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Conclusiones: Las caracteristicas epidemiolégicas de la ELA en la CABA son similares a las
reportadas en la literatura. Son necesarios estudios mas amplios para determinar si estos

hallazgos son aplicables al resto de la poblacién argentina.
© 2017 Sociedad Neuroldgica Argentina. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

Multicentric epidemiological study in amyotrophic lateral sclerosis in the
Autonomous City of Buenos Aires
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Introduction: Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease of unk-
nown cause, characterized by the simultaneous involvement of the upper and lower motor
neurons. Epidemiological studies have estimated its annual incidence between 0.31 and 3.2
and its prevalence between 0.8 and 8.5 cases per 100,000 inhabitants. The epidemiological
information in our country is limited to specialized centers. The present study presents the
results of an epidemiological study in ELA performed in the Autonomous City of Buenos
Aires (CABA).
Methods: A multicentric retrospective study was conducted. Patients with defined and proba-
ble ALS according to the El1 Escorial Criteria, evaluated between January 1,2012 and December
31, 2013, who lived in the CABA at the onset of symptoms, were included. The calculation
of the incidence was based on the 2010 census.
Results: We included 103 patients (55 men), with a mean age of 64 years. The onset of symp-
toms was in the lower limbs at 39%, upper extremities at 25% and bulbar at 26%. The initial
symptom was weakness in 58% and dysarthria in 20%; 9% had dementia associated with ALS.
The mean time to diagnosis was 14.5 months. Thirty new cases/patients were diagnosed
between 01/06/2012 and 01/06/2013, with an incidence rate of 1.04 per 100,000 inhabitants.
Conclusions: The epidemiological characteristics of ALS in CABA are similar to those reported
in the universal literature. Further studies are needed to determine if these findings are
applicable to the rest of the Argentine population.

© 2017 Sociedad Neuroldgica Argentina. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights

reserved.

Introduccién

con un sistema de salud bien desarrollado, el diagnéstico
demora en promedio un afio’.

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad
neurodegenerativa progresiva, idiopatica, caracterizada por el
compromiso simultdneo de las neuronas motoras superior e
inferior?.

Su edad de comienzo es variable, desde los 20 afios hasta
edades avanzadas. La mayor parte de los enfermos comienzan
entre los 45 y los 70 anos, con un pico de incidencia entre los
55 y los 65 anos”. Los hombres suelen ser méas afectados que
las mujeres, con una relacién que oscila entre 1,2:1y 2,6:1°.

El 90-95% de los casos de ELA son esporadicos; las formas
familiares representan aproximadamente del 5 al 10%' y no
difieren desde el punto de vista clinico excepto por la relacién
hombre/mujer, que es 1:13%.

Entre el inicio de los sintomas y la confirmacién del diag-
nostico transcurre un tiempo promedio de 13 a 18 meses. Este
retraso podria deberse a sucesivas derivaciones entre profe-
sionales o sintomas iniciales inespecificos, o a que estos son
negados, subestimados o no reconocidos por el paciente y pro-
fesionales no especialistas en neurologia®. Incluso en paises

La ELA es una enfermedad mortal en un breve plazo; la
mitad de las personas fallecen en menos de 3anos, un 80%
en menos de 5afios y méas del 95% en menos de 10 afios®. Son
factores prondsticos adversos la consulta médica tardia con
el especialista, la edad superior a 50afios, el predominio cli-
nico atroéfico, el deterioro rapido de la capacidad vital forzada,
el inicio bulbar, el estado de malnutricién y la afectacién de
funciones cognitivas ejecutivas’.

Los estudios epidemiolégicos han estimado una inciden-
cia anual mundial de la enfermedad relativamente uniforme,
entre 0,31 (Hong Kong) y 3,2/100.000 habitantes (Limousine,
Francia) y una prevalencia entre 0,8 (Ciudad de México) y
8,5 casos por 100.000 habitantes (Varmland, Suecia)’. Chid
et al.? realizaron una revisién sistematica de estudios sobre la
epidemiologia de la ELA publicados entre 1995y 2011. Se iden-
tificaron mas de 1.700 articulos, evaluandose 37 que cumplian
los criterios de inclusién y exclusién. El nimero de estudios
por regién fue de 25 en Europa (11 en Italia), 5 en América
del Norte, 6 en Asia y el Pacifico y uno en América del Sur
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(Uruguay). La incidencia de ELA estimada en este trabajo para
Europa fue de 2,08.

