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RESUMEN

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad degenerativa y progresiva que afecta a las motoneuronas
del sistema nervioso central. Se caracteriza por un comienzo insidioso, habitualmente en individuos de mediana
edad de sexo masculino. Los sintomas iniciales son: debilidad y atrofia muscular distal, fasciculaciones, hiperre-
flexia, espasticidad, signo de Babinski, y alteraciones progresivas de la deglucion y la fonacion; su prondstico es
reservado. El diagnésticos diferencial mas importantes es con la miclopatia espondilética cervical; los estudios
neurofisiolégicos juegan un papel importante en esta diferenciacion y las imagenes por resonancia magnética
confirman este diagnostico.

Para demostrar la importancia de los estudios neurofisiolégicos en la realizacién del diagnéstico diferencial entre
la esclerosis lateral amiotréfica y la mielopatia espondildtica cervical, se presenta un caso clinico con diagnéstico
presuntivo de esclerosis lateral amiotréfica, sin embargo los resultados de los estudios neurofisiolégicos lo pusieron
en duda, sugiriendo compresion de la médula espinal cervical, sin poder precisar la etiologia exacta. Las imagenes
de resonancia magnética confirmaron la existencia de una mielopatia espondilitica cervical severa.

Se concluye que los estudios neurofisiolégicos juegan un papel importante en la realizacion del diagnostico dife-
rencial entre las dos entidades y que los estudios de imagen facilitan la identificacion de las lesiones espondiléticas
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SUMMARY

Amytrophic lateral sclerosis (ALS) is a degenerative and progressive disease. Motoneurone of central nervous
system are affected. It has an insidious start, and is more frequently in men. Patients suffer of muscular weakness
and atrophy, hyperreflexia, Babinski sign, fasciculations of the muscles, it prognosis is reserved. One of the most
important differential diagnoses is the compression of the spinal cord by spondylosis, neurophysiologic tests are
very important in this differentiation and magnetic resonance images confirm last condition.

This paper show a case, who’s had presumptive diagnostic of amytrophic lateral sclerosis, but neurophysiologic
tests results doubt this diagnosis and suggested spinal compression at cervical region, magnetic resonance images
(MRI) confirmed severe cervical spondilotic mielopathy.

In conclusion neurophysiologic tests have an important roll to differentiate between amytrophic lateral sclerosis
and cervical spondilotic myelopathy.
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INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una
enfermedad degenerativa y progresiva que afecta a
las neuronas motoras (motoneutonas) del sistema
nervioso central del asta anterior de la médula
espinal, los nucleos motores del tronco cerebral y la
corteza motora (1).

Los sintomas mds comunes son: debilidad,
atrofia muscular distal, calambres y fasciculaciones.
Por lo general los miembros inferiores se afectan
menos que los supetiores, hay disartria y disfagia
progresivas. Existe preservacion del intelecto, aunque
hasta en el 50% de los pacientes pueden cursat con
cambios cognoscitivos de tipo frontotemporal y el
20% configuran una demencia frontotemporal, no
hay alteraciones sensitivas ni de disfuncién vesical o
intestinal (1). En el examen fisico se puede observar:
debilidad, amiotrofia muscular, que con frecuencia

afecta a los musculos intrinsecos de la mano para
generalizarse posteriormente, fasciculaciones, hipe-
rreflexia, espasticidad, signo de Babinski, alteraciones
de la deglucion o la fonacion (2).

El diagnéstico diferencial debe establecerse
fundamentalmente con: las intoxicaciones por
mercurio o plomo, la neuropatia motora multifocal,
la enfermedad de Kennedy, el hiperparatiroidismo,
la tirotoxicosis, las paraproteinemias, el déficit de
hexosaminidasa A, los tumores en las proximidades
del agujero occipital, los tumores espinales altos, la
espondilosis cervical, las polirradiculopatias crénicas,
la siringomielia, la polimiositis, las atrofias muscula-
res espinales y las amiotrofias diabéticas, sifiliticas y
postpoliomieliticas (1).

