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Se presenta el caso de un varén de 61 afios con una escle-
rosis lateral amiotréfica, que presenté al inicio un fallo
respiratorio global, precisando ventilacién mecanica prolon-
gada. Se discuten las dificultades diagnésticas y las circuns-
tancias que hacen sospechar la presencia de una enferme-
dad neuromuscular ante una insuficiencia respiratoria de
causa no aclarada. El paciente permanece actualmente esta-
ble, tras 6 meses en ventilacion mecanica domiciliaria. Se
describen las posibilidades terapéuticas en estos enfermos y
sus indicaciones.
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Amyotrophic lateral sclerosis presenting with
acute respiratory failure. A case report

We report the case of a 61-year-old man with amyotrop-
hic lateral sclerosis presenting with respiratory failure re-
quiring long-term mechanical ventilation. Diagnostic diffi-
culties are discussed along with the circumstances that give
rise to suspicion of neuromuscular disease in a context of
respiratory failure of unknown cause. The patient is at pre-
sent in stable condition after 6 months of domiciliary me-
chanical ventilation. The treatment options in such cases
and their indications are discussed.

Key words: Respiratory failure. Amyotrophic lateral sclerosis.
Domiciliary mechanical ventilation.

Introduccion

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) se caracteriza
por una atrofia muscular progresiva secundaria a una
degeneracion de la motoneurona. Su causa es descono-
cida, asocidndose un sindrome piramidal al sindrome
neurdgeno periférico. El prondstico es malo, de tal for-
ma que €l 80% de los pacientes mueren en un periodo
de 5 afos y s6lo un 10% sobreviven 10 afios’. De forma
invariable se produce una afectacién de la musculatura
respiratoria que conduce, finalmente, al fallo respirato-
rio®3. Ocasionalmente, la ELA puede presentarse al ini-
cio como una insuficiencia respiratoria aguda, aunque
este modo de presentacién no parece frecuente*®. A
continuacién presentamos un paciente que ingresé por
un fallo respiratorio agudo hipercdpnico provocado
por una ELA.

Caso clinico

Varén de 61 afios, no fumador y sin antecedentes de inte-
rés, que comenzé en noviembre de 1997, con debilidad, aste-
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nia y fatigabilidad muscular. El cuadro progresé en semanas,
impidiéndole elevar los miembros superiores hasta limitar las
actividades simples de su vida cotidiana. Un mes mds tarde
ingresd en nuestro centro en situacion de coma (grado 1V),
detectdndose una hipoxemia grave (PaO, de 40 mmHg) e hi-
percapnia (PaCO, de 80 mmHg) con acidosis respiratoria, por
lo que fue necesaria la intubacién de forma inmediata. El pa-
ciente mejord espectacularmente tras 24 h de ventilacién me-
canica y fue extubado, precisando reintubacién urgente a los
60 min por agotamiento muscular e hipoventilacién.

El examen neuroldgico evidencié un paciente consciente,
orientado, dependiente del ventilador con tetraparesia flacida
(II11V) y fasciculaciones en las regiones deltoidea y pectoral.
Las sensibilidades superficial y profunda estaban conserva-
das. Existia una hiperreflexia generalizada, con clonus bilate-
rales y signo de Babinsky negativo. No habia signos menin-
geos y la exploracién cerebelosa era normal. La radiografia
de tdrax evidencié atelectasias bibasales. El hemograma, la
bioquimica sérica y el estudio de coagulacién no evidenciaron
alteraciones. Factor reumatoideo, porfirinas en orina, serolo-
gia VIH, VHB y VHC, aldolasa, anticuerpos antinucleares y
antirreceptor de acetilcolina normales o negativos. Ademas,
se descarté una intoxicacién por farmacos depresores del sis-
tema nervioso central, metales pesados y téxicos. La puncién
lumbar evidencié un liquido cefalorraquideo claro, normoten-
so y acelular, siendo los estudios realizados en el mismo ne-
gativos. Las hormonas tiroideas, serologia de Borrelia, lies y
el test de tensilén fueron negativos. La electromiografia de-
mostré denervacion y fasciculaciones en el misculo tibial an-

70



J. HERNANDEZ BORGE ET AL.- FALLO RESPIRATORIO AGUDO COMO PRESENTACION DE UNA ESCLEROSIS LATERAL
AMIOTROFICA. A PROPOSITO DE UN CASO

terior derecho, el tibial anterior izquierdo, el cuddriceps dere-
cho, el abductor del pulgar derecho y el biceps braquial dere-
cho; no se observaron alteraciones en los potenciales
evocados sensitivos ni motores, ni en las velocidades de con-
duccién en los nervios medianos y cubitales. Todo ello era
compatible con una afectacién plurirradicular y de la moto-
neurona, con datos de piramidalismo. En la respiracién espon-
tanea, el volumen corriente era de 250-300 ml con una FVC
de 1.000 ml, produciéndose un rdpido descenso del volumen
corriente y de la saturacion de oxigeno, que obligaba a reini-
ciar de nuevo la ventilacién mecdnica. El paciente fue, defini-
tivamente, diagnosticado de enfermedad de 1a neurona motora
con perfil clinicoevolutivo de ELA. Tras varios intentos falli-
dos de extubacion fue traqueostomizado, permaneciendo en
ventilacién domiciliaria con ventilador volumétrico desde
hace 6 meses.