En América Latina el tunico estudio epidemiolégico
prospectivo poblacional hasta la fecha, realizado en
la Republica del Uruguay, encontré una incidencia de
1,37/100.000 habitantes®.

En lo que respecta a nuestro pais, un estudio realizado en
el Hospital Ramos Mejia de la Ciudad Auténoma de Buenos
Aires (CABA) en el periodo 2001-2008° reporté una inciden-
cia de 6/100.000 habitantes. Por otra parte, la incidencia en
un estudio retrospectivo de 7 anos llevado a cabo en el Hos-
pital Italiano de la Ciudad de Buenos Aires (HIBA) fue de
3,7/100.000 habitantes™©.

Segun datos del dltimo censo del Instituto Nacional de
Estadisticas y Censos'>'? (2010), la CABA, capital de la Repu-
blica Argentina y principal nudcleo urbano del pais, tiene
un total de 2.890.151 habitantes (54% mujeres). Su piramide
poblacional refleja un sostenido descenso de la natalidad,
con el estrechamiento de su base, mientras que los procesos
migratorios han provocado un ensanchamiento en las eda-
des adultas y ancianas, en especial en la poblacién de entre
20 y 40 afos (32,49%). Los mayores de 60 afos representan el
21,67%. Su sistema de salud, similar al resto del pais, se con-
forma por el sistema publico, accesible al total de la poblacién
(18,7%), el sistema de Obras Sociales (42,1%) y el de la salud
privada (11,2%), existiendo la variante prepaga o mutual via
obra social (21,6%). Un 6,4% se encuentran cubiertos por 2 o
mas sistemas.

El presente trabajo se propuso disenar y llevar a cabo un
estudio que permita determinar las caracteristicas epidemio-
logicas de la ELA en la CABA.

Materiales y métodos

Se llevé a cabo un estudio epidemiolédgico retrospectivo del
periodo comprendido entre el 1 de enero de 2012 y el 31 de
diciembre de 2013.

La poblacién estuvo conformada por pacientes con diag-
néstico definitivo o probable de ELA segin los criterios
diagnésticos de El Escorial de la Word Federation of Neurology*3
que al momento del diagnéstico residian en la CABA.

Los datos fueron obtenidos por neurélogos y neurofisiélo-
gos del drea bajo estudio de instituciones publicas, privadas y
obras sociales.

Se utilizé un cuestionario estructurado. Se registraron las
siguientes variables: datos demogréficos, clinicos, escolaridad,
etnia, ocupacién, consumo de alcohol, drogas, tabaco, aler-
gias, exposicién a téxicos laborales/ambientales, residencia
en zona rural, familiar con ELA, sintoma de inicio, fecha de
inicio de los sintomas, fecha de diagnéstico, gastrostomia,
uso de ventilacién no invasiva, traqueotomia, asistencia res-
piratoria mecénica, presencia de demencia y tipo de variante
de ELA.

Una comisién del Grupo de Trabajo de Sistema Nervioso
Periférico de la Sociedad Neurolégica Argentina realizé la
supervisién del estudio y se designé un becario para contactar
a los centros médicos que participaron del estudio, recolectar
los datos y completar la base de datos. El estudio fue aprobado
por los comités de ética de las instituciones participantes.

Analisis estadistico

Se realizé un estudio descriptivo. La incidencia (definida como
el nimero de casos nuevos diagnosticados en un ano y por
cada 100.000habitantes) correspondié al periodo compren-
dido entre el 1 junio de 2012 y el 1 de junio de 2013 (incidencia
anual). La prevalencia puntual fue definida como el nimero
de pacientes viviendo con ELA en la CABA al 1 de junio de
2012 (dia de prevalencia). Unicamente casos que comenzaron
su enfermedad ese dia o antes de ese dia fueron incluidos.

