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RESUMEN

La esclerosis lateral amiotréfica se manifiesta por debilidad muscular, fasciculaciones y signos de motoneurona superior e
inferior: paresia, disfonia, disfagia e insuficiencia respiratoria, sin compromiso sensitivo ni de esfinteres

El diagnéstico neurofisioldgico requiere como minimo: neuroconducciones sensitivas y motoras en los nervios mediano,
cubital, radial y sural (incluir peroneros y tibial posterior en las motoras). Estimulos distales y proximales para potenciales
de acciéon motora (PAM) y electromiograffa. La electromiografia demuestra aumento de la actividad de insercién,
ondas positivas y fasciculaciones. El PAM tiene amplitud normal con mayor duracién. Las ondas F y los reflejos H
disminuyen su amplitud. Los hallazgos neurofisiologicos cambian con el curso de la enfermedad y por ellos es necesario
mantener presentes otras posibilidades diagnosticas.

La historia clinica precisa, el examen neurolégico exhaustivo y el uso razonable de estudios neurofisiologicos
soportan el diagnéstico certero.

PALABRAS CLAVE: potencial de accién motora, electromiografia, reflejo H.

(Ramirez Sergio. Correlacion electroclinica y diagnostico diferencial neurofisiologico de la esclerosis lateral
amitrofica. Acta Neurol Colomb 2007;23:516-S27).

SUMMARY

The amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is declared for muscular weakness, fasciculation and upper and lower motor
neuron signs as: paresis, dysphagia, and dysarthria and breath shortness or paralysis of respiratory function, without
sensitive compromise or sphincters alteration.

The neurophysiologic diagnosis requires as a minimum: sensitive and motor neuron-conductions in the median, cubital,
radial and sural nerves (peroneal and posterior tibial nerves must be included in motor studies). Proximal and distal
stimuli are necessary for motor action potential (PAM), also an electromyography. The electromyography shows increase
of insertion activity, positive waves and fasciculation. The PAM has normal amplitude with greater duration. F wave
and H reflex diminish its amplitude. The neurophysiologic finds change with the disease course and by them is necessary
to maintain presents other diagnostic possibilities.

The medical history must be extent, exhaustive the neurological examination and reasonable the use of neurophysiologic
studies, to support a clear diagnosis
KEY WoORDS: action potentials, electromyography, H-reflex.

(Ramirez Sergio. Clinical and neurophisiologic diagnostic correlation in amyotrophic lateral sclerosis Acta
Neurol Colomb 2007;23:516-S27).
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INTRODUCCION

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) se
caracteriza por lesion de las células del asta
anterior del cordén espinal y la motoneurona
superior, es decir una neuronopatia (1). Otras
enfermedades diferentes a la ELA y sus variantes
de tipo heredodegenerativo comprometen la
motoneurona, como la atrofia monomiélica
(AMM), la neuropatia bulboespinal autosémica
recesiva ligada al X (Enfermedad de Kennedy),
la atrofia muscular espinal progresiva (AMEP),
la atrofia muscular espinal hereditaria (AMEH) y
la paralisis bulbar progresiva (PBA). Otras causas
de neuronopatia son entidades infecciosas como
el sindrome de inmunodeficiencia adquirida
(SIDA), la poliomielitis y el sindrome postpolio,
o autoinmunes, entre ellas el lupus eritematoso
sistémico (LES) y el sindrome de Sjogren, o
metabdlicas como la deficiencia de hexoaminidasa,
endocrinolégicas o téxicas en especial la
intoxicaciéon plimbica y la radioterapia (2)

(Tabla 1).

La ELA se manifiesta clinicamente con
debilidad, calambres, fasciculaciones, signos de
motoneurona supetiot, inferior o ambos, sintomas
cognoscitivos, sin compromiso esfinteriano,
sensitivo (Tabla 2). Estos sintomas y signos
se pueden correlacionar con los cambios
electrofisiolégicos y los hallazgos en patologia,
durante el curso de la enfermedad (2).

