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Disfuncionalidades neurofisiolégicas y alteraciones en la calidad de vida en
poblaciones con esclerosis lateral amiotréfica

Neurophysiological dysfunctions and alterations in the quality of life in populations with amyotrophic lateral sclerosis
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Resumen

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA), es una enfermedad neurodegenerativa que deteriora gradualmente las motoneuronas. La corteza cerebral es una de las
areas mas afectadas durante la evolucién de la ELA, comprometiendo ademas, regiones del tronco encefilico y los nucleos basales. Los dafios provocados por
esta enfermedad, ocurren a nivel neuromotor y respiratorio, siendo ésta ultima, la causa de los decesos en pacientes que la padecen. La Calidad de Vida (CV), en
las poblaciones con esta enfermedad, tiende a decrecer significativamente, y los métodos de diagndstico y prevision son poco efectivos para detectar la ELA y
abordarla eficazmente. Es necesaria una labor mancomunada e interdisciplinatia para conseguir mejorar el grado de CV en estos pacientes y en sus cuidadores.
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Abstract

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease that gradually deteriorates motor neurons. The cerebral cortex is one of the most affected
areas during the course of ALS committing regions of the brainstem and basal ganglia. The damage caused by this disease occurs on a neuromotor and respirato-
ry level; being this the last cause of deaths in patients who have it. The Quality of Life (QoL) in populations with this disease tends to decrease significantly, and
the methods of diagnosis and forecasting are ineffective when detecting ALS and address it effectively. More interdisciplinary studies need to be done in order to

improve the degree of QoL in patients that have ALS and their caregivers.
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Introduccion

La enfermedad de origen neurodegenerativo, conocida como Esclerosis
Lateral Amiotréfica (ELA), es una enfermedad que afecta severamente el
sistema nervioso central. Esta enfermedad es también nombrada como Mal
de Lou Gehrig, ya que en la década de 1930 a 1940 se hizo presente esta
enfermedad de forma explicita (Gordon, 2013) en un beisbolista norteame-
ricano, por quien dicho mal fue bautizado con su nombre. En cuanto a los
casos reportados en Europa, se denominaron a los pacientes que sufrian de
la misma condicién, como personas con Enfermedad de Charcot, en honor
al famoso médico francés Jean Charcot. La naturaleza de la ELA, consiste
en ser una enfermedad que dafia principalmente los sistemas neuromuscula-
res (Tzartos, 2013), al atrofiar sistematicamente las redes de motoneuronas,
lo cual produce disfunciones orginicas severas (Onders, Elmo, Kaplan,
Katirji & Schilz, 2014), y generalmente culmina con el deceso del paciente.
La degeneracion gradual, pero extremadamente agtesiva, de la ELA
sobre las raices neuronales y sobre las células nerviosas de tipo motor,
produce indefectiblemente un debilitamiento de todo el sistema musculoes-
quelético  (Sanjuan-Lopez, Valifio-Lépez, Ricoy-Gabaldén &  Verea-
Hernando, 2014) del individuo que padece el Mal de Lou Gehrig. La dener-
vacién fascicular que sufren los musculos, durante la evolucion de la ELA,
adormecen uno a uno los ligamentos de las extremidades del cuerpo, y

finalmente producen una atrofia generalizada en toda la fisiologfa del
paciente, de modo que anula la conducta motora casi en su totalidad. Solo
entre el 10 y 12% de los casos reportados e investigados en profundidad en
torno al Mal de Lou de Gehrig (Hu, 2013), poseen una etiologia genética o
familiar, el resto de casos reportan una aparicion esporadica. La ELA
presenta su mayor avance en los primeros seis aflos de desarrollo de la
enfermedad (De Carvalho, Eisen, Krieger & Swash, 2014), y tiene un poco
mas de incidencia sobre los hombres, que sobre las mujeres.

