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INTROTUCCION

El cuidado de la infancia ha sido tradicionalmente unc de los
objetivos  priomitanios de practicamente todas las polificas
contemporianeas de los paises desarrollados y  organismos
internacionales competentes.

La medicina v la sanidad en general, se esfuerzan en lograr las
mejores cotas de desarrollo psicofisico en ¢l individuo, entendiendo ta
salud como pilar basico de ¢stos principios.

Una de las patologias que ha motivado mas desconcierto entre los
profesionales de la medicina ha sido 1a Paralisis Cerebral. Trastorno
gue engloba un conjunto de lesiones de predominio motor, secuela de
una alteracion del S.N.C. en desarrollo. Los médicos rehabilitadores
comprendiendo las actitudes nihilistas que pueden generarse en otras
especialidades médicas y que de hecho se¢ producen en los familiares
del propio paciente, tenemos come funcidén “actuar”, a pesar de las
prandes limitaciones que para una familia supone entender que los
objetivos de la Rehabilitacion deben contemplar los mayores logros
terapéuticos posibles, sustituyendo la expectativa tradicional de
curacion por ¢l concepto de mejoria de la capacidad funcional, que
proporcionen la mayor independencia v calidad de vida posible, y asi
su integracién socio-comunitaria.

Conseguir [a cooperacion familiar, supone el esfuerzo de haceries
participes en el tratamiento, aunque previamente s¢ requiere la
indispensable accidn educadora, que les proporcione el conocimiento
de esta patologia. Asi, entendiendo tas caracteristicas de la Paralisis

Cercbral, la farmlia podra tomar conciencia de cuales son las
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INTRODUCCTON

expectativas prondsticas reales, de forma que se eviten angushas por la
impotencia, sentimientos de culpa o excesos de optimisme ante las
perspectivas futuras. Todas estas actitudes perjudican, en iltma
instancia al paciente, al no aceptarlo “tal como es”, cuando de lo que
s¢ trata ¢s que la familia sea eficaz compartiendo las acciones
terapéuticas, y a la vez estar en condiciones para transmitir el afecto
normal en una relacion padres-hijos,

La Pardlisis Cerebral, que a pesar de los mejores indices sanitarios
actuales sigue presentando tasas estables de prevalencia, requiere
esfuerzos diversificados en cuanto a la investigacion vy el tratamiento,
con un cnfeque multidisciplinar en cuanto a que son diversas las
profesiones implicadas.

Desde la perspectiva médico rehabihtadera se ha realizado un gran
avance en el conocimiento de la patolopia y la interpretacion de la
clinica, si bien tales progresos son limitados en cuanto a los recursos
terapeuticos dispomibles para mejorar algunos de los aspectos mas
discapacitantes.

La toxina botulinica, ha supuesto una aportacién interesante en el
tratamiento de la espasticidad secundaria a la Paralisis Cerebral.
Actualmente es motivo de investigacion clinica. Los buenos resuitados
informados por los autores que han investigado la aplicacién de este
fatamiento, nos animd a profundizar en el conocimiento de su
farmacologia y aplicacion clinica. Al observar la inexistencia de datos
acerca de efectos adversos o secundarios, y ent¢ndiende que las
perspectivas de mejoria carccian de riesgos afiadidos, asi como el
hecho de que la experiencia reciente, en nuesitto pais, se estd
concentrande en grupos de trabajo de Hospitales de prestigio
reconocido, es por lo que decidimos realizar el presente estudio, come

aportacion a la investigacion de la terapeittica en la Paralisis Cerebral.
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NTRODUCCION

PARALISIS CEREBRAL

RECUERDO HISTORICO Y CONCEPTO

La pnmera descripcion de Paralisis Cerebral 1a hizo Little en 1862,
Fué el primero que vinculd las ideas de parta anormal, nifios
prematuros y desarrolto de la deformidad. Esta descripcién alcanzo tal
relieve en la literatura que la Paralisis Cerebral se ha conocido también
como enfermedad de Little. Otros autores posteriores como Freud,
Ingram y Anma, apuntan a que un gran niunero de Paralisis Cerebrales

tienen su orgen en causas prenatales.

La Paralisis Cerebral es un término que engloba un espectro de
sindromes clinicos. Los factores etiologicos y las lesiones resultantes

del S.N.C. son diversas.

