claros

todavia.

- Metales y minerales
En estudios recientes se discute el rol de metales en la pato-
génesis de la ELA (36). La exposicién prolongada a plomo, mercurio
o metales pesados, se ha reportado en pacientes con ELA (43). En
estudios controles se ha demostrado contenido elevado de plomo en
la sangre y LCR (45) de pacientes con ELA, comparados con grupos
controles, aunque este hallazgo no ha sido constante en forma
universal. Los mecanismos precisos por los que el plomo induce
neurotoxicidad, no son claros, pero se ha postulado interferencia
con actividad sindptica, homeostdasis del calcio intracelular y
funcidén colinérgica (36). La forma en que el plomo entra al sistema
nervioso, permanece ailn oscura.

Se ha observado alteracidn en las neuronas motoras, que semeja
ELA, después de brotes de intoxicacién por mercurio organico, por
el uso de fungicidas (38) y se ha demostrado por autopsia,
degeneracién del tracto piramidal y de las neuronas motoras, en
casos en los que hubo exposicidén a mercurio inorganico (36).De
igual manera se han encontrado depdsitos perivasculares de calcio,
aluminio y magnesio en el corddn espinal cervical dé pacientes con
ELA. Otros autores han sugerido que la PTH estd involucrada en la

patogénesis de esta enfermedad (10), asi como algunos virus, entre
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ellos, el de la polio y herpes simple, entre otros. Sin embargo, la
relevancia de estos hallazgos en la etiologia de la ELA, permanece

desconocida.

- Neurotrasmisores

En reportes recientes, se ha sugerido la posibilidad de funcién
anormal de neurotrasmisores en pacientes con ELA, encontrando
Nagata y col. (36), disminucién de los sitios receptores muscari-
nicos en las astas ventrales de la médula espinal de los pacientes
con ELA.

Trauma de las extremidades, fracturas o enfermedades del
esqueleto, previas; dafioc mecdnico y shock eléctrico, se han
encontrado con mayor frecuencia en pacien;gs con ELA que en grupos
control (45, 46). Sin embargo, la importancia exacta de estos
factores en relacidén con la enfermedad, se desconoce.

Alteraciones endécrinas, en los dcidos nucléicos, propiedades
de la membrana, neoplasias, y transporte axonal han sido también
estudiados por otros autores en busca de la importancia que

pudieran tener en la etiologia de esta enfermedad.

Estudios de laboratorio

La falta de un marcador bioquimico especifico para la ELA, fre-
cuentemente hace dificil la elaboracién de un diagndéstico temprano
de esta enfermedad (2); no obstante, el diagnéstico puede apoyarse,
por la evidencia de denervacién con reinervacién, en grupos

musculares de dos o mids extremidades en los estudios de electrofi-
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siologia; asimismo, se observa una disminucién en la respuesta a
estimulacién nerviosa repetitiva (32), e importante alteracién en
la trasmisién, a través de uniones neuromusculares inmaduras (2),
que se correlacionan con una rapida progresidén de la enfermedad y
con el grado de atrofia muscular (33).

Se observa una elevacidén leve a moderada, en la actividad de
CPK sérica en 35-100% de los pacientes con ELA, y se correlaciona
con la debilidad muscular axial y con la atrofia muscular, pero no
con la duracién o el indice de progresién de la enfermedad (34).
Recientemente se ha descrito en md&s de la mitad de los pacientes
con ELA, elevacién de la isoenzima CPK(MB), tradicionalmente
considerada isoenzima cardiaca. Su presencia se ha correlacionado
con fosfatasa alkalina positiva en biopsia muscular, que indican
regeneracidén y pueden ser indicativas de una progresién mas lenta

en la enfermedad.

Tratamiento

La mayoria de los intentos terapéuticos en la ELA, han tenido poco
éxito; entre ellos, vitamina E, D, B12, penicilamina (47 y otros
agentes quelantes; amitriptilina y L-dopa; extracto de pancreatina;
los antivirales, amantadina isoprinosine, idoxuridina y guanidina
(2) . Tampoco se han obtenido buenos resultados con factor transfer,
interferdn, lecitina, testosterona y naloxona (2). La plasmaféresis
ha sido también inefectiva (50, 51). En un estudio con gangliosidos

de cerebro de bovino, en el que se administrd 40 mgs. diariamente
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durante 6 meses, no se obtuvieron resultados satisfactorios (48,
49).