TABLA 1. ENFERMEDADES QUE COMPROMETEN LA
MOTONEURONA

Enfermedades motoneuronales
Esclerosis Lateral Amiotréfica
Amiotréfia Monomiélica
Atrofia Muscular Progresiva
Paralisis Bulbar Progresiva
Neuronopatia bulboespinal ligada a X o
enfermedad de Kennedy

Poliomielitis y sindrome postpolio

Atrofia Muscular espinal

Atrofia Muscular Espinal Hereditaria

Tipo |: Enfermedad de Werding Hoffman

Tipo Il: Forma Intermedia

Tipo lll: Enfermedad de Kugelberg Welander

Tipo IV: Forma tardia de presentacion

Otras

Metales pesados

Deficiencia de Hexosaminidasa

Mononeuropatia

Neuronopatia postirradiacion
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TABLA 2. CARACTERISTICAS CLINICAS DE LAS LESIONES DE
MOTONEURONA INFERIOR Y SUPERIOR.

Signos de motoneurona

Signos de motoneurona

inferior inferior
Debilidad Debilidad
Atrofia muscular Espasticidad
Hipotonia Hipertonia

Hiporreflexia o arreflexia

Hiperreflexia

Fasciculaciones

Respuesta plantar

extensora

Calambres

Los estudios electrofisiolégico como la
neurografia (NG), la electromiografia (EMG),
las latencias tardias (reflejo H y onda F), el
estimulo repetitivo (ER), la EMG de fibra
unica (EMG-FU) son de gran importancia para
el diagnoéstico de este tipo de enfermedades,
confirmando que la debilidad es de caracter
neurogénico, lo que permite el diagnéstico
diferencial entre miopatia, distrofia muscular,
lesiones del nervio periférico y de la union
neuromuscular. Demuestran que la lesiéon se
encuentra en el asta anterior del cordén espinal,
determinando la extension de la enfermedad
de un grupo de motoneuronas de un segmento
especifico, identificando que la patologia esta
limitada al sistema motor sin compromiso
sensitivo o autonomo, ademis determina el
pronéstico de la enfermedad (3).

CARACTERISTICAS ELECTRODIAGNOSTICAS
COMUNES DE LA ELLA Y OTRAS
ENFERMEDADESDEMOTONEURONA

Los hallazgos electrofisiolégicos de las
enfermedades de motoneurona son variados y
comparten en la mayorfa de los casos la presencia
en la EMG de denervacién, reinervacion,
defectos de la transmision neuromuscular sin
compromiso del nervio periférico. Los potenciales
somatosensoriales son normales y los potenciales
motores por estimulacién magnética revelan
ausencia o retardos significativos del potencial
motor (4,5) (Tabla 3).

Las neuroconducciones motoras en fases
iniciales de la enfermedad son normales, la
pérdida axonal es minima y se compensa por
colaterales. A medida que avanza el proceso
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TABLA 3. HALLAZGOS COMUNES EN LA ELECTROMIOGRAF{A, NEUROCONDUCCIONES EN LOS PACIENTES CON ENFERMEDAD DE

MOTONEURONA.

Potenciales motores
Frecuencia de descarga
Duracion

Amplitud

Reclutamiento
Esfuerzo maximo voluntario de
unidades motoras

Tipo de estudio Procedimiento Hallazgos
Electromiografia
Actividad de insercion Aumentada
Silencio eléctrico Ausente

Ondas positivas
Fibrilaciones
Fasciculaciones
Disminuidos

Normal o aumentada
Aumentada
Aumentada
Potenciales gigantes
Disminuido

Neuroconducciones

Potencial Motor

Latencia y velocidad del potencial
motor y sensitivo

Normal o disminuido
Normales

5118

Onda F Amplitud Normal o aumentada

Latencia Normal o levemente prolongada
Reflejo H Amplitud Normal o aumentada

Latencia Normal o levemente prolongada

Reflejo Axonal (Onda a)

Presente

degenerativo del axén que clinicamente se
manifiesta con debilidad y atrofia muscular, la
cual se correlaciona con la disminucién de las
amplitudes de los potenciales motores.