Discusién

La ELA es una enfermedad neurodegenerativa pro-
gresiva de causa desconocida que afecta tanto a la pri-
mera como a la segunda motoneuronas, lo que resulta
una disfuncién combinada. Todos los musculos estria-
dos pueden verse afectados con la excepcién de la mus-
culatura extraocular y esfinteriana. Su incidencia es de
1-2 casos/100.000 habitantes/afio y es mas frecuente en
varones (2:1). La mayor parte de los casos son espora-
dicos, aunque un 5-10% son hereditarios, signiendo un
patr6n autosémico dominante'. A pesar de haberse en-
sayado diversas terapéuticas, su tratamiento actual es
puramente sintomdtico y de soporte.

La afectacion respiratoria aparece cuando los muscu-
los encargados de la bomba ventilatoria se ven afecta-
dos, lo que suele acontecer en el contexto de una ELA
bien establecida. Habitualmente la insuficiencia respira-
toria es de inicio insidioso, presentindose en forma de
disnea de esfuerzo progresiva de causa desconocida’®.
Muchos de estos pacientes desarrollan sintomas deriva-
dos de la hipoventilacién alveolar como hipersomnia y
retencién de anhidrido carbénico®™®. El examen fisico
puede revelar una respiracién abdominal paraddjica in-
dicativa de paralisis diafragmaética, que puede valorarse
mediante fluoroscopia'®!!. La mayor parte de los pa-
cientes con ELA tienen alteraciones caracteristicas de
las pruebas funcionales respiratorias con disminucién
de la capacidad vital forzada (FVC) y de la ventilacién
voluntaria mdxima (MVV). Ambos parametros tienden
a disminuir de forma progresiva, acelerandose el dete-
rior de la FVC en fases terminales'. La debilidad de la
musculatura espiratoria provoca una disminucién de los
flujos espiratorios, por lo que el volumen residual (RV)
suele estar elevado. El intercambio gaseoso suele man-
tenerse hasta que la mecdnica pulmonar se ve muy da-
flada (FVC inferior al 20%)°. Las presiones inspirato-
rias maximas (MIP) y espiratorias maximas (MEP)
también se ven notablemente afectadas. De esta forma,
el grado de disnea parece correlacionarse bien con el
deterioro de la musculatura respiratoria presentada por
estos pardametros'.

Ocasionalmente, esta enfermedad puede desarrollarse
con un fallo respiratorio agudo precisando ventilacion
mecénica®®¥, Este modo de presentacién es raro y pare-
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ce asociarse a lesiones de las motoneuronas del nervio
frénico localizadas en la médula espinal (C3-C7)*¢71%,
En estos casos la falta de manifestaciones clinicas tipi-
cas de la enfermedad conduce a un retraso del diagnds-
tico. Cuando no existen signos clinicos evidentes, algu-
nos rasgos pueden apuntar hacia una causa neurolégica
como causante del fracaso respiratorio: ausencia de en-
fermedad cardiopulmonar previa, examen fisico, estu-
dio radiolégico y electrocardiografico normal y rdpida
mejorfa con soporte ventilatorio, con incapacidad para
la desconexion de la misma'** al igual que ocurrid en el
enfermo aqui estudiado.

El tratamiento de estos pacientes es controvertido,
abogandose al inicio por el empleo de medidas conser-
vadoras, dado el pronéstico de la enfermedad. Deben
tratarse precozmente y de forma agresiva las infeccio-
nes respiratorias, asi como establecer una fisioterapia
intensa®. La oxigenoterapia estd indicada cuando apare-
cen disnea o datos indicativos de insuficiencia respirato-
ria, particularmente en aquellos pacientes que han re-
chazado el empleo de ventilacién asistida. Debido a la
frecuente afectacion bulbar el mecanismo de la deglu-
cién se ve seriamente dafiado, por lo que son frecuentes
los episodios de regurgitacion y neumoaspiracion.
Cuando la alimentacién oral es inviable el empleo de
técnicas endoscépicas, como la gastrostomia percutd-
nea, asegura el mantenimiento de un adecuado estado
nutricional del paciente'.

Se han planteado numerosas técnicas de ventilacién
no invasiva en esta enfermedad'*'¢. De entre ellas, la
ventilacién a presidn positiva intermitente por via nasal
(VPPIN) se ha mostrado eficaz en aquellos casos con
insuficiencia respiratoria crénica progresiva'>'¢. Sin em-
bargo, la frecuente afectacién bulbar provoca grandes
dificultades en su uso, aceptacién y eficacia'’. Por este
motivo, pareceria preferible la ventilacién a través de
una traqueostomia, al menos en aquellos pacientes con
un importante deterioro bulbar. No obstante, poco se
conoce de los efectos a largo plazo de esta medida debi-
do al escaso nimero de pacientes sometidos a la misma.
Debido a los problemas técnicos y de infraestructura
derivados de esta terapéutica, s6lo parece recomendable
para pacientes muy motivados y con un soporte familiar
adecuado'®%.
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