Mads recientemente, la TRH ha demostrado producir en forma
transitoria, mejoria de las funciones de NMS y NMI en aproximada-~
mente 50% de los pacientes con ELA, cuando se administra a désis en
aumento por infusidén intravenosa en 1-5 hrs. o en bolo ftnico
intratecal (52, 53). El mecanismo exacto de accidén se desconoce,
asi como el efecto que puede tener largo plazo, en el curso clinico
de esta enfermedad.

Otros agentes que estan siendo estudiados para evaluar su
efecto en el tratamiento de la ELA, son: ciclospororina, bromo-
criptina, octacosanol y hormona estimulante de los melanocitos.

En el manejo del paciente con ELA, es ademds de primordial
importancia el apoyo psicolégico para la depresién, que general-
mente se presenta en la enfermedad, y de ser necesario medicamentos

antidepresivos.

Pronéstico

Aunque la evolucidén tiende a ser en forma inexorable hacia la
muerte, en uno o cinco afios (54) entre 14 y 39% de los casos (55,
56, 57), aproximadamentevlo% vive mas de 10 anos, y s6lo unos pocos

casos sobreviven 20 aifios o mas después del inicio de los sintomas.

Antecedente
Debido a que en la literatura nacional no existen estudios de las

caracteristicas clinicas y demograficas de la ESCLEROSIS LATERAL
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AMIOTROFICA, basados en un dgrupo importante de sujetos con esta
enfermedad; realizamos esta investigacién retrospectiva abierta;
para determinar las caracteristicas clinicas y demograficas de los
sujetos con esta enfermedad, que han sido atendidos en El1 INNN en
los dltimos 20 afios, Yy comparar nuestros resultados con 1los

publicados en otras poblaciones.

Hipétesis

Se trabajé bajo la hipétesis, de que el comportamiento clinico y
demografico de los enfermos con ELA registrados en el INNN durante
el periodo de 1970 a 1990, no difiere del observado en otras

poblaciones (control histérico).

Material y método
Se revisaron en forma retrospectiva y abierta los expedientes
clasificados con diagnéstico de ELA por el archivo del INNN en los
Gdltimos 20 afios (ICD.9 = 335.2).
Los criterios de inclusion fueron:
- Curso progresivo de la enfermedad
- Evidencia de dafio de neurona motora superior e inferior en una
o més extremidades.
. Funcion normal de esfinteres y de movilidad ocular.
- Exclusién de otras patolgias por TAC, IRM, y RX.
Ademas, se tomd en cuenta: evidencia'electromiogréfica de
denervacién, reinervacién e irritabilidad de neurona motora vy

conduccidén nerviosa motora y sensorial normal.
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Definicidén

Se define a la esclerosis lateral amiotréfica, (ELA) como una

enfermedad progresiva con signos de degeneracién del sistema motor,

que incluye:

1.

Afeccidén de neurona motora superior, caracterizada por:

- Espasticidad y/o reflejos de estiramiento muscular (REM)
incrementados en uno o mas grupos musculares.

- Respuesta plantar extensora en el curso de la enfermedad.

Afeccién de neurona motora inferior, caracterizada por:

- Debilidad y atrofia muscular.

- Evidencia electromiografica de denervacién aguda y/o
croénica.

La gpfermedad de neurona motora inferior a su vez, la sub-

dividimos en tres subgrupos:

2A. Afeccidén de un grupo muscular principal.

2B. Afeccién de dos grupos musculares principales, inervados
por neuronas motoras del mismo nivel del corddn espinal.

2C. Afeccién de por lo menos dos grupos musculares impor-
tantes inervados por neuronas motoras de diferente nivel
del cordén espinal y tallo cerebral.

Exclusidn de otras patologias que expliquen mejor los signos

y sintoms, con la utilizacién de gabinete, como: TAC, IRM,

mielografia y RX de columna cervical.