El critene diagnéstico comin que se sigue ante la vanedad de
sindromes clinicos clasificados como Parélisis Cerebral es: el desorden
del  tono, del movimiento y la postura causade por una lesién no
progresiva o insulto que afecta el cercbro inmaduro {Ingram, 1984:
Bax, 1964).

La definicién de Paralisis Cerebral implica que la lesidn o lesiones
neurolGgicas subyacentes han de ser estaticas v que el proceso que
condujo a la disfuncidn cerebral no esta ya activa,

3
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Ofra condicién es que el dafo del SN.C. ococwre en una época
precoz de la vida, antes de que se complete la maduracién cerebral
{Bax, 1964; Ingram, 1984; Stanley y Alberman, 1984). Aunque el
signo diagnéstico fundamental de la Paralisis Cerebral sea un deficit
moior, puede existir la posibilidad de la asociacion de otros sintomas
complejos de disfuncion cerebral implicites en la patologia del sistema

nervioso central.

EPIDEMIOLOGIA

A pesar de los avances en la comprension, tratamiento y prevencion
de los acontecimientos que predisponen al dafio cerebral, la Paralisis
Cerebral continua siendo la discapacidad mas frecuente en la infancia.
Estudios epidemiclégicos en los Estados Unidos durante las décadas:
1940 y 1950 mostraron una prevalencia de 1,6 a 5,8/1000 nacimientos
0 500/100.000 habitantes (Paneth y Kiely, 1984). Datos americanos
mas amplios y recientes se extrajeren del Collaborative Perinatal
Project, que incluyeron observaciones de 54.000 embarazos y el
resultade de su descendencia (Nelson y Ellenberg, 1986). En este
estudio encuentran una prevalencia de 5,2/1000 recién nacidos vivos a
la edad de 12 meses. Sin embargo, estos mismos autores apuntan que
al menos un 50% de estos nifios muestran una resolucion de la
disfuncién neuromuscular en un seguimiento hasta ios 7 afios de edad
(Nelson y Ellenberg, 1982). La atencién precoz aparentemente
incluiria casos leves o de sospecha sin discapacidad motora persistente
y sobrestimaria la prevalencia de la Paralisis Cerebral. Kitchen et al,,

de Australia, en 1987, también apuntan que un nimero de nifios
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etiquetados de Pardlisis Cerebral a los 2 afios de edad no mostraron

signos consistentes con este diagnostico a la edad de 5 afios.

El avance en los cuidados obstétricos y neonatales aumentan la
esperanza de reducir la morbilidad neuroldgica en los supervivientes.
Hagberg et al. (1989) informan que la incidencia de Paralisis Cerebral
en Suecia disminuy¢é entre 1958 y 1970, Sin embargo a partir de 1976
ésta vuelve a incrementarse (Stanley y Alberman, 1984). En ¢! Qeste
de Australia, Stanley y su equipo describen una reduccién en la
incidencia temporal similar, en 1979, con el subsiguiente incremento
en 1982 (Stanley y Watson, 1988). Estos cambios se atribuyern a una
supervivencia mayor de neonatos patologicos, especialmente en el
grupo de recién nacidos de bajo pesc que sobrevivieron a
complicaciones perinatales {Hagberg et al., 1989). A pesar de esias
fluctuaciones transitorias, la frecuencia de Parilisis Cerebral se
manticne notablemente estable en una proporcién de 2 a 3 casos/1000
recién nacidos vivos durante las ultimas cuatre décadas (Kiely et al.,
1984). En una revisién sobre las tendencias epidemiolégicas, Paneth ¥
Kiely concluyen que la prevalencia global de Paralisis Cerebral no ha
cambiado desde 1950, y que, en la edad escolar, una proporcion de
2/1000 nacidos vivos seria una estimacidn razonable para los paises

industnatizados (Paneth y Kiely, 1984),

FACTORES ETIOLOGICOS

La lesion del sistema nervioso central puede ocurrit en la época:

prenatal, perinatal durante el parto o periedo neonatal, y, postnatal.
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Los antecedentes de Paralisis Cerebral han sido objeto de maltiples
estudios en los iltimos afios. Analisis correlativos de amplias muestras
de embarazos en poblaciones con Paralisis Cerebral han permitido
reconocer, que las causas prenatales tienen unz contmbucion mas
importante de la que se preveia (Naeye y Peters, 1989, Nelson y
Ellenberg, 1985; Nelson y Ellenberg, 1986). También es evidente, que
aunque se consideran milltiples factores de riesgo, en una gran

proporeion de casos, son desconocidos (Netson y Ellenberg, 1987).

