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Abstract

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a fast-progressive neurodegenerative disease that
affects superior and inferior motor neurons. The initial age of this disease is between 51
and 66 years old, with a survival mean between 24 and 50 months since the beginning of
symptoms, being more common in men with a 1:5 relation.

The treatment of ALS is primarily given because of the symptom management and
palliative care through a multidisciplinary team. The clinical case presented is a masculine
patient with 73 years old that shows voice and swallowing disorders, with a fast evolution
of progressive paralysis, passing away one year after diagnosis.

In Otorhinolaryngology is important to take account the diagnosis of this pathology,
in those patients that consults with disorders related to the voice and swallowing disorders
without apparent cause or evident morphologic chances in physical exams, that justify that

symptomatology.
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Resumen

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa rapidamente
progresiva que afecta las neuronas motoras supetiores ¢ inferiores, la edad de inicio de la
enfermedad es entre los 51 y 66 afios con una media de sobrevivencia entre 24 y 50 meses
a partir del inicio de los sintomas, siendo mas comun en hombres en una relacién de 1:5..

El tratamiento de la ELA, se da primariamente por el manejo de los sintomas y los
cuidados paliativos a través de un equipo multidisciplinario.

El caso clinico que se presenta es un paciente masculino 73 aflos que se presenta por
alteraciones de la voz y deglucién, con rapida evolucion de paralisis progresiva, falleciendo
aproximadamente 1 afio posterior al diagnostico.

En otorrinolaringologfa es importante tomar en cuenta el diagnodstico de esta patologia,
en aquellos pacientes que consultan con trastornos relacionados a la voz y deglucion sin

causa aparente ni cambios evidentes o morfolégicos en el examen fisico, que justifiquen

dicha sintomatologfa.

Palabras clave: lesion de neurona motora, disfagia, esclerosis lateral amiotrofica.

Introduccién

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una
enfermedad neurodegenerativa rapidamente pro-
gresiva que afecta las neuronas motoras supetio-
res e inferiores, causada por el exceso de glutama-
to (neurotransmisor).!” Fue descrita por primera
vez en 1869 por el neurdlogo francés Charcot, la
prevalencia es de 5 casos por 100 000 habitantes.
@ Se ha encontrado que la exposicién ocupacio-
nal a algunos quimicos, metales pesados y el se-
lenio pueden aumentar el riesgo de padecetla.”)
Varios genes han sido identificados en la
esclerosis lateral amiotréfica (ELA familiar) los
cuales solo representan el 10% de los casos, el
90 % restante no muestra un patrén hereditario.
Los autoantigenos involucrados en el meca-
nismo que genera la esclerosis lateral amiotréfica

son todavia desconocidos.®

La edad de inicio de la enfermedad es entre
los 51 y 66 afios, con una media del tiempo de
sobrevivencia desde el inicio de los sintomas a la
muerte entre 24 y 50 meses, siendo mas comun
en hombres en una relacion de 1:5.¢)

La enfermedad se manifiesta por debili-
dad muscular ascendente que tipicamente afec-
ta miembros superiores e inferiores ademas de
funciones como: el habla, la deglucién y la res-
piracién; la disfagia es caracterfstica de la ELA,
resultando en debilidad o espasticidad de los
musculos que intervienen en el proceso de deglu-
cion, dafiando la lengua, labios, paladar blando,
mandibula, faringe y laringe.*

La enfermedad inicia usualmente con debili-
dad en miembros inferiores (inicio espinal), esto

lo experimentan un 58 a 82% de los pacientes o
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bien, se puede manifestar con dificultad al hablar
o tragar (inicio bulbar); la disfagia llega a estar
presente en un 85% de los pacientes.

La pérdida neuronal es en la corteza fronto-
temporal, provoca signos y sintomas cognitivos
aproximadamente en la mitad de los pacientes.

Las lesiones de la neurona motora superior
se presentan con espasticidad de la musculatura
laringea y orofacial, que origina disfonia aspera y
tensa ademas de disartria, ocasionalmente pue-
den presentarse espasmos laringeos y mioclonias.
Las lesiones de la neurona motora inferior se ma-
nifiestan con paralisis flicida, atrofia muscular y
fasciculaciones, causando voz aérea e hipernasal,
arqueamiento de las cuerdas vocales evidenciado
en los estudios dinamicos y tos inefectiva, pu-
diendo dar lugar a micro aspiraciones. La deglu-
cién se afecta con regurgitacioén nasal y disfagia
por alteracién de las-fases oral y faringea causan-
do neumonias por aspiracion.©

El tratamiento de la ELA se da primariamen-
te por el manejo de los sintomas y los cuidados
paliativos a través de un equipo multidisciplinario,
donde intervienen: terapistas de lenguaje, habla,
rehabilitacion fisica y respiratoria, nutricionista,
neurdlogo, gastroenterélogo, otorrinolaringélo-
go y psiquiatra. No existe hasta la fecha, un trata-
miento efectivo, el Riluzole, es un antagonista del
glutamato que reduce su liberacién, disminuyen-
do la progresion de la enfermedad.