Existen varios criterios para el diagnéstico de esta
afeccion, pero los mas difundidos y utilizados son
los de El Escorial (Tabla 1) (2,3); aunque se trabaja

EORIS LATERAL AMIOTROFICA (1).

Presencia de:

Evidencia de afectacion de la motoneurona inferior mediante el examen clinico, electrofisioldgico o

neuropatolégico

Evidencia de degeneracion de la motoneurona superior por examen clinico

Progresion de los sintomas y extension dentro de una region o de una region a otra

Ausencia de:

Evidencia electrofisiolégica o neuropatoldgica de otra enfermedad que pueda explicar los signos de afectacion

de la segunda y/o primera motoneurona

Evidencia por técnicas de neuroimagen de otra enfermedad que pueda explicar los hallazgos clinicos y

electrofisiolégicos

Se aceptan cuatro grados de certeza diagndstica:

- Definitiva: afectacion de la segunda y primera motoneuronas en tres de las regiones siguientes: bulbar, cervical,

dorsal-lumbosacra

- Probable: afectacion de la primera y segunda motoneuronas en dos regiones, localizandose los signos de
afectacion de la primera motoneurona rostralmente a los de la segunda

- Posible: afectacion de la primera y segunda motoneuronas en una region, o sélo de la primera motoneurona en

dos o tres regiones

- Sospecha: afectacion de la segunda motoneurona en dos o tres regiones
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para mejorar su sensibilidad y especificidad. Entre
los exdmenes complementarios de mayor utilidad se
encuentran los estudios de electrofisiologico y las
imagenes de resonancia magnética (1,2,4).

Los estudios electrofisiolégicos son un comple-
mento indispensable para la confirmacién diagnés-
tica y para el adecuado diagnéstico diferencial. Entre
ellos se encuentran: la electromiografia (EMG) de
aguja, los estudios de conduccién nerviosa (ECN) y
los potenciales evocados somato-sensoriales (PESS)
estos ultimos no son diagndsticos ni hacen parte del
estudio habitual en la ELLA, pero pueden diferenciatla
de otras enfermedades (1,2,4-8).

Electromiografia (EMG). La EMG con aguja
concéntrica muestra una lesién neurégena difusa. En
la exploracién del reposo se pueden observar signos
de denervacion difusa: fibrilaciones y ondas positivas
asociadas a fasciculaciones, también pueden aparecer
descargas repetitivas de alta frecuencia. Esta activi-
dad espontanea no se restringe a un territorio radi-
cular ni al de un nervio en concreto y con frecuencia
es bilateral, aunque puede ser asimétrica. Durante la
exploracion de la contraccién voluntatia se observan
potenciales de unidad motora (PUM) normales al
inicio con patrén de reclutamiento neurogénico,
pero con el progreso la denervacién y la aparicién
de los fenémenos de reinervacion, la morfologia de
los PUM se hace abigarrada, aumentando la ampli-
tud, la duracion y el grado de polifasia (1, 2,4-7). La
electromiografia de fibra tnica no es un estudio de
rutina en estos casos, pero en ella se puede observar
un aumento de la densidad de fibras y del “jitte” y con
menos frecuencia bloqueos. La densidad de fibras es
el pardmetro mas fiable en traducir la inestabilidad
de la motoneurona (8).

Estudios de conduccion nerviosa (ECN): con
frecuencia se aprecia una disminucién de la ampli-
tud de los potenciales motores, proporcional a la
atrofia por denervacién. La velocidad de conduc-
cién motora (VCM) puede estar algo disminuida,
pero nunca es inferior al 70% del valor normal. La
amplitud de los potenciales sensitivos y la velocidad
de conduccién sensitiva (VCS) son normales y la
presencia de anomalias en estos parametros debe
sugerir otro diagnéstico (9).

