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RESUMEN

Introduccion: En agosto del 2009 operamos el primer paciente con
esclerosis lateral amiotréfica (ELA).Sin embargo, hasta la fecha, todo
los investigadores informan que no hay cura para esta enfermedad.
Objetivo: Demostrar que la ELA puede ser detenida y mejorada
mediante un transplante de epiplon.

Material y Método: Presentamos a 13 pacientes con formas bulbar y
espinal de ELA. Durante la cirugia encontramos: 1) variantes
anatomicas del segmento V4 de las arterias vertebrales, 2)
aterosclerosis moderada o severa en ambos segmentos V4, 3) algunas
arterias circunflejas originadas desde las arterias espinales antero-
ventrales (AEAVs) exsangiies, 4) hipotrofia de raicillas nerviosas en la
hilera de los nervios IX, X y XI, 5)en algunos casos, hipotrofia de la
superficie anterior de las piramides e 6) hipotrofia de raices anteriores
en C5 - C6.Todos ellos recibieron transplante de epiplon a la superficie
anterior, lateral y posterior de la medula oblongada y en 5 pacientes, un
transplante adicional anivel C5-C6.

Resultados: La mejoria neurologica fue observada desde el primer dia
de la operacion y fue mayor durante los primeros dias o semanas de la
cirugia que en los siguientes meses. Actualmente, 2 pacientes con 8y 12
meses de evoluciéon postoperatoria han mejorado en un 90% los
sintomas de la forma bulbar de ELA.

Conclusion: Estos resultados indican que la forma bulbar de ELA es
originada por isquemia progresiva en el territorio intraparenquimatoso
de las AEAVs y la forma espinal por isquemia en la arteria espinal
anterior, pero a nivel C5 a TIl. Eso explicaria porque su
revascularizacion por medio del epiplon produjo mejoria neurologica.
Palabras clave: Esclerosis lateral amiotrofica, isquemia, tractos
piramidales, epiplon. (DeSC)

SUMMARY

Introduction: In August 2009 we performed surgery for the first time in
a patient with amyotrophic lateral sclerosis (ALE). However, every
published report about ALE mentions there is no cure for this condition.
Objective: To prove that the progression of ALE may be stopped and the
condition may be improved using an epiplon transplant.

Material and Method: This report presents our experience with 13 ALE
patients, affected by the bulbar and spinal forms of the disease. During
the surgical procedures, we made the following findings: 1) anatomical
variants in the V4 segment of vertebral arteries, 2) moderate or severe
atherosclerosis in both V4 segments, 3) some circumflex blood vessels
originating from the low-flow anterior and ventral spinal arteries, 4)
hypothrophy of small nerve roots in the pathway of IX, X, and XI cranial
nerves, 5) in some cases, hypothrophy of the anterior surface of the
pyramids, and 6) hypothrophy of the anterior roots in C5 - C6. Every
patient underwent an epiplon transplant upon the anterior, lateral, and
posterior aspects of the medulla oblongata, and 5 patients underwent
an additional transplant performedupon the C5-C6 territory.

Results: Neurological improvement was seen from the first
postoperative day, and it reached its maximum level during the first few
days or weeks after surgery. Nowadays, 2 patients after eight and twelve
months after surgery have had a 90% symptomatic improvement of the
bulbar form of ALE.

Conclusion: These results indicate that the bulbar form of ALE is
caused by progressive ischemia in the parenchymal territory irrigated
by the anterior and ventral spinal arteries, and that the spinal form is
caused by ischemia in the anterior spinal artery, affecting the area
between C5 and TI. This may explain why this revascularization
procedure using epiplon tissue led to neurological improvement.

