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INTRODUCCION

La denominacién de esclerosis
lateral amiotréfica (ELA) juvenil
incluye a aquellos pacientes en
edad infantil, adolescentes o jéve-
nes adultos que presentan un cua-
dro clinico de signos piramidales,
amiotrofia con predominio en las
manos, fasciculaciones, con o sin
signos bulbares o pseudobulbares
asociados, ! generalmente debuta
antes de los 25 afios. Estos cuadros
revisten un prondstico relativa-
mente benigno, con una evolucién
progresiva por largos anos con
posterioridad a su diagnéstico. El
diagnoéstico de esta forma juvenil
de presentacion de ELA se basa
fundamentalmente en criterios
clinicos y electromiograficos.

No es un hallazgo frecuente en
los cuadros de ELA clésica la coe-
xistencia de sordera neurosenso-
rial. En la India, Meenakshisunda-
ram y colaboradores % describieron
un grupo de 11 pacientes con for-
ma juvenil de ELA, de lenta pro-
gresién, en 5 de los cuales se detec-
t6 la existencia de un cuadro de
sordera neurosensorial asociado al
cuadro de amiotrofia, debilidad
muscular y signos piramidales
como caracteristicas comunes. A
esta forma de presentacion poco
frecuente se le denominé desde
entonces patrén Madras de enfer-
medad de neurona motora (ENM),
haciendo mencién al lugar de ori-
gen de estos primeros casos repor-
tados.

CASO CLINICO

Varén de 25 anos,de la raza
blanca, sin antecedentes de inte-
rés, que comenzd a los 21 afios con
hipoacusia bilateral, y pérdida
progresiva de la fuerza muscular
en las manos, dificultades para la
ingestién de liquidos, y sensacién
de “saltos musculares”, llegando a

la imposibilidad para continuar
trabajando. La debilidad muscular
ha aumentado con el tiempo, y exis-
te atrofia generalizada fundamen-
talmente en extremidades superio-
res especialmente en los Gltimos 2
anios. Actualmente presenta cam-
bios en la voz, haciéndose menos
intensa y de tono cada vez mas bajo.
En estas condiciones es visto por
primera vez por un neurdlogo a la
edad de 25 anos, con 4 anos de
evolucién de la enfermedad.

El examen neurolégico reveld
un paciente de inteligencia nor-
mal, orientado y disartrico. Desde
el punto de vista motor, aquejaba
de dificultades para abotonarse las
ropas, con evidente atrofia mus-
cular, muy severa en la musculatu-
ra intrinseca de las manos y len-
gua, con fasciculaciones abundan-
tes, y abolicién del reflejo nauseo-
so. La fuerza muscular se encon-
traba disminuida de forma gene-
ralizada (extremidades superiores
3\5, extremidades inferiores: mus-
culatura proximal 4\5, distal 3/5).
Hiperreflexia osteotendinosa (ro-
tulianos y aquileos) y Babinski
bilateral. Hipoacusia severa.

Todos los exdmenes paraclini-
cos realizados de hemoquimica
sanguinea, inmunolégicos y de
funcién renal fueron normales, al
igual que la TAC de créneo y de
mastoides. Se practicé un estudio
audiométrico que evidencié una
hipoacusia neurosensorial grave.

El estudio electrofisiolégico
consistié en la realizacién de Po-
tenciales evocados auditivos de
tallo cerebral (PEATC), electro-
miografia de agujas (EMG) y estu-
dios de neuroconduccién (ECN). El
resultado de los PEATC corroboré
la existencia de un compromiso del
VIII par craneal (Fig. 1). En el
EMG de agujas se identificaron
signos de degeneracién de neurona
motora inferior y cambios sugesti-

vos de reinervaciéon crénica en
musculos explorados en regiones
bulbar, cervical y lumbo-sacra,
congruentes con el diagnéstico de
ELA. ? En la neuroconduccién los
resultados fueron normales.

Se concluy6 el caso como por-
tador de una enfermedad de la
neurona motora tipo ELA juvenil
con sordera (patrén Madras) des-
cartando otros posibles diagnésti-
cos por el cuadro clinico y los re-
sultados de los examenes paracli-
nicos descritos.

DISCUSION

Hemos descrito un caso de ELA
de comienzo en la juventud, antes
de los 25 afos, acompanado de
hipoacusia neurosensorial progre-
siva y severa en el momento del
examen, con una evolucién general
relativamente benigna, si se toma
como referencia la evolucién habi-
tual de estos pacientes en cuanto a
la supervivencia a corto y mediano
plazo. Saha y colaboradores * por
ejemplo publicaron los datos de un
estudio que incluyé 110 pacientes
con ELA, en la ciudad de Calcuta,
India, y de ellos solamente 1 fue
identificado como patrén de Ma-
dras de ELA. En este amplio estu-
dio plantearon como criterios
diagnésticos el inicio de la enfer-
medad en la juventud, la ausencia
de historia familiar, la existencia
de compromiso persistente y asi-
métrico de las extremidades du-
rante anos con afectacién de pares
craneales bajos(especialmente el
VIII), con funciones cognitivas y
sensoriales generales normales,
teniendo un curso progresivo pero
benigno. El reconocimiento de esta
forma clinica es de gran importan-
cia ya que se trata un subgrupo de
pacientes con mejor prondstico con
respecto a la ELA clésica.
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Fig.1. Registro de potenciales evocados auditivos de tallo cerebral de corta latencia, en el que se observa ausencia de todos los
componentes de esta modalidad (0.1ms/div; 0.62uV/div).

BIBLIOGRAFIA

1.Ben Hamida M, Hentati F. Maladie
de Charcot et esclérose latérale
amyotrophique juvénile. Rev Neurol
(Paris) 1984; 140(3): 202-208.

2.Meenakshisundaram E, Jagannathan
K, Ramamurthi B. Clinical pattern of

motor neuron diesase seen in
younger age groups in Madras.
Neurol India 1970; XVIII(suppl 1):
109-12.

3.World Federation of Neurology
Research Group on Neuromuscular
Diseases. El Escorial World
Federation of Neurology Criteria for

the Diagnosis of Amyotrophic Lateral
Sclerosis. J Neurol Sci 1994;
124(Suppl): 96-107.

4.Saha SP, Das SK, Gangodhyay PK,
Roy TN, Maiti B. Pattern of motor
neurone disease in eastern India.
Acta Neurol Scan 1997, 96: 14-21.