La realizacién de un estudio electrofisiologico en
un paciente con sospecha clinica de ELLA debe con-
firmar denervacion en tres regiones (bulbar, cervical,
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toracica o lumbosacra) y descartar alteraciones en la
conduccién motora o sensitiva que puedan sugerir
otros diagnésticos (2).

Potenciales evocados somatosensoriales (PESS):
por lo general son normales, pues hay indemnidad
de las vias sensoriales, pero se han reportado nume-
rosos casos con ELA con alteraciones de los PESS,
sin encontrar ain explicacion para este hecho (10).
De todas formas ante un paciente con sospecha de
ELA vy alteraciones en los PESS se debe descartar
otra patologia.

Presentacion del caso

Un paciente masculino de 67 afios con anteceden-
tes de hipertension arterial de reciente diagndstico,
consulté por debilidad y adelgazamiento progresivo
de dos meses de evoluciéon de la mano izquierda, no
refirié otra sintomatologfa ni antecedente.

El examen fisico demostré: debilidad muscular
de ambas manos (3/5), con hipotrofia de los mus-
culos interdseos y los lumbricales de ambas manos,
con predominio izquierdo; hiperreflexia tendinosa
generalizada y fasciculaciones en brazo y antebrazo
izquierdo, con signos Hoffmann y de Babinski bila-
terales. El diagnéstico presuntivo fue: enfermedad
de la motoneurona (ELA).

Los examenes complementarios fueron:

Estudio de conduccién nerviosa periférica: los
ECN motora de los nervios medianos y peroneos
profundos, asi como sensitiva de medianos y surales
bilaterales fueron normales.. El estudio de conduc-
cién nerviosa sensitiva mostrd signos ligeros de
compromiso mielinico de las fibras de ambos nervios
medianos (Tabla 2).

Potenciales evocados somatosensoriales por esti-
mulacién de netvio tibial postetior: mostré marcada
prolongacién bilateral de las ondas P40, asi como del
tiempo de conduccion central, con respuestas lumba-
res normales; lo cual indicé marcado trastorno de la
conduccién mediada por fibras mielinizadas gruesas
del sistema dorsalemniscal entre la cola de caballo y
la corteza somatosensorial bilateral (Figura 1).

Potenciales evocados somatosensoriales por esti-
mulacién de nervio mediano: se obtuvieron respues-
tas bilaterales dentro de limites normales (Tabla 3).
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TABLA 2. VALORES DE L.AS RESPUESTAS OBTENIDAS EN EL ESTUDIO DE CONDUCCION NERVIOSA PERIFERICA.

Nervio Latencia (ms) Duracion (ms) Amplitud VCN

(m/s)

Mediano derecho 8.1 (proximal) 14.5 20.3 mv 54.3
3.5 (distal) 14.5 19.7 mv

Mediano izquierdo 8.2 (proximal) 13.4 22.3 mv 56.8
3.8 (distal) 12.9 20.3 mv

Peroneo derecho 11.7(proximal) 9.9 6.1 mv 45.3
3.3(distal) 11.3 6.4 mv

Peroneo izquierdo 12.7 (proximal) 10.4 8.64 mv 46.8
4.8 (distal) 13.4 8.07 mv

Tibial derecho 12.1(proximal) 10.5 16.3 mv 45.3
5.5 (distal) 10.5 14.7 mv

Tibial izquierdo 12.2(proximal) 11.4 18.3 mv 46.8
5.8 (distal) 11.9 16.3 mv

Mediano derecho (sensitivo) 3.12 2.4 6 pv 47.9

Mediano izquierdo (sensitivo) 3.12 2.3 7 pv 47.9

Sural derecho (sensitivo) 2.4 1.98 8 pv 51.9

Sural izquierdo (sensitivo) 2.45 1.96 7 pv 50
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TABLA 3. VALORES DE LAS RESPUESTAS OBTENIDAS EN EL POTENCIAL EVOCADO SOMATO-SENSORIAL POR ESTIMULACION DE