Key words: Amyotrophic lateral sclerosis, ischemia, pyramidal tracts,
epiplon transplant, omentum. (MeSH)

INTRODUCCION

Hasta la fecha, todo los investigadores consideran que la
causa de la esclerosis lateral amiotrofica (ELA) no se
conoce y, por consiguiente, no tiene cura. En base a
experiencias quirurgicas previas con transplante de
epiplon a la uniébn médulo-cervical en pacientes con
neuralgia occipital primaria’, atrofia olivopontocere-
belosa™ y ELA bulbar*, decidimos colocar epiplon
(omento) sobre la decusacion piramidal en 13 pacientes
con ELA espinal y bulbar; debido a que pensamos, que
dicha enfermedad es causada por isquemia progresiva en
el territorio intraparenquimatoso de las arterias espinales
antero-ventrales (AEAVs) y /o en la arteria espinal
anterior (AEA).

1. Clinica Santa Moénica. Lima- Pert.
2. Hospital Nacional Hipélito Unanue. Lima - Peru.
3. Clinica San Marcos. Lima -Peru.
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MATERIALY METODO

Pacientes. Entre octubre del 2011 y mayo del 2012,
hemos operado en Lima-Peru, a 13 pacientes con ELA
(Tabla 1). Once pacientes fueron operados en la Clinica
Santa Mdnica, uno en la Clinica San Marcos y el ultimo
en el Hospital de la Fuerza Aérea del Peru (FAP).
Previamente, todo los casos habian sido atendidos y
diagnosticados en varios centros neuroldgicos del Pert.

Al ingreso, la edad de los pacientes oscil6 entre 33 y 77
afios, correspondiendo a 8 hombres y 5 mujeres. En 5
pacientes, el comienzo de los sintomas (calambres,
disestesias, fasciculaciones y disminucion de la fuerza
muscular ) fueron iniciados en una extremidad inferior y
después en el otro, de curso ondulante y ascendente (pie-
pierna-muslo-tronco). En 3 pacientes, los sintomas
fueron iniciados en los miembros superiores: en 2 casos
empezd en los musculos de la cintura escapulo-humeral y
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en uno, en sentido contrario (sindrome de Aran-
Duchenne) mano-antebrazo-brazo y cintura escapulo-
humeral. En los 5 pacientes restantes, el comienzo de los
sintomas bulbares también fue ondulante y progresivo,
manifestandose con disartria, disfagia, sialorrea y
debilidad progresiva para mover la lengua; excepto en el
paciente 3, cuyos sintomas bulbares aparecieron
abruptamente después de sufrir estrés. En series grandes
de ELA’, ésta forma aislada de ELA bulbar se presentd en
el 8% de casos. Asi pues, en la mayoria los sintomas
aparecieron de vez en cuando y pocas semanas 0 meses
después, se hicieron frecuentes a continuos. Es decir, el
comienzo fue insidioso, ondulante (periodos de mejoria
neurologica alternado con otros de empeoramiento) y
progresivo.

TABLA 1. Formas clinicas y etapas de enfermedades en
13 pacientes con ELA.

Casos Edad  Sexo Sintomas Etapas
( afios ) Iniciales Ingreso
1 41 M Espinal E+B v
2 45 M Bulbar B+E 111
3 77 M Bulbar B I
4 47 F Bulbar B+E 1I
5 77 F Espinal E+B v
6 54 F Espinal E+B v
7 54 M Espinal E+B I
8 41 M Espinal E+B 1
9 51 M Espinal E+B 1
10 71 F Bulbar B+E v
11 51 F Espinal E+B 1
12 49 M Bulbar B+E I
13 33 M Bulbar B II

En los pacientes con ELA espinal, el grado de nutricion
no fue mayormente afectado durante los primeros meses
o afios de enfermedad; por el contrario, en los 6 pacientes
con sintomas de inicio bulbar, la desnutricion fue rapida
y dos de ellos, llegaron con sonda nasogastrica. En
nuestra serie, ningtin paciente llegd con traqueotomia o
gastrostomia.

