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DEFINICION

* La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa que se caracteriza por
perdida progresiva de neuronas motoras superior e inferior manifestado por debilidad progresiva,

atrofia, espasticidad, fasciculaciones y reflejos anormales con una sobrevida de 3 a 5 anos posterior al

diagnostico.

Incidencia mayor en hombres, a partir de la

La ELA durante el embarazo es
poco comun,

solo 18 casos se han descrito a
nivel mundial.




CASO CLINICO

Muijer, diestra, primigesta, 29 anos, sin historia familiar de enfermedades neuromusculares,
consumo de farmacos o exposicion a toxicos, se documento diabetes pregestacional en la semana
14.A las 29 semanas de embarazo acude a valoracion por debilidad asimétrica de predominio e
extremidades superiores, iniciando los sintomas | mes previo al diagnostico del embarazo;
involucrando las extremidades inferiores 3 meses después; ademas de disfagia y disartria espastica.

En la exploracion fisica abdomen globoso con producto unico vivo de presentacion cefalica,
frecuencia cardiaca fetal de 140 latidos por minuto.A la exploracion neurologica disartria
espastica, disfagia afeccion del fenomeno de Vernet.




CASO CLINICO

Fuerza muscular 3/5 proximal y 4/5 distal en extremidades superiores; inferiores 4/5
proximal y distal en la escala del Medical Research Council (MRC).Ademas, atrofia
generalizada de predominio distal (Manos de Aran-Duchenne).

Espasticidad, hiperreflexia generalizada, respuesta plantar extensora (Babinski), Hoffman y
Tromner bilateral. Los estudios de laboratorios basicos, perfil tiroideo, analisis citoquimico,
citologico, cultivos del liquido cefalorraquideo (LCR) fueron normales.

VDRL (Venereal Disease Research Laboratory), ELISA (Enzyme-Linked Immunosorbent
Assay) yVIH (Virus de la Inmunodeficiencia Humana) fueron negativas. No se encontraron

anticuerpos antigangliosidos (GMI).




CASO CLINICO

a resonancia magnética (RM) de encéfalo y medula espinal fueron normales.
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La electromiografia (EMG) mostro un patron neurono-neuropatico con denervacion aguda y crénica, asi como afeccion indirecta de la neurona motora
superior por facilitacion de ondas F.
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Estos hallazgos apoyan el diagnostico de ELA definida, de acuerdo con los criterios revisados de El Escorial y Airlie House, con apoyo neurofisiologico |
en los criterios de Awajishima

|

a resolucion del embarazo fue via cesarea, utilizando anestesia regional; obteniéndose producto Unico vivo. La evolucion de la paciente durante el
puerperio fue torpida debido a que presentd compromiso respiratorio treinta dias después del evento obstétrico; ameritd manejo avanzado de la via
aérea, sin embargo, presentd paro cardiorrespiratorio y muerte.

[EI desarrollo del producto fue normoevolutivo desde el nacimiento hasta los primeros 6 meses de seguimiento post natal.




DISCUSION

Los factores hormonales tienen un impacto en la incidencia, asi como
en la evolucion de la enfermedad.

Los estrogenos poseen un efecto neuroprotector, no solo en ELA,
tambien en Alzheimer y Parkinson.

Se han descrito las vias moleculares de neuroproteccion mediada por
los estrogenos a traves de la inactivacion del complejo NADPH-
oxidasa y reduccion del dano oxidativo en las motoneuronas.




DISCUSION

En un grupo de mujeres posmenopausicas recibieron terapia de reemplazo hormonal,
se documentaron signos tempranos de la enfermedad sin un impacto en el inicio y la
progresion de los sintomas relacionados con ELA.

La teoria propuesta es atribuida a que los receptores para estrogenos se localizan en
el asta dorsal de la meédula espinal, mientras que los receptores para androgenos se
localizan en las neuronas motoras de la misma.

El uso de anticonceptivos hormonales combinados y terapia de reemplazo hormonal,
disminuye el riesgo de desarrollar ELA.




DISCUSION

La mayor exposicion de estrogenos endogenos, disminuye el riesgo de desarrollar ELA,
aumentando la sobrevida.

Es importante la consideracion de los altos niveles de progesterona durante el embarazo.

Esta hormona disminuye la expresion del receptor de estrogenos en los cultivos
neuronales, por lo tanto, decrementa los efectos neuroprotectores de los estrogenos.

En mujeres no embarazadas, se ha demostrado que los niveles endogenos de progesterona
estan correlacionados con un mejor prondstico y sobrevida de los pacientes con ELA.




DISCUSION

Las concentraciones relativamente mayores
de progesterona durante el embarazo,
pudieran estar relacionadas con los
mecanismos propuestos previamente para
desencadenar ELA durante la gestacion, ya
que se ha descrito que las vias moleculares
de neuroproteccion son mediadas por

La activacion de citocinas y la
neuroinflamacion mediada por otras vias
puede incrementar la susceptibilidad a
desarrollar ELA durante el embarazo, ya que,
durante este estado, se produce un aumento
en la concentracion de citocinas que tienen
un efecto toxico en las neuronas motoras.

estrogenos.




DISCUSION

Se podria especular que el
embarazo pudiera actuar
como gatillo para una ELA
preexistente, pero
clinicamente silente en
pacientes susceptibles
genéticamente.

En los hombres
predominan las variantes
espinales, mientras que en

la mujer lo hacen las
variantes bulbares.

Se debe a la
vulnerabilidad de los
nervios craneales
bulbares.

Durante el embarazo, hay un
aumento fisiologico en los
requerimientos ventilatorios,
debido a que el embarazo
produce un deterioro de la
funcion respiratoria relacionado
al crecimiento uterino.




DISCUSION

En pacientes con esta asociacion, se
requiere soporte ventilatorio durante
el periodogestacional y parto.

Especialmente en casos avanzados de
la enfermedad, ya que hay una
limitacion en la reserva respiratoria
con respecto a la funcion
diafragmatica.

El compromiso bulbar ademas de
afectar la respiracion afecta la
deglucion, adicionado al
hipermetabolismo fisiologico, lo cual
induce malnutricion y caquexia en
estadios finales.



DISCUSION

El riesgo en
humanos no ha
sido evaluado en
estudios clinicos

apropiados.

La anestesia
regional ofrece
ventajas respecto
a la general, ya
que disminuye la
intensidad del
dolor, mientras
que preserva la
funcion bulbar.

No hay un
consenso
respecto a la
resolucion del
embarazo via
vaginal o cesarea.

Debido a que la
musculatura
uterina no esta
afectada, esto
podria facilitar el
parto via vaginal.

La paciente no
tendria dificultad
en percibir las
contracciones
uterinas.

La frecuencia de
malformaciones
congénitas sélo
se han reportado
dos casos,
anencefalia y
paladar hendido