Las latencias de los potenciales motores se
mantienen normales, hasta las fases finales de
la enfermedad donde pueden estar levemente
prolongadas y con disminucion muy significativa
de su amplitud (6). La latencia y su amplitud
de los potenciales sensitivos son normales.
Cuando hay disminucién de las amplitudes
sensitivas se debe descartar la presencia de
neuronopatia bulboespinal autosémica recesiva
ligada al X o enfermedad de Kennedy o
polirradiculoneuropatia (7,8).

La electromiografia de aguja demuestra
tipicamente un patron neuropatico con denetva-
cién y reinervacién. En reposo la actividad
de insercién esta aumentada con actividad
espontanea caracterizada por fibrilaciones, ondas
positivas y fibrilaciones por hiperexcitabilidad
de la unidad motora de las células del asta

anterior del cordén espinal. Las fasciculaciones,
a excepcion de los pacientes con ELA, no son
esenciales en el diagndstico de las enfermedades
de motoneurona (7). Otras formas de actividad
espontanea como los complejos de descargas
repetitivas y descargas miotonicas que pueden
observarse en pacientes con AME, son inespe-
cificas, puesto que se encuentran en otras
lesiones como miopatias (8), distrofias (9) y
radiculopatias (4).

La morfologia del potencial es normal inicial-
mente, pero la caracteristica diferencial a medida
que hay reinervacion es un aumento e la amplitud
con la presencia de potenciales gigantes, seguida
de potenciales de gran amplitud, polifasicos
con duracién prolongada y reclutamientos
disminuidos (7, 10).

Los hallazgos expuestos son asimétricos,
no corresponder a una unica raiz nerviosa o
territorio nervioso, pero en estadios tempranos
de la enfermedad puede confundirse la interpre-
tacion del estudio con mononeuropatia (11) o
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radiculopatia (4), por lo tanto es muy importante
basarse no solo en estos hallazgos, sino en la
clinica de cada enfermo (4, 5).

La electromiograffa de fibra unica demuestra
variabilidad de jitter en los pacientes con ELA
(12).

TECNICAS Y PROTOCOLO DE
ELECTRODIAGNOSTICOLAELA

En todos los pacientes con sospecha clinica
de enfermedad de motoneurona se deben realizar
como minimo neuroconducciones sensitivas
de los nervios mediano, cubital, radial y sural;
neuroconducciones motoras de los nervios
mediano, cubital, radial, peroneros y tibial
posterior (4). Los estimulos distal y proximal
convencionales de un segmento nervioso para
los potenciales de accion motora (PAM) deben
realizarse a través de todo el nervio incluyendo
la axila y el punto de Erb en los miembros

TABLA 4.SEGMENTOS CORPORALES A EXPLORAR DE RUTINA

ENFERMEDAD DE MOTONEURONA.

superiores, con el fin de descartar bloqueos
proximales sugestivos de mononeuropatia motora
multifocal con bloqueo de conduccién proximal

(MMMBC) (9).

La electromiograffa debe realizarse en los
musculos 0o miotomas correspondientes a los
segmentos craneal, cervicobraquial, toraxico y

lumbosacro (Tabla 4) (4).

CARACTERISTICAS CLINICAS Y
ELECTROFISIOLOGICAS ESPECIFICAS DE LA
ELA (Tabla 5)

La ELA es un desorden neurodegenerativo
hereditario o esporadico (13) progresivo primario
de la motoneurona superior, inferior, tallo cerebral
y el cordén espinal. Se presenta entre la quinta
y séptima década de vida. Las manifestaciones
clinicas dependen del segmento axial del neuroeje
comprometido, generalmente hay debilidad
asimétrica, atrofia, disfagia, disfonfa, cambios