El tiempo de enfermedad previo a su ingreso hospitalario,
oscild entre 5 meses (paciente 3) y 4 afios (paciente 1).
Durante este tiempo, 6 pacientes ya habian recibido
oxigeno hiperbarico, logrando mejoria neuroldgica por
escasos minutos y 2 pacientes, recibieron células madre
por via endovenosa, sin ningun resultado favorable.
Ademads, para atenuar los sintomas, los pacientes
recibieron riluzol (9 casos), antioxidantes, sulfato de
quinina, carbamazepina, baclofeno, clonazepam,
imipramina y otros medicamentos como los sefialados
por otros autores”. Ademads, todo los pacientes habian
recibido rehabilitacion fisica y terapia respiratoria. Sin
embargo, 7 pacientes dormian semisentados y/o con
ayuda de oxigeno en forma de puntas nasales.

Los 13 casos operados en esta serie prospectiva, fueron
casos esporadicos y todos tuvieron como antecedente ser
fumadores crénicos y trabajar con solventes organicos
(thinner, gasolina, gases quimicos, liquidos para inodoro
y lavado de ropa, entre otros ). Dos mujeres se habian
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dedicado durante afios, a la preparacion de anticuchos.
Todo los pacientes acudieron a consulta acompanados de
familiares y portando estudios de neuroimagen,
radiografias de columna y tdrax, electromiogramas y
espirometrias, entre otros.

EXAMEN CLINICO

Ocho pacientes llegaron en silla de ruedas y con la cabeza
inclinada o con un collarin; tres pacientes llegaron
caminando con asistencia familiar y a pasos cortos; otro
paciente llegd caminando con ayuda de aparatos
ortopédicos en el pie y pierna derecha, con baston,
disartria leve, fasciculaciones en la lengua y reflejo
nauseoso disminuido (paciente 13), y el ultimo (paciente
3) llegd caminando sin ayuda pero con disartria severa,
disfagia, sialorrea, paresia de la lengua y paresia facial
periférica bilateral. Al ingreso, este paciente se
comunicaba con nosotros mediante la escritura.

En base al analisis clinico de los sintomas y signos
durante la entrevista, concluimos que el grado de
enfermedad oscild entre las etapas II a IV, en una escala
del Tal V'. El comienzo de los sintomas y su progresion
fue semejante al sefialado por otros autores”™*" .Es decir,
fue generalmente rapido, progresivo y evidente en pocas
semanas o meses.

Doce de los 13 pacientes (Tabla 1) ingresaron con
tetraparesia espastica en los miembros inferiores y
flacida en los superiores (grado I-IV) de predominio
braquial, asociado a hipotrofia en la cintura escapulo-
humeral, acompafiado de fasciculaciones difusas en todo
el cuerpo. Ademas, este grupo de pacientes presento
diversos grados de disartria, disfagia, sialorrea, voz
apagada, reflejo nauseoso disminuido o ausente, paresia
facial periférica bilateral (7 casos), paresia de los
musculos masticadores (5 pacientes), paresia marcada de
la lengua, acompafiado de hipotrofia y fasciculaciones y
dificultad respiratoria moderada. El paciente 10 presento
ademas hipoacusia bilateral severa. La gravedad de los
sintomas bulbares fue menor en pacientes que iniciaron
con ELA espinal. Cinco pacientes con varios afios de
enfermedad y cuadriparesia moderada o severa,
presentaron ademas, trastornos del caracter y cambios
afectivos. Ningun paciente tuvo deterioro de la
sensibilidad ni del control esfinteriano durante la
entrevista.

