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410/79 - IMPORTANCIA DELASVOLUNTADESVITALES ANTICIPADAS EN
PACIENTES CON ESCLEROSIS LATERAL AMIOTROFICA (ELA), A PROPOSITO DE
UN CASO
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Resumen

Descripcion del caso: Varén de 64 afios, exfumador sin antecedentes familiares de consanguinidad ni de
enfermedades neuromusculares. Comienza un afio antes del diagndstico con disnea de predominio en
decubito, pérdida de peso, debilidad muscular progresiva, asteniay disfonia. Tras estudio analitico basico en
el centro de salud, electrocardiografiay espirometria es remitido a la consulta de Neumologiay Cardiologia
paraampliar estudio. Posteriormente comienza con pérdida de fuerza en miembros inferioresy
fasciculaciones; ante la sospecha de enfermedad de motoneurona es derivado a Neurologia, ingresando
posteriormente para estudio. Es diagnosticado de ELA y comienza tratamiento con riluzol, BIPAP nocturna,
suplementos nutricionales, fisioterapiay rehabilitacion. Ante lafalta de eficacia del tratamiento con riluzol se
inicia un ano después tratamiento con células madre, presentando en |os meses posteriores disnea con
minimos esfuerzosy disfagia. Ante el empeoramiento clinico importante con uso de VMNI durante todo el
dia, esderivado alaunidad de disfagiay alaunidad de cuidados paliativos (UCP) que realizavaloracion
funcional, cognitivay social. El paciente conoce diagnostico y pronostico, no desea traqueostomia ni PEG.
Tiene voluntades anticipadas en casa a falta de cumplimentar. No se detecta riesgo de duel o patol 6gico, pero
si de claudicacion. En las sucesivas visitas realizadas por UCP se detectan cambios en el paciente,
verbalizando el deseo de abandonar laVMNI einiciar sedacion paliativa, presentando apatiaimportante y
pérdida de empatia con €l entorno.

Exploracion y pruebas complementarias. Neurologia: a ingreso, debilidad muscular proximal 4/5, reflejos
osteotendinosos exaltados, reflejo carpo pedal extensor bilateral, atrofiay fasciculaciones de grandes grupos
musculares y temblor intencional generalizado. Analitica con hemograma, bioguimica, funcion tiroidea,
marcadores tumorales, ANA, Ac anti neuronales, AC anti-gangliésidos, AC anti-R acetilcolina: normales.
Serologiacon Ig G positivaaCMV, VEB y varicela. Hepatitis, sifilis, toxoplasma, y VIH negativos.
Electromiografia, electroneurografiay potenciales motores evocados (PEM): Afectacion asta anterior en
segmento cervicodorsal, lumbosacro, dorsal medio y ntcleo espinal. Nacleo del facial y trigémino
preservados. Potenciales motores:. |eve afectacion de vias cortico espinal central paraMMII e
hiperexcitabilidad central paraMMSS UCP: Valoracion funcional: Barthel 20, dolor somético generalizado
(EVN 5). Disnea en sedestacion, disfagia a liquidos, desnutricion, estrefiimiento controlado con laxantes, y
xerostomia. Valoracion cognitiva: no se detecta trastorno del estado de animo. Test de ALSFRS- R de 24
puntosy ALS- CBS 13 puntos. Valoracién socia: electricista, casado, con dos hijos, convive con su esposa,
es catélico no practicante.
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Juicio clinico: Esclerosis lateral amiotréfica con deterioro cognitivo.

Diagnostico diferencial: Enfermedades genéticas, toxico-metabdlicas, infecciosas, miastenia, mielopatia
cervical.

Comentario final: LaELA esun trastorno multisistémico con diversos grados de disfuncién cognitivay
conductual, éste ocurre en un 30-50% de |os pacientes. La evaluacion cognitiva conductua habria que
realizarla en todos |os pacientes y en etapas iniciales de la enfermedad. Uno de los test més usados es el
ALS-CBS. Teniendo en cuenta que estamos ante una enfermedad neuromuscular progresivay fatal, que
inexorablemente conllevalatoma de decisiones importantes y que pueden verse afectadas por el deterioro de
la capacidad de juicio, es de vital importancia en estos pacientes el registro de las Voluntades Vitales
Anticipadas.
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