La ELA comienza su recorrido fisiologico en el encéfalo, dafiando el
control voluntario de los sistemas musculares, tomando como punto de
partida regiones cerebrales especificas encargadas del tono muscular (Kal-
mar, Lu & Gteensmith, 2014), y luego dafia las neuronas de la medula
espinal, lo que afecta seriamente la regulacién del sistema respiratorio y
cardiaco, pues al petder el paciente el control automatico sobre sus érganos
vitales (Heritier, 2013), queda en riesgo de fallecer ante la inminencia del
Mal de Lou Gehrig. La prevalencia de la ELA ronda aproximadamente al
11% de la poblacién mundial, pero cabe resaltar que esta tasa porcentual se
debe a razones de indole genético (He, Mangelsdorf, Fan, Bartlett &
Brown, 2014), mientras que otros muchos casos que no estan ubicados
dentro de este margen, poseen hasta la fecha, etiologfa multifactorial, y aun
no hay una causa univoca definida con total precisién.
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Uno de los mayores problemas registrados a nivel sanitario, con res-
pecto a la ELA, es que no existen hasta el momento, mecanismos o tecno-
logias médicas capaces de predecir con suficiente antelacién (Araujo, 2014),
los primeros rastros de origen del Mal de Lou Gehrig, puesto que cuando
se ha detectado alteraciéon motora o perdida de tono muscular, generalmen-
te ya es demasiado tarde para el paciente (Mesci, 2014). Tan pronto como
se realiza el diagnostico especializado de la ELA, suele estar en condicién
avanzada, por lo que la vida de la persona afectada no tiende a prolongarse
por mas de 11 o 12 afios (Doi, Atsuta, Sobue, Motita & Nakano, 2014)
como mdximo, aunque usualmente la enfermedad suele ser tener un factor
de mortandad, vinculado a la supervivencia del paciente solo por 5 afios
mas (Stutzki, Schneider, Reiter-Theil & Weber, 2012), luego de detectada la
enfermedad.

Entre los factores de riesgo predisponentes a desarrollar la ELA, se
cuenta el tener algin miembro de la familia con Mal de Lou Gehrig, algu-
nos casos aislados de mutaciones genéticas recesivas (Padhi, Banetjee,
Gomes & Banerjee, 2014) que solo se activan en situaciones concretas y
quiza algin factor de caricter neurolégico que aun no se ha determinado
como causa primaria. La debilidad en piernas y en brazos, ademds del
encogimiento muscular (Escarrabill, Vianello, Farrero, Ambrosino, Llorens
& Vitacca, 2014), son uno de los rasgos caracteristicos mas notorios en el
avance de la ELA en el organismo del paciente. Se debe diferenciar entre la
ELA de tipo bulbar, con respecto a la ELA de tipo esporadica (Kuffner,
2014), ya que la primera, es de cardcter mucho mas agresivo que la segunda,
y ello es un factor decisivo para describir el avance de la enfermedad.

Diagnéstico Diferencial de la Esclerosis
Lateral Amiotréfica

Este apartado se torna problematico y lleno de lagunas en el conocimiento,
ya que hasta la fecha, no existen pruebas estandarizadas y convalidadas para
todos los sistemas de salud del mundo, pues la ELA es de dificil diagnosti-
co, dado el amplio abanico de sintomas expresados por ella, y la realizacién
efectiva del diagnéstico temprano de la misma (Burns, Graham, Rose &
Simmons, 2012), es sumamente complicado, debido a que atin no se han
disefiado pruebas tempranas de marcadores genéticos para descifrar la
aparicién primitiva de la ELA. Esta enfermedad es la forma mas comun en
cuanto a afecciones progresivas de las redes neuronales motoras, y la
deteccién de lesiones en la via piramidal (Tateno et al., 2014), es uno de los
elementos mas valiosos para determinar si lo que se observa a nivel experi-
mental y clinico, es ELA u otra enfermedad asociada.

