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amiotrot ica (E)LA)

Se caracteriza por degeneracion de neuronas
motoras superiores e inferiores provocando La
denervacién y atrofia de fibras motoras.

TiposS Segun Su origen

ELA familiar ELAT).

Sigue un patrén Autosomico dominante
secundario a mutaciones en genes asociados
con La degeneracion de La neurona motora.
ELA esporadica (ELAS):

De origen esporadico por multiples factores.

& °
climica
Las manifestaciones clinicas se-presentan
progresivamente y en diferentes sistemas.

Sintomas / Signos

Debilidad muscular indolora,
Inicio en torpeza, deterioro de habilidades
: motoras finas, rigidez de
EEp extremidades, trastornos de la
(#5-80%) marcha, caida de muKeca/pie,
fasciculaciones, calambres.

nicio bulbar disartria o cambio de voz, afecto
s . pseudobulbar, disfagia y/o pérdida
(20-25%) de peso, babeo y asfixia al tragar.

Inicio Disnea de esfuerzo o en reposo,

respiratorio | ortopnea, disomnia y/0 somnolencio
(£3%) diurna.
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fisiopatologia

No Se sabe con exactitud la causa pero
algunos factores que influyen en La
homeostasis celular de las motoneuronas y
contribuyen a una muerte celular sow:
e Factores genéticoS, mutaciones en
genes TDP-u3, FUS y SOD1; expansion
intronica de C9O0RF72 (ligado al

cromosoma 9p). f A ¢ ‘{L
]
« Alteraciones en el metabolismp® &

\ )
proteico: eromatolisis, y agregado de

proteinas mal plegadas implicadas en
la proteostasis.

 Niveles elevados de especies reactivas
de oxigeno; por mutacién en SOD1.

o Alteraciones en el transporte axonal.

o Acumulacién excesiva de glutqmato P
que Lleva a Lo excitoxicidadma s K

il W ™ .ﬂ
o Inflamacién neurogénico.que |

Pronéstico de vida es de 3-S5 aRos
aprox. debido a que se conduce a una
muerte por paralisis respiratoria.