En base a la clasificacién anterior, la certeza diagnéstica se

establecid como:

Definida (1 + 2C)
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Probable (1 + 2B + 3)
Posible (1 + 2A, 1 + 2B)

La duracidén de la enfermedad se determind como el tiempo en
meses o dias, de la fecha del primer examen neuroldgico a la fecha
en que el sujeto notd el primer sintoma;

El sitio de inicio, se definid como el &rea anatdémica en la
que aparecid el primer signo o sintoma, y se clasificd de la

siguiente manera:

1. Bulbar (disartria, disfagia)
2. Espinal.
a) Hombro (debilidad y atrofia del-hombro).
b) Miembro superior (debilidad, atrofia, incoordina-

cidén de la mano).
c) Miembro inferior (dificultad para caminar).
a) Otro (Disnea, dificultad para nadar, etc.).

El grado de incapacidad se establecid en base a la funciona-
lidad del 1lenguaje, deglucidén, respiracién, marcha y fuerza
muscular.

A su vez, el lenguaje, deglucidén y la fuerza muscular se
midieron con una escala de 0 a 4; la respiracién de 0 a 2, y la
marcha de 0 a 6, gque se detallan en las tablas 3, 4, 5, 6, con un
madximo de 28 puntos.

La sobrevida calculada en meses (valor Q), se establecid al
aplicar la férmula siguiente:

"Valor Q (meses) = 28 - Escala de ELA/tasa de ELA"; donde la

escala de ELA es la puntuacidén en base a la funcionalidad; la tasa
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de ELA = "Escala de ELA/duracién"; y la duracidn se considera,
desde la fecha del primer sintoma hasta el primer examen neurold-

gico.

Resultados

El total de expedientes revisados fue 247; correspondiendo al sexo
masculino 143 (57%) y al femenino 104 (42.11%) (vervgréfica 2). La
comparacidén en la proporcién de sujetos masculinos y feme-ninos,
fue estadisticamente significativa (X2 = 4.9801; p< .02), por lo
que concluimos que hay influencia del sexo sobre la enfermedad. La
edad promedio global (grafica 9), fue de 48.22. Para los hombres
49.97, con una D.S. de 13.97; y para las mujeres de 45.81, con una
D.S. de 13.42. La edad de inicio total (grédfica 10) fue de 45.98.
Para el sexo masculino de 47.92, con una D.S. de 14.52; y para el
sexo femenino de 43.91, con una D.S. de 13.58.

La edad de inicio promedio de acuerdo al grado de certidumbre
fue: 45.93% para el grupo definido, 46.5% para el grupo probable,
Yy 45.75% para el grupo posible (grafica 41).

De acuerdo al grado de certidumbre, la poblacidén estudiada se
distribuyd de la manera siguiente: el 88.2% correspondié al grupo
clasificado como definido, el 10% al probable y 1.8 al posible
(grafica 1).

En relacidén al sitio de inicio, la distribucidén en general fue
de 1la siguiente manera: Miembros inferiores 44.53%, Miembros
superiores 33.2%, Bulbar 19.84% y otro 2.02% (ver grafica 13). La

distribucién por sexo, fue: para el inicio bulbar, 89.8% para los
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hombres y 10.2% para las mujeres. La comparacién en la proporcidn
de hombres y mujeres en el sitio de inicio bulbar, fue.estadisti-
camente significativa (X2 = 126.72; p< 0.00001) (grafica 14).

Para el inicio en hombro, la distribucién fue de 60.2% para
los hombres y 40;7% para las mujeres; al comparar la proporcidén
entre hombres y mujeres, para valorar si la diferencia en el sitio
de inicio en hombro, era significativa, encontramos gque también fue
estadisticamente significativa (X2 = 7.60; p< 0.005) (ver grafica
14). Para el inicio en miembros superiores, fue de 51.2 para los
hombres, y 48.7 para las mujeres. En este grupo no hubo diferencia
estadistica significativa, al igual que en el sitio de inicio en
miembros inferiores, en el que se obtuvo: 50% para los hombres y
50.8% para las mujeres. En sitio de inicio,hotro, el 100% corres-
pondid al sexo masculino. La clasificacién de sitio de inicio en
funcién de certeza diagndéstica, fue de la manera siguiente: para el
inicio en miembros inferiores: 45.7% para el grupo definido, 45.5%
para el grupo probable, y 25% para el posible. Para el inicio en
miembros superiores: 32.6% para el