Para llevar a cabo el diagnéstico diferencial del Mal de Lou Gehrig,
es fundamental hacerle al paciente con presuncién de ELA, una serie de
evaluaciones clinicas y de neuroimagen (Mitsumoto, Brooks & Silani, 2014),
que involucran pruebas genéticas, pruebas de sangte, administracién de
baterfas neuropsicolégicas, neuromotoras, electroencefalogramas (EEG),
electromiogramas (EMG), evaluacién de la velocidad de conduccién ner-
viosa (NCV), resonancia magnética funcional (IRMf), exdmenes cervicales,
biopsias musculares, y baterfas neurolégicas (Chen, Wu, Tai & Lin, 2014)
pata descartar otras enfermedades asociadas, y para medir el dafio funcional
ocasionado por la ELA en el paciente.

La deteccion de signos como calambres, fasciculaciones, alteraciones
cognitivas y debilidad corporal, como los sintomas mas visibles (Averill,
Kasarskis & Segerstrom, 2013) y mas facilmente evidenciados en el com-
portamiento de la persona con ELA, son las piezas clave para evidenciar la
aparicién de la ELA. La incapacidad de controlar los 6rganos internos y las
funciones fisiolégicas vitales (Poppe, Rué, Robberecht & Bosch, 2014), por
parte de sujetos diagnosticados con ELA, es un claro indicio de la presencia
de esta enfermedad, la que afecta el sistema respiratotio en centros motores
fundamentales, de tal forma que este dafio neuroldgico, que se extiende al
control y regulacién pulmonar (Marconi, 2013), incide de modo determi-
nante sobre la salud de los individuos con ELA, pues la tendencia general,
es que fallezcan por fallos respiratotios.

Denotar en pacientes presuntamente diagnosticados con ELA, la
presencia de una enfermedad neurodegenerativa especifica, significa que
estos, estan presentando signos de disminucién evidente en masa y fuerza
muscular. Los calambres a nivel muscular suelen identificarse con relativa
simplicidad, ya que la persona registra dichos calambres después de realizar
movimientos voluntatios de sus miembros y al levantarse a la madrugada
(Tramonti, Bongioanni, Di Bernardo, Davitti & Rossi, 2012), lo que indica
distonfa muscular para el caso del Mal de Lou Gehrig. La aparicién de
nauseas, vomitos, disartria, reflujo nasal, atrofia de los musculos de la
lengua, sialorrea, dificultades para ingerir alimentos sélidos y liquidos
(D’Amico, Factor-Litvak, Santella & Mitsumoto, 2013), junto con desnutri-

cién y problemas respiratorios, son el cuadro clinico mas tipico para la
deteccion de la ELA en pacientes.

Neuropatologia de 1a Esclerosis Lateral Amiotréfica

El Mal de Lou Gehrig esti dentro del catilogo de enfermedades de las
motoneuronas, ya que este tipo de células nerviosas, son las que primero
empiezan a dafilarse gradualmente, hasta alterar de forma diametral a todo el
sistema nervioso (Lulé, 2012) y producir, como ya se menciond, el deceso
del paciente. La presencia de la ELA suele presentarse en mayor grado, en
poblaciones de edad adulta, la cual acarrea la muerte neuronal en la dltima
fase de desatrollo de la enfermedad. Cabe sefialar que, en grupos étnicos
especificos, pertenecientes a las Islas de Rota y Guam (Greenwood, 2013),
se puede localizar con bases epidemiolégicas, una forma particular de ELA,
siendo uno de los lugares geograficos del mundo, con mayor dominancia
del Mal de Lou Gehrig. A nivel molecular se detecta en la ELA, una serie
de anomalias en los neurofilamentos (Pagnini, 2012), en la regién proximal
de los axones, y en el soma de las células motoneuronales del cerebro.

Se detecta en el analisis molecular de cerebros de pacientes afectados
por ELA, que hay una considerable transformacién del nucleo de las células
nerviosas (Kim, Lee & Sung, 2014), junto con un fenémeno en donde se
observa que la cromatina tiende a condensarse. De este modo, el nucleo
tiende a homogenecizarse, hasta llegar a la picnosis (Osborne, Sekhon,
Johnston & Kalra, 2014), la cual es considerada, como la muerte celular de
las motoneuronas afectadas por la ELA. Los dafios registrados mas eviden-
tes, se localizan en la corteza premotora y motora, junto con regiones
cortico-espinales, las vias piramidales y el tallo cerebral (Riancho, Ruiz-
Soto, Villagra, Berciano, Berciano & Lafarga, 2014), dando a entender que
la ELA tiene una expansién por patcelacién, daflando diversas zonas
encefalicas, de forma sistematica y consistente. Las afectaciones sobre el
giro precentral, son amplias, dado que se identifican atrofias en regiones
amiloides intraneurales (Oster & Pagnini, 2012), aniquilando las motoneu-
ronas inferiores y supetiores.