Latomografia computada (TC) y/o imagen de resonancia
magnética (IRM) de craneo y columna cervical,
mostraron lo siguiente: 1) variantes anatomicas del
segmento V4 de las arterias vertebrales (AVs), 2)
aterosclerosis cerebral, en especial de los segmentos V4
de las AVs y de la arteria basilar, muy severa en la
paciente 10, 3) cambios degenerativos en la columna
cervical, 4) hipotrofia de las pirdmides (observado en 4
casos, 5) hipotrofia de la corteza fronto-parietal ( 5 casos
y 6) microinfartos en la médula cervical y médula
oblongada (10 casos). La radiografia de térax en 6
pacientes, reveld diversos grados de fibrosis pulmonar,
siendo mayor en las dos mujeres dedicadas a la
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preparacion de anticuchos. El electromiograma en todos
los pacientes confirm¢é disfuncion de la neurona motora
inferior acompafiado de fasciculaciones, denervacion,
reinervacion y pérdida de varias unidades motoras, entre
otros hallazgos. La espirometria en 6 pacientes revelo
insuficiencia ventilatoria pulmonar y paresia de los
nervios frénicos. Todos los pacientes llegaron con
pérdida de peso. Ocho de ellos con desnutricion
moderada a severay con hemoglobina entre 10a 12 gr %.
Se encontr6é edema de miembros inferiores en 6 pacientes
pero con glicemia, colesterol y creatinina normales,
excepto con el paciente 2, quién sufrio ademas Diabetes
mellitus tipo 2.

Basado en experiencias previas con transplante de
epiplon a la union bulbo-medular, propusimos a este
grupo de pacientes y a su familia, la misma técnica
quirargica usada previamente". El cuadro clinico
preoperatorio fue documentado en videotape. En base a
los analisis de sangre, grado de desnutricion y de riesgo
quirargico, 7 pacientes recibieron uno o dos paquetes
globulares antes de la cirugia y en 4 de ellos, fue necesario
instalarle una sonda nasogastrica para mejorar su
desnutricion y balance hidro-electroliticos.

Operacion: La técnica quirGrgica fue similar a la
reportada en otros articulos**”, tanto para la médula
cervical (al nivel C5-C6) como para la médula
oblongada.

Primero: Mediante incision mediano supraumbilical,
realizamos laparotomia para extraer un segmento
rectangular de epiplon conteniendo vasos
gastroepiploicos y epiploicos con una superficie de 4 x 25
cm. aproximadamente. El drea extirpada fue afrontada y
protegida con epiplon de la curvatura mayor del
estomago. El injerto fue depositado en una rifionera con
solucion  salina a temperatura ambiente. La pared
abdominal fue cerrada por planos.

Segundo: La médula oblongada fue localizada mediante
laminectomia por extirpacién del arco posterior del atlas
y parte del axis. En solo 5 pacientes con ELA espinal
severa, realizamos otra laminectomia adicional en C5-C6
de 3 cm de altura. Al abrir la duramadre entre C2 y el
hueso occipital, encontramos con ayuda del microscopio
quirargico los siguientes hallazgos: 1) hipoplasia del
segmento V4 de la AV derecha en 8 casos, del izquierdo
en 4 y ausencia del segmento V4 derecho en uno, 2)
aterosclerosis moderada a severa en ambos segmentos
V4 de las Avs, 3) varias arterias circunflejas cortas y
largas (originadas desde las AEAVs y/o de la AEA)
exsangiies, 4) hipotrofia de varias raicillas nerviosas
dentro de la hilera correspondiente a los nervios
craneanos IX,X y XI, e 5) hipotrofia de la superficie
anterior de las pirdmides. Asi mismo, al abrir la
duramadre entre C5-C6 encontramos hipotrofia en
diversos grados de las raices anteriores de C5-Co6.