NERVIO MEDIANO

Nervio N20 N13 Erb Intervalo Erb-N13 Intervalo N13-N20
Derecho 20.1 14 12.2 1.8 51
Izquierdo 19.8 14.4 12.2 1.3 5.4

Electromiografia: la electromiografia de aguja de
los musculos deltoides, braquiorradial, abductor del
primer dedo, primer interdseo dorsal, vasto medial,
gemelo medial y de la lengua, con evaluacion de
las raices motoras C5-T1 y 1.2-S2, asi como de la
musculatura dependiente del nervio hipogloso,
permiti6 apreciar en reposo, fasciculaciones (+3) en
los musculos del primer interéseo dorsal bilateral y
abductor del primer dedo izquierdo. En contracciéon
ligera se observaron potenciales de unidad motora
(PUM) ligeramente polifasicos en los musculos
deltoides izquierdo, con amplitudes y duraciones
normales. Los PUM fueron normales en el resto de
la musculatura explorada. En contraccién maxima se
observo un patrén maximo de contraccién aislado en
los musculos primer interéseo dorsal, braquiorradial
bilateral con predominio izquierdo, intermedio en el
deltoides e interferencial en la musculatura de ambos
miembros inferiores.

En conclusion la electromiografia mostré signos
irritativos ligeros de las raices motoras C5-C6 izquier-
das. Patrén neurogénico de ligera intensidad en el
territorio radicular motor C6-C7 bilateral y C8-T1
derecho. Patrén neurogénico de intensidad moderada
en territorio radicular motor C8-T1 izquierdo.

Los resultados de los estudios neurofisioldgi-
cos ponen en duda el diagnéstico de enfermedad
de motoneurona, dada la marcada anormalidad
observada en los PESS de nervio tibial posterior y
a las alteraciones observadas en la electromiografia,
correspondientes solamente a una regiéon anatémica,
lo cual pudiese ser sugestivo de compresiéon medular
a nivel cervical.

Los estudios imagenolégicos con resonancia
magnética de la regién cervical (Figura 2) demos-
traron hernias discales C3-C4, C4-C5, C5-C6, con

gran compresion de la pared anterior de la médula
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espinal, observandose alteraciones de la intensidad
de la senal de la misma. Rectificacion de la lordosis

cervical con marcados cambios degenerativos, lo cual
fue compatible con mielopatia espondilética cervical.

DISCUSION

El primer diagnéstico diferencial a tener cuenta
en cuenta en la ELLA es la mielopatia espondilética
cervical, enfermedad potencialmente tratable y
en la cual se puede esperar la reincorporacion del
paciente a sus actividades habituales. Este paciente
en ningdn momento presentd sintomas sensitivos
tipicos de la mielopatia espondilética, aunque algunas
investigaciones seflalan que la aparicién de signos de
compresiéon medular puede evolucionar de manera
asintomatica en el 25 % de los individuos mayores

de 65 aflos (11).
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Las dos enfermedades tienen semejanzas como el
comienzo es insidioso, con pérdida de la fuerza mus-
cular tanto en miembros superiores como inferiores,
atrofias musculares de predominio distal, incapacidad
progresiva para realizar las actividades habituales,
hiperreflexia tendinosa generalizada, signo de
Babinski, pudieran existir clonus y fasciculaciones
visibles, ambas enfermedades aparecen a partir de
la quinta década de la vida y son mas frecuentes en
el sexo masculino (11,12).

A su vez se diferencian por que en la mielopatia
espondildtica existen trastornos sensitivos tanto
objetivos como subjetivos, asi como limitacién de los
movimientos del cuello, que no existen en la ELA.
En la mielopatia hay dolor cervical o radicular que
no estd presente en la ELA.

En la mielopatia el ECN puede ser normal o
mostrar alteraciones de la conduccion sensitiva, en
la ELA el estudio sensitivo es normal. En la mielo-
patia los PESS muestran alteracién de la conduccién
central y en la ELA por lo general son normales. En
la EMG de la ELA se aprecia un patrén neurogé-
nico variable que se extiende a mas de un segmento
medular, pero en la mielopatia existe un patrén
neurégeno variable con signos irritativos cervicales
localizados, signos de denervacion en la musculatura
dependientes de los segmentos cervicales; ademas
en la RM de la lesion espondildtica se aprecian las
lesiones de compresion medular y en la en ELA
suele ser normal.

