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INTRODUCCION

La Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA) es una enfermedad del sistema nervioso central,
caracterizada por una degeneracion progresiva de las neuronas motoras en la corteza
cerebral, tronco del encéfalo y médula.

Su caracteristica clinica principal es la debilidad muscular que avanza hasta la paralisis,
extendiéndose de unas regiones corporales a otras. La desaparicion de las neuronas
motoras tiene como consecuencia neurodegeneracion y atrofia muscular. La presentacion
de la enfermedad es muy variable. Puede aparecer como debilidad muscular, alteraciones
en el habla o la deglucidon o, con menor frecuencia, como debilidad de los musculos
respiratorios.

La progresion de la enfermedad también puede variar en cada paciente.
Aproximadamente un 10-15% pueden presentar signos de demencia frontotemporal y en
mas del 35% de los casos se detectan signos de deterioro cognitivo.

La ELA puede afectar adultos de cualquier edad (se ha descrito de forma excepcional una
forma infantil) pero incide principalmente entre los 5o-70 afos. La esperanza de vida es
variable, pero se estima en una media de 3 a 5 anos.

Laincidencia de la enfermedad es de 1-2 nuevos casos por 100.000 habitantes/afio con una
prevalencia de 3,5 casos por cada 100.000 habitantes. En Espafa hay aproximadamente
4.000 pacientes. Es una enfermedad de aparicion fundamentalmente esporadica, pero
hay una forma familiar que supone un 5-10% de todos los casos.

Dado que no disponemos de un tratamiento curativo, el objetivo primordial es conseguir
que el paciente y su entorno dispongan de los cuidados necesarios para mantener una
calidad de vida aceptable. Para ello debemos afrontar un reto muy importante que es
disminuir la demora diagnodstica, imprescindible para proporcionar estos cuidados de
forma precoz y para disminuir el sufrimiento derivado de la incertidumbre.

El segundo objetivo es conseguir que todo paciente diagnosticado de ELA sea tratado por
un equipo multidisciplinar especializado en estrecha colaboracion con los recursos
asistenciales mas proximos al domicilio en una red coordinada por la Gestion de Casos.

El tercer objetivo a conseguir es mejorar de forma sustancial la Asistencia Social a estos
pacientes. La rapida y devastadora evolucion, muchas veces en pacientes en edad laboral,
hace que los requerimientos de soporte, movilidad, ayudas y adaptacion psicoldgica y
emocional sean insuficientes y tardias.

Los profesionales implicados en esta terrible enfermedad, gestores, administracion y la
sociedad en su conjunto debemos unir esfuerzos para un Unico proyecto, el compromiso
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de conseguir los medios necesarios y la mejor forma de organizacion para el cuidado y
tratamiento de los enfermos con ELA.

I. NEUROLOGIA: CLINICA, DIAGNOSTICO
Y TRATAMIENTO

1. Proceso diagnostico.

La esclerosis lateral amiotrdfica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa de inicio en
el adulto que afecta primariamente a las neuronas motoras superior (NMS) e inferior
(NMI). Sin embargo, los avances mas recientes ponen de relieve que la ELA no se limita a
la neurona motora, sino que tiene importantes manifestaciones no motoras, como es el
deterioro cognitivo y alteraciones conductuales debidos a la afectacion de la corteza
fronto-temporal (2).

La gran variabilidad clinica y prondstica entre los pacientes hace dificil pero necesario un
sistema de clasificacion, del que actualmente carecemos, que incluya criterios
diagndsticos para su uso clinico y en investigacion (como son los criterios de El Escorial)
pero también la descripcion del fenotipo al inicio de la enfermedad y durante la evolucion.
Es frecuente usar términos de forma mas bien subjetiva y no sistematica, de manera que
un mismo término se emplea unas veces para el diagnodstico y otras para designar un
fenotipo clinico.

Por ejemplo, el término ELA se usa para designar la enfermedad en si, pero también se
habla de ELA bulbar o ELA medular haciendo referencia a un tipo de patrdn clinico. Los
términos esclerosis lateral primaria (ELP, afectacion exclusiva de la NMS) y atrofia
muscular progresiva (AMP, afectacion exclusiva de NMI) se han usado para designar
enfermedades que se consideraban diferentes de la ELA, y en otras ocasiones sin
embargo, se ha considerado que son manifestaciones fenotipicas de una misma
enfermedad, ala que se hadenominado enfermedad de neurona motora en el Reino Unido
y ELAen EEUU (2).

No existe una prueba diagndstica para la ELA y su diagndstico se basa en la clinica, estudio
neurofisioldgico y exclusion de otras enfermedades. Tampoco disponemos de
biomarcadores que diferencien los distintos fenotipos entre si y asi puedan ser usados
como factores pronosticos.

Anamnesis y sintomas. En los antecedentes familiares hay que incidir sobre
antecedentes de ELA o de cuadros clinicos no diagnosticados que de forma retrospectiva
puedan sugerir
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