CON ELECTROMIOGRAFIA EN PACIENTES

CON SOSPECHA DE

Segmento Nervio Musculo Miotoma
Craneal Trigémino Masetero V par craneal
Facial Orbiocularis Oris VII par craneal
Mentales VII par craneal
Hipogloso Lengua XlI par craneal
Cervicobraquial Mediano Abductor pollicis brevis T
Flexor pollicis longus C8,T1
Pronador Teres C5,C6
Cubital Primer interoseo dorsal C8,T1
Radial Extensor indicis propius C7,C8
Triceps C6,C7
Musculocutaneo Biceps C5,C6
Axilar Deltoides C5,C6
Raiz Anterior Paraespinales C5acC8
Toraxico Raiz Anterior Paraespinales T4aT1
Lumbosacro Tibial Flexor digitorum longus L5,51
Abductor hallucis S1,S2
Gatrocnemius medial S1,82
Peronero Tibialis anterior L4,L5
Extensor digitorum brevis L5-S1
Femoral Vasto laterales L2,L3,L4
Glutero superior e inferior Gluteus medius L5,51
Gluteus maximus L5,S1
Raiz Anterior Paraespinalis L2,51
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mentales y falla respiratoria, en ausencia de
compromiso esfinteriano y de la sensibilidad (10).
En la ELA se combinan los hallazgos clinicos y
electrofisiolégicos comunes de las enfermedades
de motoneurona (4,5). La presencia de uno
u otro hallazgo depende del estadio de la
enfermedad, temprano, medio o avanzado. En
los estadios tempranos las neuroconducciones
motoras usualmente son normales o tienen
leve disminucién en las amplitudes de algunos
segmentos nerviosos, las sensoriales son normales
y el reflejo H demuestra amplitudes significativa-
mente aumentadas cuando hay compromiso de
la motoneurona superior.

La electromiografia puede ser normal, pero
usualmente se encuentra, aumento de la actividad
de insercion, escasas fibrilaciones, ondas positivas
y fasciculaciones. El reclutamiento es normal o
esta disminuido con PAM de duracién aumentada
y amplitud normal. En los estadios intermedios
de la enfermedad las amplitudes de los PAM estan
disminuidas, con latencias normales o levemente
prolongadas y velocidades de conduccion
normales (Figura 1). Los potenciales sensitivos no
varfan en ésta etapa de la enfermedad, mientras
que la electromiografia demuestra moderado
aumento de la actividad de insercién y las
fibrilaciones, pero las fasciculaciones disminuyen.
El reclutamiento esta moderadamente disminuido
con la presencia de potenciales gigantes polifasicos
de gran duracién (Figura 2).

En fases tardfas las amplitudes estin muy
disminuidas, las velocidades de conducciéon
estan levemente disminuidas o normales, sin
variabilidad significativa de las latencias. La
onda I y los reflejos H demuestran disminucién
de su amplitud. La electromiografia demuestra
fasciculaciones escasas con abundantes potenciales
de fibrilacién (Figura 3) con macada disminucién
de los PAM, reclutamiento, potenciales gigantes
y polifasicos. Una caracteristica observada con
frecuencia y que no se observa es otras lesiones
de motoneurona, es la disminucién de la amplitud
del PAM al registrar en el abductor pollicis brevis
y en el primer interoseo dorsal (14, 15). Otro
cambio observado es la presencia de denervacioén
de los musculos paraespinales, pero este hallazgo
es inespecifico y se encuentra en otras patologias
como poliomielitis, polirradiculopatias, sindrome
Haton-Lambert y miopatias (12). Los signos de
denervacion pueden correlacionarse con la atrofia

MCV [ ] 1
.‘[ L u
' .,
Al T \aert”’ r
P I
o B SR P
ol i/ .
'Illw/—”/ \ ./.f"_‘l. H

I
)| l\_________w___./
. .

