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ANTECEDENTES

• Mujer, 57 años, hernia discal L4-L5 y rinitis alérgica.

• Debilidad y dolor en los dedos de las manos de predominio derecho: EMG: 
neuropatía focal por atrapamiento del nervio mediano a nivel del carpo.

• Rizartrosis derecha con atrofia musuclar. 

• EMG: afectación preganglionar de grado severo de las raíces que inervan
la musculatura de ambos MMSS dependientes de C8-T1 con signos activos de denervación.

• ELA: enfermedad neurodegenerativa rápidamente progresiva con una supervivencia 
media de 3-5 años desde el inicio.



PRUEBAS DE VALORACIÓN:
● Subjetivas:  Buen estado general, consciente y orientada. Mano derecha muy poco 

válida, sin síntomas en miembros inferiores (MMII). No disartria ni disfagia.

● OBJETIVAS
● Exploración física por neurología en el momento del diagnóstico: 
● Respuesta plantar flexora bilateral. Signo de Romberg negativo. Marcha en tándem y 

coordinación normales. 
● Fuerza:  atrofia de interóseos bilateral en manos, debilidad de prensión en miembro 

superior derecho
● Sensibilidad: hipoestesia algésica en pierna derecha 

● Exploraciones complementarias:
● EMG, analítica normal.



HISTORIA FARMACOTERAPÉUTICA Y 
MEDIDAS NO FARMACOLÓGICAS

● Lansoprazol 20 mg
● Domperidona 10 mg
● Acetilcisteína 600 mg
● Megestrol 160 mg
● Toxina botulínica 75 UI
● Mirtazapina 15 mg
● Risperidona 0,5 mg
● Riluzol 100 mg
● Taurursodiol y fenilbutirato de 

glicerilo. 

● Fisioterapia, terapia ocupacional, 
unidad de nutrición, sonda 
nasogástrica , ventilación mecánica 
no invavisa. 

● EVOLUCIÓN CLÍNICA

● Estable, mano derecha poco válida. Riluzol.

● 4m:  progresión debilidad MMSS, pérdida de peso y 
apetito. 

● 6m: secrecciones respiratorias. 

● 10m: alteración analítica enzimas hepáticas ( AST:44, 
ALT: 56).

● 15m: síntomas MMII,  problemas deglutorios.  VMNI. 

● 18m:  disartria, disfragia, enzimas hepáticas 
normales. Tolera vía oral + PEG. 

● Última revisión:  disnea moderada, problemas 
respiratorios. Irritabilidad. 



● 3 g de fenilbutirato y 1 g de taurursodiol, administrados una 
vez al día durante 3 semanas y luego dos veces al día. ( ciclo 
urea , bilis ). 

● FDA. 
● Ensayo clínico CENTAUR: 137 pacientes ELA inicio de los 

síntomas en los 18 meses anteriores
● Variable principal: tasa de disminución en la puntuación total 

en la escala para evaluar esclerosis lateral amiotrófica
(ALSFRS-R) (0-48)



RESULTADOS

Tasa media de cambio en la puntuación de la ALSFRS-R:
-1,24 puntos por mes con el fármaco activo vs -1,66 puntos por mes con placebo (diferencia, 0,42 

puntos por mes). Declive funcional más lento que el placebo.

Supervivencia a largo plazo 
(seguimiento hasta 35 meses),  25 meses vs 18 meses

NUESTRO PACIENTE:
ALSFRS-R inicial: 25 puntos,  tras 5 meses: 20 puntos. 

Reducción de 1 punto por mes. 

Toxicidad: diarrea, dolor abdominal, náuseas e infección de las vías respiratorias superiores. No en 
nuestro caso. 

Seguro y eficaz. 



● Revisión de la bibliografía disponible sobre el tratamiento. 

● Elaboración y tramitación de informe para la aprobación por 
parte de la Comisión Regional para el uso fuera de ficha 
técnica. 

● Solicitud de medicamentos a la plataforma de medicamentos 
en situaciones especiales de la AEMPS. 

● Atención farmacéutica individualizada al paciente y al entorno 
familiar para aclarar dudas en torno al tratamiento y la 
patología.

● Asegurar la adherencia y comprobar la eficacia del 
tratamiento durante las visitas al Servicio de Farmacia. 

APORTACIÓN AL CASO. 
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