Se pueden clasificar varios tipos de ELA, entre las que se pueden
nombrar la ELA de Tipo 1, la ELA Tipo II, Tipo 111, Tipo 1V, Tipo V,
Tipo VI, Tipo VII, Tipo VIII, la ELA aun sin recibir nomenclatura, la ELA
con Parkinsonismo y demencia, la ELA juvenil con demencia, la ELA
juvenil primaria, la ELA con demencia fronto-temporal, la ELA con cuer-
pos de poliglocusan, la ELA ligada al cromosoma X dominante, la ELA
con atrofia muscular progresiva, y la ELA del pacifico occidental (Wang,
Popko, Tixier & Roos, 2014), como las variantes que puede presentar un
paciente diagnosticado con Mal de Lou Gehrig, y ante las cuales se hace
necesario un diagnéstico diferencial para poder evitar confusiones con otras
enfermedades neurodegenerativas y para poder dar al individuo examinado
y a sus Familias (Moling, 2014), un pronéstico claro y preciso del padeci-
miento del sujeto con presuncién de ELA.

El Mal de Lou Gehrig puede presentar formas autosémicas recesivas
o dominantes, y aunque es una enfermedad que dafia principalmente las
motoneuronas, también es cierto que un porcentaje mayor al 50% es de
ctiologfa multifactorial (Ferrari, 2014). La puesta en escena del gen supero-
xido dismutasa 1 (SOD1) de forma disfuncional, asociado a la proteina tau,
la molécula agonista beta-N-metilamino-L-alanina, y a los receptores de
glutamato (Kim et al., 2014), ofrecen una explicacién biomolecular del dafio
en redes neuronales que padece inicialmente el paciente con ELA. Las
investigaciones sefialan la plausibilidad de que esté presente una aberracién
en la conducta bioquimica de los activadores neuronales para el zinc y para
el cobre, dado que generan una inhibicién exponencial en la produccién y
movimiento de la enzima superéxido dismutasa (SOD), alterando asi, el
suministro de oxigeno a la sangre (Westeneng, 2014) y al resto de érganos
vitales del cuerpo del paciente.

Calidad de Vida en Personas con Esclerosis
Lateral Amiotrofica

El Mal de Lou Gehrig tiene una incidencia sumamente adversa sobre la
Calidad de Vida (CV) de las personas que tienen este diagnostico, pues no
solo dafa la esfera fisica y motora de los individuos, sino que también los
afecta a nivel cognitivo, respiratorio, muscular y, por ende, en todas las
areas de la vida social, familiar, personal y laboral (Mora, Salas, Fajardo,
Ivanez & Rodriguez-Santos, 2013) que pueda tener una persona en su
cotidianidad. La Calidad de Vida Relacionada con la Salud (CVRS), del
paciente con ELA, puede ser evaluada mediante una baterfa de CV, deno-
minada el SF-36, que es un cuestionario disefiado para medir el nivel de
disminucién en CV que pueda estar registrando un sujeto. Este tipo de
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pruebas, en primera medida, tienen la facultad de considerar variables
sociodemogriaficas, tales como comparacién mediante grupo control de la
CV del paciente antes de la enfermedad, durante la enfermedad y al final de
la misma (Sanchez-Loépez, Perestelo-Pérez, Ramos-Pérez, Lopez-Bastida &
Serrano-Aguilar, 2014), pudiendo asi, no solo contar con la edad, el género
y las condiciones del paciente, sino con todas las esferas que se relacionan
con CVRS.