Tiempo de analisis 30ms
500mvol/div

FIGURA 1. DEMUESTRA DISMINUCION DE LLAS AMPLITUDES
Y PROLONGACION DE LAS LATENCIAS, EN AUSENCIA DE
BLOQUEO DE CONDUCCION NERVIOSA EN UN PACIENTE DE
68 ANOS CON DIAGNOSTICO DE EILA FAMILIAR DEFINIDA
EN FASES TERMINAL DE LA ENFERMEDAD
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FIGURA 2. DEMUESTRA POTENCIALES MOTORES ESCASOS
DE GRAN AMPLITUD Y POLIFASICOS EN UN PACIENTE
coN ELA.

del cordén espinal por resonancia magnética
(Figura 4). Recientemente se han descrito los
criterios de Lambert para ELA, pero estos
hallazgos generalmente se encuentran en estados
moderados o en fases terminales de la enfermedad
(Tabla 6), por lo tanto la Federaciéon Mundial de
Neurologia creé los criterios “El Escorial” en
1990 que fueron modificados en 1998 (Tabla 7)

Correlacién electroclinica y diagnostico diferencial neurofisolégico de la esclerosis lateral amiotréfica
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FIGURA 3. POTENCIALES DE FIBRILACION EN UN PACIENTE
DE 62 ANOS cON ELLA ESPORADICA.

(16). Las variantes de la ELA como la amiotrofia
monomiélica, la esclerosis lateral primaria, la
paralisis bulbar progresiva y la atrofia muscular
progresiva, clinica y eléctricamente difieren de
la ELA esporadica o familiar como se muestran
en la (Tabla 5) (3,4).

SINDROME SECUNDARIOS DE
MOTONEURONA

Los sindromes secundarios de motoneurona
pueden tener las caracteristicas comunes electro-
fisiol6gicas de las enfermedades de motoneurona
enunciadas anteriormente (Tabla 3) (4). La
calve diagnéstica estd en la historia clinica y los
hallazgos al examen neurolégico (3). Las lesiones
secundarias de motoneurona mas importantes
son (17):

1. Sindrome de motonenurona inferior por

irradiacion (18).

2. Neuronopatia asociada a malignidad (19-22)
3. SIDA, HTLV-1, Poliomielitis y sindrome
postpolio (2,4,23,24)

Deficiencia de hexosaminidasa (25)

5. Neuronopatia por toxinas y metales pesados

)

La irradiaciéon del cordén espinal produce
lesion de la motoneurona inferior con un periodo

de latencia variable entre tres meses y 23 afios,
cuando la médula ha sido expuesta a dosis de
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FiGura 4. A. RESONANCIA MAGNETICA DE LA COLUMNA
DORSAL EN UN PACIENTE DE 68 ANOS coN ELA. SE
OBSERVA ATROFIA DEL CORDON ESPINAL B. FIBRILACIONES
ENCONTRADAS EN LA ELECTROMIOGRAFIA.

irradiacion entre 3000 y 4000 Rd, para tumores
de origen genital y gastrointestinal. Clinicamente
en un periodo lento y progresivo de uno a
dos afos cursa con debilidad asimétrica de los
miembros inferiores, arreflexia, atrofia, calambres
y fasciculaciones. Eléctricamente hay cambios de
degeneracion axonal, incremento de las latencias
de la onda F, denervacion activa con reinervacion,
descargas repetitivas con mioquimias por lesién
de las rafces y el plexo (17).

Se han encontrado casos de “ELA tipica”
durante el curso clinico de linfoma o carcinoma
de pulmén. En linfomas Hodking y otros
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TABLA 5. CARACTERISTICAS CLINICAS E ELECTROFISIOLOGICAS ESPECIFICAS DE LAS ENFERMEDADES DE MOTONEURONA.