Se ingresaron aquellos pacientes con residencia en la CABA
al momento del diagnédstico. Se calculé incidencia y prevalen-
cia por edad y sexo especificas, y tasas de incidencia y preva-
lencia ajustadas a la poblacién estandar de Argentina. Para los
célculos de incidencia y prevalencia se utilizé6 como denomi-
nador la poblacién estimada segun el censo del afio 2010.

Resultados

En un periodo de 2afos se incluyeron 103 pacientes. El 53%
eran de sexo masculino. La mediana de edad fue de 64 anos
(con un minimo de 31 y un maximo de 88). El pico de edad
al momento del diagnéstico fue entre los 61 y 70anos. Las
caracteristicas generales de la muestra se resumen en la
tabla 1.

El 15% (15 pacientes) habian vivido en zona rural y el 2%
(2 pacientes) tenian un familiar de primer grado con ELA. El
59% (61) eran caucésicos y el 27% (28) latinos.

El 23% (24) tenian formacién universitaria, el 22% (23)
secundaria, y el 11% (11) primaria. El 44% (44) no tenian for-
macién académica.

Las principales ocupaciones laborales fueron: 16% (16) ama
de casa, 15% (15) profesionales, 8% (8) administrativos y docen-
tes, siendo agricultor un solo paciente.

Un 10% (10) de los pacientes habian estado expuestos al
consumo de alcohol, un 23% (24) eran fumadores, y el 1% (1)
habian sido expuestos a posibles téxicos laborales.

El 58% (60) cumplian criterios para ELA definitiva.

El inicio de los sintomas fue en miembros inferiores
en el 39% (40), extremidades superiores en el 25% (26),
bulbar en el 26% (27) y generalizado en el 2,9% (3) (tabla 1).
El inicio bulbar fue mds frecuente en mujeres; lo presenta-
ron 17 pacientes de sexo femenino (35%), pero solo 10 hombres
(18%).

El sintoma inicial fue debilidad en el 58% (60), y disartria en
el 20% (21). E1 9% tuvieron un cuadro de demencia frontotem-
poral asociado a ELA.

El tiempo medio hasta el diagnéstico fue de 14,5 meses, con
un minimo de 2 meses y un maximo de 60 meses. La mediana
de edad al momento del diagnéstico fue de 66 afios para toda
la poblacién, con un rango intercuartil (RIC) de 52-74anos,
65,5 afios para los hombres (RIC: 49-71 anos) y 68 afios para las
mujeres (RIC: 55-76 afos).

Se diagnosticaron 30 nuevos pacientes entre el 01/06/2012
y el 01/06/2013, con una tasa de incidencia ajustada a la pobla-
cién de la CABA, segin el Giltimo Censo Nacional del afio 2010,
de 1,04 (IC 95%: 0,7-1,4) por cada 100.000 personas/afno (p/a).
La tasa de incidencia fue de 1,5 casos nuevos por 100.000 p/a
para los hombres (superando a la media poblacional) y de
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Tabla 1 - Caracteristicas generales de la poblacion

Total N =103 % Incidencia N =30 % Prevalencia N =94 %

Edad media 64 63,7 63,6
Sexo masculino 55 53 20 67 51 54,2
Zona rural 15 15 5 17 15 15,9
ELA familiar 2 2 0 0 2 3
Localizacién inicial

MMSS 26 25 6 20 26 27,6

MMIIL 40 39 11 37 37 39,3

Bulbar 27 26 8 27 26 27,6

Generalizada 3 2,9 0 0 0 0
Sintoma inicial

Debilidad 60 58 17 57 57 60,6

Fasciculaciones 5 5 1 3 5 5,3

Disfagia 5 5 3 10 5 5,3

Disartria 21 20 4 13 20 21,2

Trastorno en la marcha 2 2 0 0 1 1
Asistencia ventilatoria mecdnica 8 7,8 3 10 7 7,4
Espirometria 71 69 20 67 69 73,4
Gastrostomia 6 6 2 7 5 5,3
Decesos 9 9 3 10 -

0,6 por 100.000p/a para las mujeres, con un cociente mas-
culino/femenino de 2,5. La méaxima tasa de incidencia en
hombres se registr6 entre los 70 y 79 anos, con un valor de
9,25 por 100.000 p/a (fig. 1).