El segmento proximal del injerto (epiplon) conteniendo

vasos gastroepiploicos fue introducido a través del plano
muscular desde la zona de laminectomia hacia arriba y
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oblicuo al punto donde se localiz6 y aislo la arteria
occipital. Aqui realizamos anastomosis termino-terminal
por invaginacion™" entre la arteria occipital con las
arterias gastroepiploicas. El segmento distal del injerto
fue fraccionado de tal forma que un segmento delgado y
largo fue introducido (previa seccion del ligamento
dentado) hacia la cara anterior de la médula oblongada,
entre la raiz posterior C1 por abajo y la raiz espinal del
nervio accesorio por arriba. Este segmento de epiplon fue
fijado a la dura con seda 000, para evitar su salida por
deslizamiento. De este modo, el epiplon quedd sobre la
cara anterior, lateral y posterior del bulbo y sobre el
extremo superior de la médula cervical C1-C2. En 5
pacientes, otro segmento largo y delgado fue colocado
sobre una raiz nerviosa del plexo braquial, cara lateral y
posterior de la médula cervical a nivel C5-C6. Un tercer
segmento del injerto fue colocado sobre las laminas de las
vértebras cervicales entre C2 a C4. Finalmente, la
duramadre en ambas regiones quirurgicas fue afrontada
"laxamente" con seda 000 y el resto del area quirurgica
fue cerrada por planos. Vale recalcar, que la dura madre
en ambas zonas quirurgicas no fue cerrada a "sello de
agua". Todos los pacientes salieron del quiréfano sin
intubacioén orotraqueal y con automatismo respiratorio.
Seis pacientes recibieron un paquete globular durante el
transoperatorio.

RESULTADOS

En general, los pacientes mostraron mejoria neuroldgica,
endiversos grados, desde el primer dia de la operacién. El
cambio fue evidente en el sistema motor (movimiento y
tono) en las extremidades inferiores y/o en los superiores,
en especial en sus porciones distales: mano-antebrazo,
pie y pierna. Asi mismo, observamos también mejoria en
los signos bulbares, pero menos evidente que las motoras
de las extremidades. Cinco de los 8 pacientes que
llegaron con la cabeza inclinada o con collarin, salieron
de la clinica con mejor control voluntario de la cabeza y
en los 3 restantes, la mejoria fue escasa hasta los 6 meses
de la operacion. Cinco de estos pacientes recibieron doble
transplante de epiplén: al bulbo y a la médula cervical.
Debemos sefialar que, a semejanza de la atrofia
olivopontocerebelosa™, la mejoria neuroldgica en los 13
pacientes operados fue mejor durante los primeros dias o
semanas después del transplante que en los meses
siguientes.

La mejoria de la funcion respiratoria fue observada
alrededor de las 48 horas, mientras recibia oxigeno
hiimedo en puntas nasales o mediante mascarilla. Sin
embargo, en 3 pacientes (caso 5, 6 y 10) fue necesaria
nueva intubacion orotraqueal por presentar antecedentes
de fibrosis pulmonar, desnutricion y bajos niveles de
saturacion de oxigeno. La paciente 10 fallecio a las tres
semanas de la cirugia por complicaciones respiratorias.
Esta mujer dedicada a la preparacion de anticuchos
experimento, durante las dos primeras semanas, mejoria
motora en la lengua, gestos faciales, masticacion y hasta
en la agudeza auditiva. El paciente 3, presento rapida
mejoria en sus sintomas bulbares como la disartria,
deglucion y movilidad de la lengua, salié de alta al quinto
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dia de la operacion comunicandose verbalmente en
aproximadamente el 50% y mediante la escritura,
caminando sin ayuda y con recomendacion para ser
rehabilitado por un foniatra; pero fallecio al cuarto mes
como consecuencia de una severa depresion y suicidio.
La paciente 6, también fallecio en su domicilio a los cinco
meses de la operacion. Durante su estancia hospitalaria
mostr6 mejoria neuroldgica tanto motora como de los
sintomas bulbares; pero el estrefiimiento crénico y la
poca ingesta de alimentos fue minando su salud siendo
muchas veces necesario realizarle maniobras rectales
por impactacion fecal, murid6 por complicaciones
respiratorias. Por el contrario la paciente 4, a un afio de
evolucion y el paciente 13 a ocho meses de la cirugia,
presentan una mejoria del 90% (ambos casos tienen
videotape pre y postoperatorio). Estan trabajando en sus
actividades cotidianas y sin haber recibido una terapia
rehabilitadora adecuada. En la figura 1 A y 1 B,
mostramos la IRM pre y postoperatoria del paciente 13.