Los corticoesteroides, agonistas beta 2, bioti-
na, drogas inmunosupresoras como azatioprina y
ciclofostamida, inmunoglobulinas y plasmafére-
sis, son parte de la terapia de la Esclerosis Lateral
Amiotrofica, pero ninguno de ellos ha evitado la
progtesion de la enfermedad.”

Desde el afio 2017, la FDA aprobé el Eda-
ravone, que actia aliviando los efectos del estrés
oxidativo, lo que puede ser relacionado a la muer-

te de las neuronas motoras.!” Al momento, se en-

cuentra en estudio la aplicacién de anticuerpos
monoclonales y de células madre.
Presentamos un caso de Esclerosis lateral

amiotrofica (ELA) y la revision de la literatura.
Caso Clinico

Se trata de paciente masculino de 73 afios, médi-
co de ocupacién; quien consulta en octubre del
afio 2017 al presentar disfonfa de 3 meses de evo-
lucién, voz débil, fonastenia y disfagia ocasional
a solidos, ademads de congestion nasal y rinorrea.

Antecedente de reflujo faringolaringeo con
tratamiento de esomeprazole, sindrome de apnea
obstructiva del suefio de tipo moderada y uso de
CPAP ocasionalmente, rinitis alérgica tratada con
loratadina y fluticasona de forma intermitente
durante los ultimos 4 afios.

Al examen fisico, se encuentra consciente,
alerta, bien orientado en tiempo, lugar y perso-
na, a la exploracién nasal se evidencia hipertro-
fia leve de cornetes inferiores y desviacion septal
izquierda, faringe sin anormalidades, en la eva-
luacién de la laringe se encontrd voz con disfonia
fluctuante y fatiga vocal durante el interrogatotio,
pulmones sin anormalidades.

Se realiz6 nasofibroscopia, confirmando
desviacion septal, nasofaringe sin lesiones es-
tructurales ni movimientos paraddjicos, con
abundante secrecion con relacion a descarga post
nasal, eritema de aritenoides y entrada esofagica,
evaluado con escala Belafsky para reflujo farin-
golaringeo 13 puntos. Estroboscopia con cierre
glético completo, amplitud y simetrfa sin altera-
ciones, onda mucosa presente.

No se realizé videofluoroscopia de la deglu-
cion, ya que la institucién carece de dicho proce-
dimiento. La tomografia computada de senos pa-
ranasales reporté pansinusitis y desviacion septal

izquierda.
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La neurograffa motora, demostré lesion de
motoneurona supetior e inferior, afectando 4 ni-
veles: bulbar, cervical, lumbar y sacro. Hallazgos
compatibles con esclerosis lateral amiotrofica.

La terapia de rehabilitacion vocal con técnica
de tracto vocal semiocluido fue patrte del manejo
terapéutico por alrededor de 4 meses.

En noviembre de 2017, el paciente salié del
pais en busqueda de otra opinién médica con-
firmandose el diagnostico. Se le proporciond y
seguimiento médico durante 1 afio, falleciendo
en diciembre de 2018.

Discusion

La esclerosis lateral amiotrofica, puede presentar-
se hasta en un 25% de los casos en su fase inicial,
con trastornos de la voz y deglucién.

Debido a su etiologfa multifactorial y rapida
evolucion, en muchos casos es dificil establecer
una etiopatogenia, luego de la sospecha clinica,
los estudios complementarios son de gran im-
portancia, entre ellos los estudios de nasofibros-
copia, estroboscopia y estudios neurofisiologicos.

Es importante recalcar que durante la reali-
zacion de la nasofibroscopia y estroboscopia que
son estudios dindmicos, en ese momento, no se
observaron cambios estructurales tales como ar-
queamiento de pliegues vocales o atrofia de estos
que pueden presentarse en fases mas avanzadas

de la enfermedad.

Conclusiones

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) no cuenta

con un tratamiento especifico para evitar la pro-

gresion de la enfermedad, el manejo esta dirigido
a mejorar la calidad de vida de los pacientes.

Es importante en la especialidad de otorri-
nolaringologia, el diagnéstico temprano de esta
enfermedad en los pacientes que consultan por
trastornos relacionados a la voz y deglucién sin
causa aparente ni cambios morfolégicos en el
examen fisico e instrumentado que justifiquen
dicha sintomatologfa.

Es imperativo la realizacién de estudios com-
plementarios para evaluar la deglucién, como
nasofibroscopia y fluoroscopia para el adecuado
diagnostico y tratamiento, lo cual nos permitira
proporcionar las bases de rehabilitacién en con-
junto con el aspecto nutricional de cada paciente.

La atencién a estos pacientes debe de ser
multidisciplinatia, que incluya tratamiento de
las alteraciones respiratorias, nutricionales y re-
habilitacién fisica; tomando en cuenta personal
con conocimientos amplios en el manejo de tras-
tornos de la deglucién y alteraciones foniatricas,
ademas de apoyo psiquiatrico tanto para el pa-

ciente como a los familiares.
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