Entidad

Genética

Edad

Clinica

Neuroconduccién y
Electromiografia

Esclerosis Lateral
Amiotroéfica

Mutacién de la
SOD 1 Cu/Zn

62 a 72 década

Debilidad focal

Signos de motoneurona superior
e inferior

Disfagia

Disfonia

Cambios Cognoscitivos

PAM disminuido
Velocidades
Sensitivas
normales

Atrofia Muscular 20 a 35 anos Afecta los miembros superiores Signos comunes entre
Monomiélica especialmente la mano C5-T1 Fibrilaciones
(variante ELA) Uno o dos miembros Amplitudes disminui-
Asimétrica das entres C5-T1
Cambios EMG
bilaterales
Esclerosis Lateral | Historia familiar | 20 a 40 anos Sindrome de motoneurona Reclutamiento

Primaria (variante
ELA)

Gen desconocido

superior

Nunca signos de motoneurona
inferior

Muy lentamente progresiva
Sobreviva de varias décadas

despoblado

Nunca
fasciculaciones
Fibrilaciones
distales ocasionales

Paralisis Bulbar
progresiva (varian-
te ELA)

Disartria

Disfagia

Disfonia espastica

40 por ciento desarrollan ELA
Motoneurona inferior en segmen-
tos no bulbares

Fibrilaciones
Potenciales gigantes

Atrofia Muscular
Progresiva (varian-
te ELA)

Historia familiar
(Atrofia Muscular
espinal V)

Sindrome de motoneurona
inferioir

Nunca signos de motoneurona
superior

Progresion en varias décadas
20 por ciento desarrollan ELA

Cambios EMG de
tipo neuropatico
Descargas repetitivas
Fibrilacion marcada

Neuropatia Bulbo-
espinal Autosémica
recesiva ligada a X

Trinucleotido re-
petido CAG en el
gen receptor de

42 g 52 década

Temblor
Ginecomastia
Sindrome de motoneurona inferior

Disminucién de la
amplitud o ausencia de
los potenciales senso-

(Enfermedad de andrégeno Carecateristicas de ELA riales o del Reflejos H

Kennedy) Caracteristicas de Atrofia Muscluar | Fasciculaciones
Progresiva Descargas espon-
Diabétes taneas en musculos
Infertilidad periorales
Disfuncion eréctil
Neuropatia sensorial axonal

Atrofia Muscular Autosoémica

Espinal Recesiva

5911.2-q14
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TABLA 5. CARACTERISTICAS CLINICAS E ELECTROFISIOLOGICAS ESPECIFICAS DE LAS ENFERMEDADES DE MOTONEURONA.

Entidad Genética Edad Clinica Neuroconduccién y
Electromiografia
Tipo | Nacimiento a Cuadriparesia flacida PAM disminuidos o nor
6 meses Arreflexia males. Fibrilaciones
Dificultad respiratoria Ondas positivas. Poten-
ciales polifasicos
Reclutamiento despo
blado. Compromiso de
la lengua
Tipo Il 6 meses a Dificulta para sentarse y caminar PAM disminuidos o nor-
18 meses Arreflexia males. Fibrilaciones
Escoliosis contracturas Ondas positivas
Potenciales polifasicos
Reclutamiento despo-
- blado. Compromiso de
la lengua
Tipo Ill 5 a 15 anos Paresia de predominio en la cintura | PAM disminuidos o
pélvica normales. Fibrilaciones
Ondas positivas
Potenciales polifasicos
Reclutamiento despo-
blado
Tipo IV > 15 afios Paresia leve, usualmente no incapa- PAM disminuidos o nor
citante hasta los 40 a 50 anos males. Fibrilaciones
Ondas positivas
Potenciales polifasicos
Reclutamiento despo-
blado
Poliomielitis Nifios Sindrome gripal
Meningitis aséptica
Debilidad asimétrica de las 4
extremidades
Arreflexia
Fasciculaciones
Compromiso respiratorio
Disfagia
Sindrome postpolio Adultos Poliomielitis previa Ausencia de cambios
Fatiga aconales
Mialgias Potenciales gigantes
Artralgias Insercién disminuida o
Debilidad aumentada
Atrofia
Fasciculaciones

Acta Neurol Colomb Vol. 23 No. 3 Suplemento (1:1) 2007




S ———

TABAL 6. CRITERIOS DE LAMBERT PARA ESCLEROSIS LLATERAL
AMIOTROFICA.