La evaluacién de la movilidad, es uno de los primeros aspectos a te-
nerse en cuenta al momento de examinar pacientes con presunto diagnésti-
co de ELA, pues la capacidad perdida, expresada por sujetos con Mal de
Lou Gehrig, en el control postural, en el desplazamiento fisico indepen-
diente de un lugar a otro, y en las actividades de la vida diaria, son elemen-
tos indispensables para estimar la fase inicial de la ELA, cuando el dafio
producido por la misma sobre la CV del paciente (Guell, Antén, Rojas-
Garcia, Puy & Pradas, 2013), ya comienza a dejar secuelas funcionales y
motoras. Es de especial consideracion, el hecho de que los pacientes con
ELA nunca suelen estar solos, sino que dependen de sus familiares mads
cercanos, para que estos les dispensen los cuidados que requieren ante la
aparicién de nuevas necesidades. El rol de los cuidadores, es vital en el
proceso de enfermedad, ya que los cuidadores, tienden a mostrar signos de
depresion, de estrés y de psicosomatizacion (Pizzimenti, Aragona, Onesti &
Inguilleri, 2013), debido a que no suelen estar preparados para lo que
representa convivir con una persona diagnosticada con ELA.

La CV del conjunto familiar del paciente con ELA, tiende a decaer
progresivamente, lo cual es motivo de preocupacion para especialistas en el
area de las ciencias de la salud, ya que se ha comprobado, que las enferme-
dades neurodegenerativas, no solo tienen un impacto sobre la persona
afectada, sino también sobre las redes sociales a las cuales se encuentra
vinculado. Para poder tener datos certeros, sobre qué tanto se afecta la CV
en pacientes con ELA, es necesario que se examine de forma detallada, los
cambios en las funciones fisicas registradas por el paciente, de modo, que él
y su familia, puedan dar cuenta de un antes y un después en la desmejora de
sus habilidades motrices (Hadzipasic et al., 2014), tanto gruesas, como finas.
El tema del dolor fisico y emocional, es de especial relevancia para determi-
nar la CVRS del paciente en la fase inicial de la enfermedad, pues ello
provee datos mensurables sobre el impacto, ya no solo fisico, sino también
psicoafectivo que estd produciendo la ELA en lo relativo a sus condiciones
de vida. La Prueba McGill para CV, ofrece una amplia serie de indicadores
para medir el dafio en la salud fisica, emocional y psicologica del paciente.
Anexo a esta baterfa, es de gran utilidad emplear el ALSAQ-40 como medio
eficaz para registrar las afectaciones cognitivo-conductuales (Hogden,
Greenfield, Nugus & Kiernan, 2013) producidas por la ELA sobre la CV de
los individuos.

La vitalidad, asociada al estado mental de sujetos con Mal de Lou
Gehrig, es fundamental, para conocer como se disminuye la CV de estos
individuos, pues debido a que la ELA implica tantas dreas cerebrales con
dafio severo hacia la etapa final de la enfermedad (Ozanne, Graneheim &
Strang, 2013), es comptrensible aseverar que se deben medir con la mayor
precision y rigurosidad posibles, todas las vatiables intervinientes en el
declive de la CV para estos pacientes. La percepcion subjetiva de la ELA
sostenida por el paciente y por sus cuidadores, es un elemento necesatio
pata ser considerado en toda baterfa de CV, pues los cambios conductuales
denotados por el paciente, los cuales se correlacionan con sus disfunciones
a nivel ejecutivo (Foerster, 2013), no solo inciden sobre el mismo, sino que
tienen un factor de impacto bastante evidente sobre todas las esferas
sociales que le rodean. Debido a estas variables, es que se hace necesario
indagar sobre la calidad y constancia, en los canales de comunicacion
mantenidos entre pacientes con ELA y cuidadores, pues de estos informes
verbales, realizados en la cotidianidad, es que va a depender que se le pueda
dar cierto grado de estabilidad a la CV de personas con ELA y a sus familia-
res.