FIGURA 1A. IRM preoperatorio (sin contraste) mostrando, la
union bulbo - medular, las amigdalas cerebelosas y aterosclerosis
del segmento V4 de la arteria vertebral izquierda.

FIGURA 1B. IRM postoperatorio (sin contraste) mostrando
epiplon en la cara anterior, lateral izquierda y posterior de la
uniéon bulbo-medular, a los 8 meses de la cirugia. En un paciente
con ELA bulbar.

Acta Med Per 30(2) 2013

DISCUSION

Nuestros resultados indican que ambas formas clinicas de
ELA tienen un origen isquémico en el territorio
intraparenquimatoso de las AEAVs y /o en el territorio de
la AEA; porque en contraste a ésto, su revascularizacion
por medio del omento produjo mejoria neuroldgica,
semejante al caso clinico reportado previamente™. Sin
embargo, con la finalidad de aclarar la etiologia y
fisiopatologia de esta enfermedad, deseamos comentar
datos neuroanatémicos, vasculares y patoldgicos ya
conocidos en el territorio intraparenquimatoso de las
AEAVsydelaAEA.

Primero: Cada piramide rostral a la decusacion esta
integrada por un poco mas de un millén de axones”, de los
cuales el 85% a 90% se cruzan para descender por el
tracto corticoespinal lateral*”. El resto de fibras directas
descienden por el tracto corticoespinal ventral hasta la
regién medio toracica, pero al final, terminan igualmente
cruzandose'*”. En las piramides las fibras de la mitad
anteromedial terminan en la médula cervical; mientras
que las fibras de la porcién anterolateral lo hacen en la
médula lumbosacra (Figura 2)'. Asi pues, alrededor del
50% del tracto piramidal termina en la médula cervical, el
20 % eneltroncoy el 30 % en lamédula lumbosacra'“.

RIGHT LEFT

FIGURA 2. Diagrama esquematico de la union bulbo
medular, mostrando el curso de la via piramidal con sus
dos porciones: anterolateral y anteromedial. Arm: brazo.
Leg: pierna. CRC: centro reflejo cadio vascular (tomado

de referencia 4).

Segundo: Alrededor del 10% de las fibras piramidales
terminan directamente sobre moto neuronas alfa de la
médula espinal y el resto, la inmensa mayoria, lo hace a
través de interneuronas de la zona intermedia (laminas IV
a VII), localizadas entre el cuerno anterior y el posterior .
Las fibras piramidales largas (originadas de las células
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de Betz), estan esparcidas dentro de la porcion
anterolateral de las piramides y son las encargadas del
movimiento de los miembros inferiores y parte inferior

4,15,1

del tronco™"™".

Tercero: En la médula oblongada, los nucleos ambiguos
(constituidos por alrededor de 1,900 neuronas cada uno)
son los encargados de inervar a los musculos motores de
la laringe, faringe, paladar blando y tercio superior del
esofago. Ocupan una altura intrabulbar de 16 mm y las
neuronas de su mitad inferior inervan a la laringe"”.Por
tanto, es un nucleo fragil de ser lesionado por isquemia.
Rostralmente estd separado 3 mm del nticleo del facial
(constituido por 6,800 neuronas cada uno) y a 2 mm del
nicleo motor del trigémino (constituido por 5,500
neuronas cada uno); por el contrario, el extremo caudal
del nticleo ambiguo esta muy proximo al nticleo central y
accesorio de la médula cervical®”. El nicleo del
hipogloso (constituido por 8,000 neuronas cada uno)
ocupauna altura de 18 a20 mmy a nivel caudal, muchas
veces se entremezclan con neuronas del asta anterior de
CI.

Cuarto: En la médula espinal, los grupos neuronales del
cuerno anterior también tienen un arreglo topografico.
Ademas de lo sefialado en la figura 3, las neuronas de los
nucleos central, frénico y accesorio (comprendido entre
C1 a C6)” del cuerno anterior inervan al diafragma a
través del nervio frénico, al trapecio y al
esternocleidomastoideo a través de la rama externa del
nervio accesorio'*"”; mientras que las neuronas de la
porcion medial (nucleos ventromedial y dorsomedial ) de
la médula toracica, suplen a los musculos del tronco, en
especial alos muasculos intercostales'™"*".