1. Fibrilaciones y fasciculaciones en las extremidades
superiores e inferiores o en una extremidad y
en la cabeza

2. Potenciales motores de accién disminuidos de gran
amplitud y larga duracion

3. Velocidades de conduccién sensitiva normales

4. \Velocidades de conduccion motora normales en los

musculos levemente afectados y menor del 70 por
ciento en los musculos severamente afectados

TABLA 7. CRITERIOS ELECTROFISIOLOGICOS EL ESCORIAL DE
1.A FEDERACION MUNDIAL DE NEUROLOGIA PARA ESCLEROSIS
LATERAL AMIOTROFICA*

NEUROCONDUCIONES

1. Velocidades de conduccién generalmente norma-
les.

2. Las felicidades de conduccion sensitiva pueden
se anormales en la presencia de atropamientos
nerviosos o neuropatia concomitante

3. Potenciales sensitivos asustes podrian estar
ausentes en los ancianos

ELECTROMIOGRAFIA

1. Combinacion de denervacion activa y reinervacion
cronica que pueden variar de un musculo a otro

2. Signos de denervacién activa caracterizada pro
fibrilaciones y ondas positivas

3. Signos d denervacion cronica PAM gigantes con
reclutamiento despoblado y con frecuencias de
descarga mayores de 10Hz y PAM inestables

4. Presencia de potenciales de fasciculacion, polifa-
sicos de larga duracion. La ausencia de estos
potenciales pone en duda el diagnéstico de ELA

TOPOGRAFIA DE LA DENERVACION ACTIVA
CRONICA CON REINERVACION

1. Tallo cerebral: Cambios en al menos un musculo

2. Segmento toraxico: Cambios pro debajo de T6 y en
los musculos del abdomen.

3. Segmento cervical y lumbosacro:: cambios en
al menos dos musculos inervados pro diferentes
nervios y raices

*Criterios El escorial Modificados en 1998 por el grupo
de investigacion de las enfermedades de motoneurona
de la Federacion Mundial de Neurologia

linfomas malignos se observa neuronopatia
subaguda, asimétrica y en parches, con signos de
motoneurona inferior y es rara la combinacién

de sindrome de motoneurona superior e inferior
(19,20). La presencia de paraproteinemia, bandas
oligoclonales positivas y los cambios celulares
de proteinas en el liquido cefalorraquideo (LCR)
contribuyen al diagnéstico. Las neuroconduccio-
nes sensitivas y motoras tienen amplitudes
normales y la electromiograffa demuestra
fibrilaciones, ondas positivas, potenciales motores
polifasicos de gran amplitud distribuidos en
parches (21,22).

La exposicion cronica a mercurio y plomo
causa un sindrome combinado, lentamente
progresivo de motoneurona superior e inferior,
pero siempre acompafiado de sintomas sistémicos
de origen gastrointestinal. Los cambios neurofi-
siologicos son indistinguibles de otros sindromes
de motoneurona. Los solventes organicos
desencadenan el cuadro de motoneurona, pero no
se ha demostrado que sean causa de ELA (4).

La deficiencia de hexosaminidasa es una rara
enfermedad hereditaria de presentacioén en jovenes
y adultos, manifestada con atrofia cerebelosa,
movimientos anormales, encefalopatia progresiva,
psicosis, debilidad musculat, calambres, atrofia
y arreflexia. Raramente hay compromiso de
motoneurona superior. Es producida por la
deficiencia de la beta-hexosaminidasa codificada
en el gen de la subunidad alfa del cromosoma
15. Los hallazgos neurofisiolégicos demuestran
disminuciéon de la amplitud de los potenciales
sensoriales con signos crénicos de denervacion
y reinervacién (25).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnéstico diferencial principal del
sindrome de motoneurona se realiza con la
neuropatfa motora multifocal con bloqueo
de conduccién proximal (NMMBC) (26), la
espondilorradiculoneuropatia cervical o lumbar,
las fasciculaciones proximales benignas, la
sitingomielia, la miopatfa, las distrofias musculares
y sindromes miasteniformes. La NMMBC
compromete la motoneurona inferior, siendo
asimétrica multifocal e interesa frecuentemente
los miembros superiores con debilidad marcada y
minima atrofia. Los anticuerpos antiganglisidos
GM1 son positivos. La diferencia eléctrica con
otras enfermedades de motoneurona radica en la
presencia de bloqueos de conduccién proximal
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FI1GURA 5.NEUROCONDUCCIONES DEL NERVIO TIBIAL. NORMALES Y DISMINUCION DE LAS AMPLITUDES DEL 1.OS NERVIOS
PERONEROS EN UN PACIENTE DE 40 ANOS CON DISTROFIA MIOTONICA

