ENFERMEDADES RARAS en Asturias

Direccion General de Salud Pablica y Participacion

Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA):
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Esclerosis Lateral Amiotroéfica (ELA):

En los estudios realizados sobre comparacion de
frecuencia de Enfermedades raras en Espafia, Asturias
presenta una elevada frecuencia de enfermedades
neurodegenerativas por encima de la media nacional
medida en térmicos de Razén de Morbilidad
Estandarizada (Atlas Nacional provincial de
Enfermedades Raras. Repier, 2006). Por ello, nos
planteamos el objetivo de intentar estimar la incidencia,
mortalidad y los diferentes factores de la esclerosis lateral
amiotroéfica (ELA) en el Principado de Asturias entre
1996-2008.

Incidencia de Enfermedades de la médula espinal (entre ellas
la Escleosis Lateral Amiotréfica. Espaiia. Extraido de Atlas
Nacional de Enfermedades Raras, Repier-2006

La Esclerosis Lateral Amiotréfica es una
enfermedad degenerativa neuromuscular en la que las
motoneuronas pierden funcionalidad y se necrosan
produciendo una debilidad y paralisis muscular
progresiva que conlleva en su dltimo estadio la muerte.

Esta debilidad comienza generando una dificultad
en la deambulacién y problemas de coordinacion
articular. Al ser progresiva empieza afectar a los pares
craneales generando alteraciones en la deglucion, en el
habla y por altimo en la respiracion con resultado de
infecciones e insuficiencia respiratoria que acaba
necesitando ventilaciéon mecanica.

En sus estadios intermedios aparecen
fasciculaciones, calambres y atrofia muscular con
afectaciéon generalmente asimétrica. La progresiéon en
unos casos es rapida y en otros casos lenta,
acompafidndose de pausas en la progresion.

Por lo general, no hay afectacion cognitiva.
Objetivos:
Este es un estudio descriptivo de calculo de

presentacion clinica, tasas de incidencia de la Esclerosis
Lateral Amiotroéfica en el periodo y medias anuales segin

el sexo, los grupos etarios y la evolucién en el tiempo, asi
como de la mortalidad en dichos casos.

La informacion procede de los registros de
actividad hospitalaria del Principado Asturias y de las
historias clinicas de cada paciente diagnosticado como
caso de Esclerosis Lateral Amiotroéfica residente en
Asturias entre 1996-2008. Se ha buscado la mortalidad en
dichos casos en el Registro de Mortalidad del Principado
de Asturias.

Resultados:

Hemos localizado en el periodo de estudio un total
de 241 casos de Esclerosis Lateral Amiotrofica residentes
en Asturias.

La tasa de incidencia media anual de los casos
detectados en el periodo es de 19,6 casos/millon, siendo
maés frecuente en hombres (55%) que en mujeres.

Incidencia de Esclerosis Lateral Amiotrofica. Distribuciéon
por edad al inicio. Asturias, 1996-2008.
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Tenian antecedentes familiares en la historia
clinica solo un 0,7% de los casos.

Esclerosis Lateral Amiotréfica. Distribucion del espectro
clinico. Porcentaje. Asturias, 1996-2008.
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Los casos se centraban al inicio del diagnostico
sobre todo en el grupo etario de 65-74 aiios (39%). Esta
edad de inicio es mas tardia de lo que convencionalmente
se cree respecto a esta enfermedad. La edad media al
comienzo de la enfermedad era de 62,6 afios (DE: 12,2).
Los casos han aparecido en su inicio en un rango entre los
19 y los 89 anos.

La mayor incidencia de aparicion de casos sucedio
entre 1999 y 2000.

Esclerosis Lateral Amiotréfica. Incidencia por aiio de
diagnéstico. Porcentaje. Asturias, 1996-2008.
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La clinica mas frecuente de la Esclerosis Lateral
Amiotroéfica fue la presentacion de debilidad muscular
(76%) y atrofia muscular (64%), fasciculaciones (65%),
disfagia (62%), disartria (62%), hiperreflexia (47%),
Babinski+ (32%). Las risas, lloros y emociones eran
menos frecuentes (<5% de los casos). La espasticidad, los
mioclonus o los reflejos abdominales fueron poco
frecuentes (<13% de los casos).

La Esclerosis Lateral Amiotrofica, en los casos de
esta serie, se complic6 en un 50% con Insuficiencia
respiratoriay en un 35% con infeccién respiratoria.
Produjo en un 15% de los casos depresién y en otro 13%
caquexia. Un 1,5% de los casos present6 tlceras de
decubito.

Esclerosis Lateral Amiotréfica. Distribuciéon de
complicaciones. Porcentaje. Asturias, 1996-2008
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Falleci6 un 81,5% de los casos, con una edad
media al fallecimiento de 68 afios.

La prueba diagndstica méas utilizada fue EMG
(80%), RNM (62%), TAC (35%), mielografia (21%), SOD1
(1%).

Copias de este documento estan disponibles en www.asturias.es = Cuidar tu salud asi como en la pagina web de
Astursalud: www.astursalud.es . Para mas informacion puede dirigirse a: Direccion General de Salud Publica y Participacion.
Consejeria de Salud y Servicios Sanitarios. Gobierno del Principado de Asturias. C/ Ciriaco Miguel Vigil, 9 33006 OVIEDO

Depdsito legal: AS 04389-2014

Los casos se trataron con Rilutec/Riluzol (67%),
antidepresivos (26%), vitaminas (15%), factores
neurotroficos (9%), IG factor 1 (7%).

Esclerosis Lateral Amiotrofica. Tratamientos aplicados.
Porcentaje. Asturias, 1996-2008.
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Con ortesis u ortopedia, un 15% uso sillas
mecanicas, un 11% necesit6 respiracion mecéanica, un 3%
comunicacién mecanica, un 8% aparatos de succiéon, un
9% oxigenoterapia, un 3% traqueotomia, un 3% férulas y
un 2% caminadores.

Esclerosis Lateral Amiotréfica. Tratamientos ortoprotésicos
aplicados. Porcentaje. Asturias, 1996-2008.
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Se les realiz6 tratamientos fisioterapicos solo a un
33% del total de casos.

Resumen

Con este estudio nos hemos aproximado al
conocimiento de los patrones de presentacion de las
Esclerosis Lateral Amiotrofica en Asturias (frecuencia,
distribucion personal y temporal) asi como el manejo
diagnostico y terapéutico que nuestro sistema aporta a
esta patologia, que hasta ahora por su escasa frecuencia
estaba relativamente poco estudiada.

Este proyecto ha sido financiado a cargo de los fondos parala
cohesion territorial 2010 del Ministerio de Sanidad y Politica
Social que fueron aprobados en el CISNS, como apoyo a la
implementacién a la Estrategia en Enfermedades Raras del
Sistema Nacional de Salud

Informe realizado por Mario Margolles !, Sara Mérida !, Pedro
Margolles 2, Paula Vega 3.

1. Consejeria de Salud y Servicios Sanitarios; 2. Facultad de Medicina y
Ciencias de la Salud. Universidad de Oviedo; 3.Servicio de Salud del
Principado de Asturias
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