ESCALA DE DISFUNCION

a) Deglucidn 46.56% (0)
4.05% (1)
21.05% (2)
15.79% (3)
12.55% (4)

b) Respiracidén 85.2% (0)
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4.86%
9.72%
0.40%
0.00%
c) Marcha 15.38%
3.64%
13.77%
39.61%
8.1%
6.1%
13.4%
4d) " Fuerza Musc. 7.6%
5.05%
30.77%
37.65%

7.69%

Ver graficas 21, 22, 23 y 24, y tablas 3,

grupo definido, 40.9% para el grupo probable y 25% para el grupo
definido. Para el inicio en hombro: 1.8% para el grupo posible, 0%
para el probable y 25% para el grupo posible.
bulbar: 20.4% para el grupo definido, 13.6% para el probéble Yy 25%
para el grupo posible. Y para el sitio de inicio en otro: 0.9% para

el definido, y 0% para el probable y posible (graficas 27, 28, 29,

30 y 31).
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En los 247 pacientes estudiados, encontramos afeccién pro-
gresiva de neurona motora superior, en: 98.6% del grupo definido,
100% del grupo probable, y 100% del grupo posible (grafica 32).

La afeccidén de neurona motora inferior por certeza diagnés-
tica, se distribuydé de la manera siguiente: 2A, con 0.5% para el
grupo definido y 0 por ciento para los otros dos grupos; 2B, con
10% para el grupo definido y 0% para el probable y posible; y 2C,
con 88.2% para el grupo definido, y 100% para el grupo probable y
posible (graficas 33, 34 y 35).

Encontramos normalidad en sensibilidad, esfinteres y movi-
mientos oculares, en 52.9% del grupo definido, 45.5% del grupo
probable y 75% del grupo posible (grafica 37). La mielografia fue
normal en 63.8% del grupo definido, 59.1% del grupo probable y 100
en el posible (grafica 36). La Rx de columna cervical fue normal en
71% del grupo definido, 81.8% del grupo probable y 100 ep el grupo
posible (grafica 38). La velocidad de conduccidédn nerviosa fue
normal en 63.8% del grupo definido, 63.6% del grupo probable y 50%
del grupo posible (grafica 39). La electromiografia se encontrd
normal en 67.9% del grupo definido, 68.2% del grupo probable y 50%
del grupo posible (grafica 40).

De la poblacidén estudiada, se observd que el 13.8% del grupo,
cuyo aiagnéstico de ELA fue definido, mostraron antecedentes de
Diabetes Mellitus en los familiares; y en el grupo de ELA probable,
el 18.2% de los pacientes, presentaron antecedentes familiares
positivos para Diabetes Mellitus. En el subgrupo posible, no se

encontraron antecedentes familiares de Diabetes Mellitus. En los
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dos grupos de grado de certeza, donde encontramos resultados
positivos (definido y probable), comparamos la proporcién, para
valorar si las diferencias eran significativs; la comparacién en la
proporcién de positividad de antecedentes familiares de Diabetes
Mellitus, no fue estadisticamente significativa (X2 = 0.7202)
(grafica 4).

- Los antecedentes familiares de ELA, s6lo fueron positivos en
el grupo definido (2.3) (grafica 5).

Entre los antecedentes personales investigados, los trauma-
tismos representaroﬁ el 29% para el sexo masculino y el 9% para el
sexo femenino; la Diabetes Mellitus, el 1% para los hombres y 0%
para las mujeres, y el alcoholismo se encontré en 26% de los
hombres y 2% de mujeres. A su vez, el alcoholismo en los grupos de
grado de certeza se encontrd positivo en 15.8% para el grupo
definido, 18.2% para el grupo probable y en 0% para el grupo
posible.