Prevencion y Tratamiento

Un grave problema al considerar la implementacién temprana de tratamien-
tos para la ELA, debe pasar por la deteccién de la misma, lo cual, hasta la
fecha, sigue siendo una laguna en el conocimiento, dado que la ELA mues-
tra en sus fases iniciales, una sintomatologia tan sutil, que es probable que
pase desapercibida. Por lo regular, solo se cuenta con un diagnostico espe-
cializado y preciso, en las fases mas avanzadas del desarrollo del Mal de Lou
Gebhrig, por lo que tan pronto se denote en el paciente, una ralentizaciéon
del habla, problemas de espasticidad y debilidad muscular (Harandi,
Lindquist, Kolan, Brannstrom & Liu, 2014; Swinnen & Robberecht; 2014),
lo mas adecuado es acudir a una completa evaluacion diferencial para
descattar la ELA de cualquier otra enfermedad asociada. Otro posible signo
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distintivo, para identificar la ELA de otras condiciones, es que el paciente
no suele padecer alteraciones en sus facultades intelectuales superiores, ni
tampoco presenta disfuncionalidad sexual o en sus mecanismos de control
de esfinteres (Foley, Timonen & Hardiman, 2014; Geevasinga et al., 2014),
por lo que hacer una comparacién entre estos tipos de capacidades conser-
vadas al respecto de las deterioradas, pueden dar elementos para diagnosti-
car al menor tiempo posible los primeros signos de ELA.

Por el momento, no existen prucbas definitivas, que puedan afirmar
con total certeza la aparicién del Mal de Lou Gehrig, dado que la versatili-
dad que manifiesta la enfermedad en sus distintas fases (Creemers, Grups-
tra, Nollet, Van den Berg & Beelen, 2014), hace que sea ficilmente confun-
dible con otras alteraciones o con otras enfermedades neurodegenerativas.
Solo tenemos, como herramientas, la historia clinica del paciente y la
amplitud de la evaluacién neurolégica (Ngo, Steyn & McCombe, 2014),
para poder determinar si hay o no presencia de la ELA en el paciente. Por
lo regular, cuando se logra obtener un diagnéstico funcional del sujeto con
ELA y cuando se cuenta con un examen completo de imagenologia, ya es
demasiado tarde, y la enfermedad comtnmente esta en etapas irreversibles
desde todo punto de vista. Para tratar la ELA, es necesario descartar toda
sintomatologfa que sea similar a la esclerosis multiple, deficiencias en la
vitamina B12, neuropatfas motoras multifocales, tumores cerebrales, sin-
dromes paraneoplasicos, polio, intoxicaciéon por plomo (Jordan, Fagliano,
Rechtman, Lefkowitz & Kaye, 2014) o cualquier ingesta de otro metal
pesado.

En cuanto a medicamentos farmacoldgicos probados, solo esta dis-
ponible en el mercado farmacéutico, el Riluzol, que basicamente esta
enfocado en tratar los sintomas de la ELA (Boll et al., 2014; Kurisaki et al.,
2014), y que solo sirve para retrasar la posibilidad de una traqueostomia en
el paciente. Este medicamento tiene como objetivo principal, el bloqueo de
los canales sédicos asociados a la tetradotoxina (Haggmark, 2014). El
Riluzol, tiene efectos secundarios, los cuales han sido comprobados en
numerosos estudios clinicos, donde se observa en el paciente, dificultad en
la respiracion, diarrea, dolor muscular, cefaleas, cansancio y pérdida del
apetito (Bannwarth, 2014). El consumo de este medicamento no le garanti-
za al paciente mas de 12 meses de vida, después de que la ELA ha pasado a
su fase final. Los tratamientos dependientes del efecto placebo, tampoco
han demostrado una alta eficacia ya que al realizar grupo control y grupo
experimental (Neuenschwander, Thai, Figueroa & Pulst, 2014), no mani-
fiesta mejoras claras en el paciente. Tampoco resulta factible, por el mo-
mento, poder predecir la ELA en sus etapas primigenias, lo cual resulta
problematico, dadas las condiciones y la celeridad de la ELA en pacientes
que la padecen.