La tasa de prevalencia fue de 3,25 (IC 95%: 2,9-3,6) casos por
cada 100.000 p/a (4,14 para el sexo masculino y 1,05 para el sexo
femenino). El cociente masculino/femenino de prevalencia fue
de 3,9.

E1 69% (71) tenian realizada una evaluacién mediante espi-
rometria, el 8% (8) se encontraban en ventilacién no invasiva y
el 8% (8) en asistencia ventilatoria mecanica. El 6% (6) habian
requerido gastrostomia.

Al momento de realizar el estudio 9 pacientes (9%,
4hombres y 5 mujeres) habian fallecido.

Discusién

En nuestro trabajo, al igual que lo reportado en la bibliogra-
fia internacional, la mayoria de los pacientes pertenecian al
sexo masculino, el grupo etario predominante fue entre los 60

y 70anos, y la menor frecuencia de casos se registr6 en los
menores de 40 anos.

La edad promedio de los pacientes al inicio de los sintomas
fue de 60,8 anos, valor similar al de la revisiéon bibliografica
de Chid et al.? (624 3,8afos) y al trabajo de Vazquez et al.?
en Uruguay (59anos), sin encontrarse diferencias por sexo.
Bettini et al.’® reportaron, en un hospital de referencia de
la CABA, un promedio de edad al momento del inicio de los
sintomas de 72 anos, lo que podria estar relacionado con las
caracteristicas particulares de la poblacién de dicho centro
asistencial.

La mediana de edad al diagnéstico fue de 65,5 anos para
los hombres y 68anos en las mujeres, similar al trabajo de
Logroscino et al.#.

El tiempo medio hasta el diagnéstico fue de 14,5meses
desde el inicio de los sintomas, similar al valor encontrado
en el trabajo de Chio et al.?, de 12,6 meses, y algo mas prolon-
gado que el hallado en Uruguay” (10,9 meses) y en el trabajo
de Bettini et al.’? (9,2 meses), aunque en el ltimo caso esta
diferencia podria deberse a que dicho estudio se realizé en
una institucién que cuenta con un centro especializado en el
estudio y tratamiento de enfermedades neuromusculares.
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Figura 1 - Incidencia de esclerosis lateral amiotréfica en la Ciudad Auténoma de Buenos Aires (segin el Censo Nacional

2010).
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La frecuencia de casos familiares de ELA en este estudio
fue similar a la del llevado a cabo en Uruguay® (2 y 4%, res-
pectivamente), con un nimero poblacional similar en ambos
estudios y realizandose en ambos el diagnéstico por antece-
dentes familiares sin llevarse a cabo estudios genéticos.

La tasa de incidencia ajustada a la poblacién de la CABA
seglin los resultados de este estudio fue de 1,04 por 100.000 p/a,
similar a aquellas reportadas en Uruguay (1,4)%, Estados Uni-
dos (1,7),Japdn (1,4) y algo menor a la global de paises europeos
(2,08). La tasa de incidencia en Europa, de todos modos, varia
seglin la regién (de 0,5 en Belgrado a 3,6 por 100.000 p/a en
islas Feroe), y es en general mayor si el estudio fue realizado
de forma prospectiva (incidencia media de 2,39) que retrospec-
tiva (incidencia media de 1,52)°. Logroscino et al.'* informan
una incidencia cruda anual en el continente europeo de 2,2 en
un trabajo que incluyé pacientes de Irlanda, Escocia, Italia y el
Reino Unido,

La incidencia por sexo fue mayor en hombres, con una pro-
porcién hombre/mujer de 2,5, similar a la de Uruguay (2,3), y
mayor que la de Europa (1,3)™.