Hand

FIGURA 3. Dibujo de 1a médula cervical, mostrando la
arteria espinal anterior (ASA) y las arterias sulcales que
vascularizan al cuerno anterior, parte del cuerno
posterior y porcion medial del tracto corticoespinal
lateral. VCST: tracto cortico espinal ventral. ARA: arteria
radicular anterior ( tomado de referencia 11).

Quinto: El segmento V4 de las AVs presentan variantes
anatémicas en cerca del 16% de las personas,
relacionadas con su calibre uni o bilateralmente o con
ausencia de uno de ellos™*. Del mismo modo, el origen
de las AEAVs sufren multiples variaciones en la
superficie anterior del bulbo™*. Cuando estan presentes,
el diametro promedio de cada uno de ellos es de 0,80 mm
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(rango de 0,34 mm a 1,12 mm)***. La decusacion
piramidal y areas circunvecinas son vascularizadas por
los ramos cortos y largos originados desde las AEAVs.
Asi mismo, muchas arterias menores a 0,10 mm perforan
directamente a las piramides™*. Estos ramos arteriales y
otros ramos perforantes de las AVs vascularizan también
a los nucleos ambiguos, nucleos del hipogloso y
secundariamente, a los nticleos faciales y motores del
trigémino, entre otros*"”*. Por consiguiente, estos ramos
originados desde las AEAVs y AVs vascularizan
principalmente a la decusacion piramidal, nucleos
bulbares y a la mitad superior de la médula cervical, en
especial a neuronas que inervan a los musculos
esternocleidomastoideos”.

Sexto: La AEA formada en el 45,4% de los casos por las
dos AEAVs descienden hasta el nivel C5-C6'*y aqui,
recibe arterias colaterales (arterias radiculares
anteriores) de los ramos profundos de las arterias
tirocervical, costocervical y de la arteria cervical
ascendente***”’, para incrementar el flujo sanguineo
ascendente y descendente hasta el segmento espinal T2".

Séptimo: En la médula cervical, la AEA emite ramos
escalonados en su trayecto descendente, denominadas
arterias del surco anterior (didmetro promedio 0,21 mm)
%% Una o dos de estas arterias sulcales vascularizan
ambos cuernos anteriores de la médula, para nutrir a los
nucleos motores de las extremidades superiores, para el
trapecio y el diafragma'*'™"; para los cuernos posteriores;
porcion medial del tracto corticoespinal lateral y del
tracto corticoespinal ventral como se ilustra en la figura 3.
Luego la porcién caudal de la AEA es suplida
esencialmente por las arterias tirocervical, costocervical
y por laarteria cervical ascendente'™"***,

Octavo: Aproximadamente el 90 a 95% de las personas
con ELA, son casos esporadicos, y el resto, tienen
cardcter familiar™”. Dicha enfermedad se inicia
generalmente entre los 50 a 60 afios de edad y a menudo
es mas frecuente en los hombres'"'. Rara vez aparecen en
nifios y adolescentes.

Noveno: El sitio mas comun para estenosis u oclusion
por aterosclerosis es usualmente en el origen de las Avs”;
seguido por los segmentos V4 de las AVs y el extremo
proximal de la arteria basilar*”. Por tanto, la columna
cervical, lamédula espinal y oblongada son susceptibles
al dafio isquémico.