Los antecedentes personales de Diabetes Mellitus fueron
asimismo, s6lo positivos en el grupo definido (0.9%).

El seguimiento en afios de nuestros enfermos fue en total de
2.24; 2.05 para el sexo masculino y 2.5 para el sexo femenino.

El tiempo de duracién, fue de 2.28 afios en el grupo de
certeza, 2.01 en el grupo probable, y 1.3 en el grupo posible.

Se obtuvo una sobrevida media calculada de 45.33 meses, con
una D.S. de 104.77, una minima.-de 0 y maxima de 1296 meses (tabla

1).
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La frecuenci? anual de los pacientes con ELA, en el INNN en
los afios de 1970 a 1990, tuvo un rango de 5 a 21 pacientes, con una
media de 14. Por medio de una regresién lineal, se observé una
tendencia al incremento de la enfermedad, en este periodo de afios,
con una correlacién de 0.509, pendiente de 0.358, y una intercep-
cién de -15.84.

La extrapolacién para 1990 fue de 16.36; para 1991 de 16.72 y

para 1992 de 17.084.

Discusidn

Al analizar nuestros resultados, encontramos en la distribucién por
sexo, predominio del sexo masculino sobre el femenino, como se
observa en otras poblaciones estudiadas. En relacién a los
antecedentes personales, de igual manera a lo que se ha reportado
en otros estudios, encontramos positividad para traumatismos, en
ambos sexos, con predominio del masculino, en relacién al femenino
(29% y 9%, respectivamente); asi como un franco predominio de
alcoholismo en los varones.

La edad promedio y la edad de inicio de nuestros enfermos, fue
menor que la reportada en otras poblaciones, con una difereﬁcia de
aproximadamente 15 a 21 afios (graficas 11 y 12), con menor edad de
inicio para las mujeres. Al comparar nuestrés datos con los de
otras poblaciones, no fue posible obtener la validez estadistica,
ya que desconocemos las desviaciones estandar de cada grupo. El
sitio de inicio en nuestro grupo de enfermos, fue de predominio en

extremidades, como en otros grupos estudiados, sin una diferencia
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significativa entre extremidades superiores e inferiores. De igual
forma, el tiempo de seguimiento de nuestros pacientes fue similar
al de otras poblaciones.

En la poblacién del INNN, la incidencia anual de ELA por
100,000, fue de 14.40 que al compararla con la de otros estudios
(grafica 2) es muy elevada, quiza debido a gque nuestra fuente
proviene de un grupo selecto de enfermos neuroldégicos y la de otros
estudios, de poblaciones abiertas.

Suponiendo que el nimero de enfermos con ELA del INNN fueron
todos los vistos en el pais, obtendriamos una incidencia calculada
de 0.308 por 100,000 h., para una poblacién de 80'000,000 que
consideramos una cifra subestimada; ya que, no se toma en cuenta el
resto de casos de casos de ELA gue existen en el total de 1la
poblacién. En este sentido, se realizdé un calculo, donde se
considerd el total de los pacientes con ELA en el pais, como 10
veces mayor al nimero registrado en el INNN, y se obtuvo una
incidencia por 100,000 h. de 3.08. Por lo tanto, se supone que la
incidencia de ELA en el pais deberia estar entre estas dos cifras
(.308 y 3.08) y que la incidencia de ELA en México es igual o mayor

que en otros grupos (graficas 19 y 20).

Conclusiones

De las caracteristicas clinicas y demogrdficas de los casos de ELA
registrados en el -INNN, durante el periodo comprendido entre 1970
y 1990, Unicamente dos difirieron de las reportadas en estudios

previamente realizados.
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Los pacientes del INNN con esta enfermedad tuvieron:

1. Edad promedio menor gue la de otras poblaciones reportadas.
2. Edad de inicio menor que la gue se reporta en otros estudios.

A pesar de estas diferencias, el comportamiento clinico de la
enfermedad de estos pacientes fue similar al observado en otras
investigaciones.