La prevalencia de ELA ajustada a la poblacién de la CABA
seglin este estudio fue de 3,25 por 100.000 p/a, con una propor-
cién hombre/mujer de 3,9. En el estudio publicado por el Cen-
tro de Vigilancia Epidemiolégica del registro nacional de ELA
del Centro de Prevencién y Control de Enfermedades de Esta-
dos Unidos’ se encontré una prevalencia similar (3,9), con
una proporcién hombre/mujer de 1,56. Estos valores son algo
mads bajos que los reportados en Porto Alegre (Brasil)'® (5), y
que la prevalencia media global estimada por Chid et al. (4,48)°.

La diferencia observada entre las tasas relativas de inciden-
cia (proporcién de 2,5) y prevalencia (proporcién de 3,9) por
sexo sugiere una mayor sobrevida de los pacientes de sexo
masculino afectados por la enfermedad. En la bibliografia el
efecto del género sobre el prondstico de los pacientes con ELA
es controvertido, aunque algunos trabajos sugieren una menor
sobrevida en las mujeres®’ En nuestra poblacién en particu-
lar la diferencia podria explicarse, al menos en parte, por el
mayor numero de casos de ELA de comienzo bulbar, de peor
prondstico, en pacientes de sexo femenino.

En cuanto al sitio de inicio por edad y sexo, en ambos sexos
predominé el inicio en miembros, pero se observé un aumento
progresivo de frecuencia de inicio bulbar en mujeres en rela-
cién con la edad (fig. 2). Este incremento fue tan notable que
la ELA de comienzo bulbar fue globalmente mas frecuente en
mujeres que en hombres, a diferencia de los otros sitios de
comienzo de la enfermedad. Entre los hombres la frecuencia
de sintomas bulbares fue relativamente estable en todos los
grupos etarios, excepto en mayores de 80 anos, en quienes no
se presentaron casos. Otros estudios también coinciden en la
mayor frecuencia de formas de inicio bulbar en mujeres, sobre
todo mayores de 50 afios>”.

Los resultados encontrados en incidencia, prevalencia y los
principales aspectos epidemiolégicos indican que la ELA en la
CABA tiene en general caracteristicas similares a las repor-
tadas por la bibliografia mundial. Este hallazgo es de algin
modo contrapuesto a la suposicién previa de algunos de los
autores de este trabajo de que esta enfermedad debia ser mas
frecuente en la CABA que en otras regiones del pais. Es posi-
ble que, ademaés del sesgo dado por la subespecializacién de
quienes participaron en el estudio, influya en esa percepcién
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Figura 2 - Inicio bulbar de acuerdo con el grupo etario y el
sexo.

el hecho de que muchos pacientes que viven en la provincia de
Buenos Aires, en regiones cercanas a la CABA, buscan atencién
en centros especializados de esta localidad.

Este estudio es pionero en evaluar globalmente las carac-
teristicas epidemiolégicas de la ELA en la CABA. No es posible
descartar que en el mismo exista un subregistro de pacien-
tes dadas las limitaciones encontradas en obtener fuentes
alternativas de informacién, la existencia de un sistema de
salud heterogéneo y la posibilidad de que haya pacientes
con diagnéstico erréneo o que fallecieran antes de realizarse
un diagnéstico definitivo. Las conclusiones del mismo, por
otra parte, no son necesariamente extrapolables al pais en
su conjunto, dado que la poblacién de la CABA tiene una
configuracién particular, como asi también una distinta acce-
sibilidad a los servicios de salud y posibilidad de atencién por
un médico especialista.

Conclusion

La incidencia de ELA en la CABA es de 1,04 por 100.000p/a
y la prevalencia es del 3,25 por 100.000p/a. Estos valo-
res son similares a los reportados internacionalmente.
Son necesarios estudios mas amplios para determinar si
estos hallazgos son aplicables a la poblacién argentina en
general.

Responsabilidades éticas
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