A. ANTES DE PIRIDOSTIGMINE B. DESPUES DE PIRIDOSTIGMINE

FIGURA 6. MUJER DE 23 ANOS CON MIASTENIA AUTOINMUNE QUE RESPONDE A PIRIDOSTIGMINE (CON PERMISO).
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pero el estimulo repetitivo con

08 946 decremento y los hallazgos de la
No. AP () ARER electromiografia de fibra unica
B hacen el diagnéstico (Figura
Ea o g g
i ; ig é@ 7). Los pacientes con sindrome
|4 B & miasteniforme de Lambert-Eaton
|5 % 4 tienen disminucién de la ampli-
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frecuencias de 50Hz (30,31).

La siringomielia se distingue
por el compromiso sensitivo de
disociacién termoalgésica, la pro-

ANOS CON MIASTENIA AUTOINMUNE DESPUES DE EJERCICIO.

FIGURA 7. DECREMENTO DEL ESTIMULO REPETITIVO EN UN A PACIENTE DE 23

gresion de déficit motor de varias
décadas. Debilidad con atrofia de

que confirma desmielinizacion (26,27).

Los pacientes con canal cervical estrecho
y espondilorradiculoneuropatia, pueden ser
clinicamente indiferenciables de la ELA, sin
embargo la presencia de dolor de tipo radicular
y las imagenes de resonancia magnética hacen el
diagnéstico. Las neuroconducciones son normales
y las amplitudes del PAM estan disminuidas y la
clectromiografia demuestra signos de denervacién
cronica con reinervacion(4)

Las miopatias y las distrofias musculares
pueden confundirse con estadios tempranos de
la ELA. La presencia de dolor muscular, atrofia,
debilidad simétrica proximal, en ausencia de
compromiso de los reflejos, fasciculaciones y
calambres clinicamente hacen la diferencia. Las
neuroconducciones son usualmente normales
(28). Los PAM en estadios tardios muestran
disminucién de las amplitudes (Figura 5).
La electromiografia cursa con fibrilaciones,
disminucién de la actividad de insercién,
potenciales de baja amplitud y corta duracion,
caracteristicas de un patrén miopatico (29).

Ila miastenia autoinmune con compromiso
bulbar, sin compromiso ocular en hombres
ancianos puede confundirse con la ELA. La
miastenia caracteristicamente responde al los
medicamentos anticolinesterasicos (Figura 6) y
en ELA pueden tener una respuesta falsa positiva

los musculos correspondientes a
los miotomas C8 - T'1 con signos
de motoneurona inferior. Eléctricamente presenta
disminucién de los PAM de los musculos
de la mano con fibrilaciones escasas en la
electromiografia.

Las fibrilaciones proximales benignas se
presentan en hombre de media edad, sin la
presencia de atrofia o debilidad muscular. Las
neuroconducciones sensitivas, motoras y latencias
tardfas son normales (32).

CONCLUSIONES:

Los hallazgos neurofisiolégicos de denerva-
cién y reinervaciéon son comunes en la mayorfa
de las enfermedades de motoneurona, siendo
muy sensibles, pero poco especificos de cada
enfermedad. Por tanto en la elaboracién adecuada
de la historia clinica y la realizacién minuciosa del
examen neurolégico y de juicioso uso de ayudas
diagnosticas discausa el acierto diagnostico.
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