Conclusiones

La ELA es una enfermedad que, como ya se clarificd, tiende a afectar el
control muscular voluntario, y que suele acabar con la vida de los pacientes,
mayormente, por paros respitatorios. Los avances producidos a este respec-
to, dan cuenta de que se estan desarrollando nuevas tecnologias mecanicas
y electrénicas para regular la ventilacién de los pacientes, con el fin de
mejorar su CV y poder brindarles una prolongacién en su tiempo de vida.
La medicacién existente es bastante controvertida, ya que, por ser conside-
rada una enfermedad rara o poco usual, la ELA ha sido poco investigada, si
es que se la compara con enfermedades de otra etiologfa. La falta de medi-
camentos debidamente testados y regulados por los sistemas de salud a
nivel global, son una dificultad, que en ocasiones obliga a las familias de
personas con Mal de Lou Gehrig, a acudir a la medicina alternativa, la
homeopatia, tratamientos populares, tradiciones shamanicas e incluso, a
rituales milenarios para buscar una salida a la enfermedad.

El tiempo que transcurre entre el diagnéstico del Mal de Lou Gehrig
y la evolucién de la enfermedad, evidencian la carencia de tecnologias de
punta, que permitan prever la aparicién de la ELA sin necesidad de aguar-
dar a que se informe al paciente y a su familia de esta situacién cuando ya es
demasiado tarde. El dafio provocado en los sistemas neuronales inferiores y
superiores de la corteza cerebral, de la médula espinal y del tronco encefali-
co, producen todos los rasgos caracteristicos de la ELA, tanto a nivel
fisiolégico, como a nivel funcional. La carencia de herramientas para preve-
nir la aparicién de la ELA, y la inseguridad en otorgar una causa unfvoca de
la puesta en escena de la misma, es lo que mas ha dificultado la creacién de
metodologfas diagnésticas precisas y veloces, pues la batalla contra esta
enfermedad es contrarreloj y entre menos fondos haya para la investigacion
en biomarcadores, genética y neuroimagen destinados a indagar a nivel
molecular las razones de emergencia de la ELA, tanto mds se imposibilitard
proveer de adecuadas condiciones de CV para estos pacientes.
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Los mis recientes desarrollos cientificos para trabajar en torno a la
ELA, se han producido en el campo de la epidemiologia, la revision de
criterios diagnésticos diferenciales, la investigacion en relacién a las poten-
cialidades del fairmaco Riluzol, las tecnologias para mejorar el funciona-
miento respiratorio, el trabajo mancomunado y multidisciplinario entre los
distintos profesionales de las ciencias de la salud, los cuidados paliativos y la
precisién en las baterfas de CV para pacientes con ELA y sus cuidadores.
Con todos estos avances emergentes, podtia dar la impresion de que se esta
haciendo una alta inversién en el estudio clinico y experimental de esta
enfermedad, pero la realidad es un poco mas desalentadora, ya que como la
ELA esté clasificada dentro del catdlogo de enfermedades raras o inusuales,
es normal, que los servicios estatales de salud, tiendan a desviar recursos
hacfa enfermedades categorizadas como de dimensiones mucho mas pan-
démicas.

Se sugiere por ende, la creacién de baterfas multiformes, que hagan
una interface entre la neuropsicologia, la psicologia de la salud, la neurolo-
gfa, la CV, la medicina preventiva y la salud publica, para comenzar a
brindar herramientas mucho mas practicas y veloces, que puedan ser im-
plementadas por los distintos servicios de salud gubernamental, con el
objeto de comenzar desde la fase inicial de la ELA, a dar CV a estos pacien-
tes que tanto lo necesitan, generando asi, nuevos modelos asistenciales.
Estos modelos, basados en equipos transdisciplinatios, podrian brindar
mejores opciones de incremento en la CV de pacientes con ELA, tanto en
sus etapas iniciales, como intermedias y avanzadas, pues de la generacién de
baterfas médicas y neuropsicologicas de deteccién temprana de la ELA,
dependera el éxito o fracaso en el trato digno, ético y responsable de estas
personas, y en el adecuado entrenamiento y preparacion psicoafectiva que
los familiares de estos individuos, puedan tener durante el desarrollo de la
enfermedad.
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