El significativo porcentaje que la ELA representd en la
poblacidén del INNN durante el periodo de estudio (primera causa de
hospitalizacién para estudios de investigacién), y la importancia
gue el Instituto tiene en 1la cobertura de las enfermedades
neuroldgicas en el pais, permiten hacer la siguiente consideracién:
la incidencia de ELA en México es mas elevada de lo gqgue se ha

sugerido en otros estudios.
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EDAD DE INICIO

SOBREVIDA CALCULADA

MEDIA D.S. MIN. MAX
EDAD DE INICIO 4598 14.3 13 77
(aios)
DURACION 25.80 264 041 157
(meses)
ESCALA ELA 13.77 6.03 1.0 28
TASA ELA 287 65.43 .03 26.19
VALOR Q 4533 104.77 0 1296
(meses)

TABLA 1

OTERO/GONZALEZ 1991.
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| CERTEZA DIAGNOSTICA |

DEFINIDA PROBABLE POSIBLE

1 + 2C 1 +2B + 3 1+ 2A
1 + 2B

TABLA 2

OTERO/GONZALEZ 1991.
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INCIDENCIA DE ELA EN
DISTINTAS POBLACIONES

FUENTE AROS LUGAR POBLACION TOTAL INCIDEN/ARO
100,000
TEVEN 25-77 ROCHESTER 36,665 as 1.76 .
GUDMUNDSSON 54-63 ICELAND 187,200 24 0.76
CENDROWSKI §5-65 POLONIA 2,647,736 56 0.22
KAHANA 60-70 ISRAEL 2,360,066 185 0.78
BREWIS 5§6-61 ENGLAND 71,000 5 1.00
MATSUMOTO  5§2-69  HAWAIL 632,772 118 1.04
KURLAND 25-64 ROCHESTER 30,000 17 1.34
ZACK 68-75 LEHIGH Co 255,304 31 1.32
LOREZ §1-67 NW SUIZA 300,000 89 1.40
ROSATI 65-74  SARDINIA 1,494,084 96 0.64
OLIVARES - 62-69 MEX-ISSSTE 494,059 16 0.40
PRESENTE
ESTUDIO 70-90 MEX-INNN 85,656 247 14.40
TABLA 3

OTERO/GONZALEZ 1991.
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ESCALA DE FUNCIONALIDAD
( LENGUAJE )

0.- NORMAL

1.- DISARTRIA LEVE.

2.- DISARTRIA MODERADA

3.- DISARTRIA SEVERA.

4.- LENGUAJE IMPOSIBLE DE ENTENDER.

TABLA 4

OTERO/GONZALEZ 1991.
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ESCALA_DE_FUNCIO

(  DEGLUCION )

0.- NORMAL

1.- DISFAGIA LEVE.

2.- DISFAGIA MODERADA

3.- DISFAGIA SEVERA.

4.- ALIMENTACION POR SNG

TABLA 5

OTERO/GONZALEZ 1981.

ALIDAD

68




ESCALA_DE FUNCIONALIDAD
( MARCHA )

0.- NORMAL

1.- ANORMAL PERO SIN AYUDA

2.~ INVARIABLEMENTE USA BASTON

3.- NECESITA ESTABILIZACION PARA
CAMINAR [ANDADERA]

4.-INCAPAZ DE CAMINARNECESITA
AYUDA PARA PERMANECER DE PIE

TABLA 6

OTERO/GONZALEZ 1991,
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ESCALA_DE FUNCIONALIDAD
( RESPIRACION )

0.- NORMAL
1.- DISNEA CON EL EJERCICIO
2.- DISNEA DE REPOSO

TABLA 7
OTERO/GONZALEZ 19881
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ESCALA DE FUNCIONALIDAD
FUERZA MUSCULAR

1.-NORMAL

2.-REDUCCION DE MAS DE 25%
3.-REDUCCION DE MAS DE 50%
4.-REDUCCION DE MAS DE 75%

TABLA 8

OTERO/GONZALEZ 1991.
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ESCALA_DE FUNCIO
( MARCHA )

5.-NO CONSERVA EL EQUILIBRIO EN

ALIDAD

BIPEDESTACION, AUN CON AYUDA.

6.-NO MOVILIZA LAS PIERNAS

OTERO/GONZALEZ 1991,
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