Los estudios neurofisiol6gicos constituyen una
herramienta muy util en la evaluacién del estado
anatomofuncional de las estructuras nerviosas
implicadas en ambas patologfas, lo cual apoya el
diagnéstico definitivo y diferencial entre ellas y sus
resultados pueden guiar a la realizacién de estudios
imagenoldgicos en determinados segmentos nervio-
sos. A su vez estos ultimos confirman o niegan la
existencia de compresién o desmielinizacién de las
estructuras nerviosas (2,5).

En este paciente se pensé inicialmente en una
ELA por el predominio de los sintomas motores
y la ausencia de sintomas sensitivos objetivos o
subjetivos, asi como de antecedentes de esfuerzos
fisicos a repeticiéon que pudiesen provocar hernia-
cién de los discos intervertebrales cervicales. Sin
embargo segun cita Alvarez Fiallo: Pavlovic estudié

360 casos entre los afios 1994-2002 y encontrd que
las afecciones sensitivas no excluyen el diagnostico
clinico de la ELA (13).

Los resultados de los estudios neurofisiolégicos
este caso confinaron las alteraciones a un segmento
definido del sistema nervioso, con afectacion tanto
motora como sensitiva, poniendo en duda el diagnos-
tico de ELA. Las imagenes de resonancia magnética
confirmaron los signos de espondilosis cervical
marcada con cuatro grandes hernias discales, que
provocaban gran compresion de la médula espinal
cervical, tanto de su cordén anterior y motor, como
del posterior y sensitivo, lo cual explicé la sintoma-
tologfa presentada por el paciente.

Por otra parte es importante sefialar que ademas
de los criterios del Escorial tan ampliamente difundi-
dos y utilizados, en 2010 se publicaron los critetios
de Awaji, en los cuales se realiza una modificacioén de
los criterios electrodiagnésticos de la ELA, dandole
un importante valor a los estudios nerofisiolégicos
en el diagnéstico de la misma y sobre todo a las
fasciculaciones observadas en la EMG; este hallazgo
electromiografico en ocasiones se ha relegado a un
segundo plano, enfatizandose en la presencia de
potenciales de denervacién (fibrilaciones y PSW).
Estos criterios aumentan la sensibilidad diagnés-
tica, sin perder la especificidad de los criterios del
Escorial (14).

Alvarez Fiallo y col citan un estudio realizado en
1998 por el profesor Kothari y otros, en los Estados
Unidos, donde se encontré que con la aplicacion de
los estudios neurofisiolégicos, en el 37 % de los estu-
dios patolégicos se cambi6 el diagndstico inicial del
paciente y en el 55 % se vari6 el tratamiento médico
como consecuencia de sus resultados, y se concluyé
que tales estudios eran de gran utilidad (13).

El nivel de apreciacién de los parametros fisiolo-
gicos depende sobre todo de la preparacion tedrica y
de las habilidades practicas de electrofisidlogo ya que
el estudio, es ante todo, una extension del examen
clinico y una parte imprescindible en la evaluacién
del paciente neurolégico (15, 16). Estos pacientes
deben tener un seguimiento estricto dado que puede
haber coexistencia entre la mielopatia compresiva y
una ELA, de tal forma que solamente la evolucién
clinica y el control electromiografico mejoran la
certidumbre en el diagnostico (17-18).
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En conclusién los estudios neurofisiolégicos
juegan un papel importante en la confirmacién del
diagnostico diferencial entre la esclerosis lateral
amiotréfica v la mielopatia espondilética cervical
y pueden guiar la realizacion de los estudios de
imagenes en segmentos nerviosos especificos para
confirmar el diagnéstico.
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