En resumen, en base a los datos arriba sefialados y al
resultado postoperatorio obtenido en los 13 pacientes con
ELA; creemos que la forma bulbar es causada
esencialmente por isquemia progresiva en el territorio
intraparenquimatoso de los ramos de las AEAVs;
mientras que la forma espinal (sindrome de Aran-
Duchenne) es debida a isquemia en las arterias del surco
anterior (arterias sulcales) a nivel C5-T1 de la AEA. Asi
se explicaria porque la forma bulbar provoca
inicialmente monoparesia crural, paraparesia o
cuadriparesia y/o disartria, disfagia y paresia de la
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lengua. Mientras que en la forma espinal, la isquemia
provoca alteraciones sensitivas, disfuncion cardiaca®,
fasciculaciones y atrofia en las extremidades superiores,
en especial, en los musculos de la cintura
escapulohumeral®™. Pero al final, ambas formas de ELA
lesionan a la médula cervical (nticleos centrales, frénicos
y accesorios), piramides, nucleos bulbares y hasta los
nucleos faciales y motores del trigémino, localizados en
la parte inferior de la protuberancia. Luego, es de esperar
que en las etapas IV y V de esta enfermedad’, haya severa
pérdida neuronal en los nticleos ambiguos, hipoglosoy en
los nucleos centrales, frénicos y accesorios de la médula
cervical (encargados de sostener la cabeza) y de la
funcidn respiratoria. Del mismo modo, la hipotrofia en
las piramides bulbares sugieren cambios degenerativos
Wallerianos hacia abajo y degeneracion retrdgrada y
transneuronal hacia arriba®, como los hallazgos
observados en la mayoria de nuestros pacientes con
ELA, enlasetapas Il yIV.

Por el contrario, los resultados obtenidos en los pacientes
4y 13 son claros ejemplos que el diagnostico temprano y
la poca severidad del dafio al territorio de las AEAVs y/o
de la AEA pueden ser revertidos, al ser revascularizados
con epiplon*”. Del mismo modo, la rapida mejoria
neuroldgica de los sintomas bulbares del paciente 3,
sugieren que la despoblacion neuronal en los ntcleos
ambiguos, nucleos del hipogloso y de los nucleos del
facial no fueron severos porque la revascularizacion de
las neuronas residuales en isquemia mejoraron
rapidamente su funcion durante los primeros dias del
postoperatorio.

Finalmente, deseo comentar, que uno de nosotros (HR) a
examinado hasta la fecha 173 pacientes con ELA, en
diversos grados de enfermedad. Un poco més de la mitad
de ellos, ya habian recibido riluzol y manifestaron escasa
o nula mejoria con este medicamento. Por otro lado,
Deda y col.” reportaron sobre la inyeccion de células
madre al espacio subaracnoideo anterior de la médula
cervical alta (a través de laminectomia C1-C2) en 13
pacientes con ELA bulbar y observaron mejoria
neurologica en 9 casos, ningun cambio en uno y 3
pacientes murieron entre 1 a9 meses de la cirugia, debido
a complicaciones respiratorias y cardiacas. Esta técnica
es lamas cercana a la nuestra, porque nosotros colocamos
epiplon sobre la cara anterior, lateral y posterior de la
médula oblongada y a través de este tejido: 1)
revascularizamos al territorio de las AEAVS™*"* y 2)
proporcionamos células madre al parénquima lesionado

4,35,36,38

yrevascularizado .
CONCLUSIONES

Nuestros resultados indican que la forma bulbar de ELA,
es causada esencialmente por isquemia progresiva en el
territorio intraparenquimatoso de las AEAVs; mientras
que laforma espinal, por isquemia en el extremo distal de
la AEA, especialmente entre C5-T1. Ambas formas
clinicas, secundarias a aterosclerosis asociado a
variantes anatomicas de las arterias en dichas regiones.
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Esto explicaria porque su revascularizacion con epiplon,
produjo mejoria neuroldgica. Por estas razones, creemos
que la ELA no es una enfermedad neurodegenerativa,
sino de origen microvascular; no visualizado con ningun
estudio de neuroimagen tales como la tomografia
computada y angioresonancia, entre otros. Futuros
estudios de autopsia son necesarios para apoyar estos
hallazgos quirurgicos en la médula cervical y oblongada,
en pacientes con ELA.
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