Paradojicamente, cembinaciones de antecedentes adversos
similares ¢ 1dénticos no conducen a una morbilidad uniforme (Nelson

y Ellenberg, 1986).

Los faciores prenatales que suponen un riesge para la Paralisis
Cerebral pueden resumirse en los siguientes (Naeve et al, 1988;

Nelson y Ellenberg, 1986; Stanley y Alberman, 1984);

}.- Refraso mental materno, crisis convulsivas, hipertiroidisma,

consurno de estrogenos.

2.- Infertilidad, antecedentes de embarazos patolégicos v aborto,

mugrte fetal o mortinato.

3.- Complicaciones placentarias (corionitis, placenta de bajo

peso, infartos placentarios),

4.- Hemorragias en el 3° trimestre.

5.- Presentacion de nalgas.

G.- Protremuna severa con preeclampsia o eclampsia.

7.- Infecciones maternas/fetales intrauterinas, toxoplasmosis,

rubéola, citomegalovirus, herpes simple.
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8.- Patologia materna con compromiso cardiorespiratorio severo.
9.- Traumatismo abdominal durante el embarazo.

10.- Agenfes toxico/teratdgenos por ingestién matermna o en el

medio ambiente, tratamiento anticomicial durante el embarazo.
11.- Disposicion genética
12.-Historia familiar, déficit motor en hermanos mayores.

13.- Edad gestacional igual o inferior a 32 semanas. Bajo peso al

nacimiento

14.- Pequefio para la edad gestacional, retrase en el crecimiento
intrautenino, deprivacion fetal o malnutricién, anoxia cronica

Intrauterina.
15.- Embarazo maltiple, embarazo gemelar.
16.- Malformaciones congénitas.

17.- Anomalias del S.N.C. microcefalia primaria o porencafalia,

U otras anomalias del SNC.
18.- Malformacienes y dismorfismo del S N.C.

19.-- Factores socioecondmicos, cuidados prenatales tardios e

madecuados.

20.- La mgestién de alcohol produce un sindrome identificable,
y, ¢l tabaco predispone a un retraso en el crecimiento

intrautenno.

21 .- Infecciones durante la gestacion, especialmente del grupo
TORCH.
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El compromiso cardiorespiratorio severe y un traumatismo
abdominal en la mujer embarazada puede afectar al feto o alterar la
circulacion fetal y el aporte de oxigeno, produciendc una lesion

angxica prenatal (Pearlman et al., 1990).

Complicaciones del embarazo y anomalias placentarias afectan el
desarrollo fetal y este riesgo aumenta s1 existe una histona previa de
infertilidad {Nelson y Eilenberg, 1986; Prechtl, 1980; Stanley v
Alberman, 1984),

Los factores genéticos estan implicados en sindromes ataxico,
dipléjico y distonico no progresives de origen no conocido con
predisposicion familiar (Ingram, 1984; Miller, 1989; Miller v Cala,
1989; Stanley y Alberman, 1984).

Los factores prenatales pueden determinar un nacimiento prematuro
y/o retraso del crecimiento intrauterino en nifies a término y

pretérmino (Dunn, 1986; Stanley v Atberman, 1684).

La prematundad es el antecedente mas comun de Paralisis Cerebral
y su prevalencia se relaciona inversamente con el peso al nacimiento y
edad gestacional {Astbury et al., 1990; Drillien et al., 1980; Dunn,
1986, Stanley y Alberman, 1984). Ellenberg y Nelson estimaron que el
riesgo se incrementa aproximadarnente 20 veces mas cuando el peso al
nacimiento es inferior a 1500 gr. (Ellenberg v Nelson, 1979). Estudios
de nufios prematurcs nacidos entre finales de 1970 y mediados de 1980
mosfraron que las tasas de prevalencia por 1000 nacidos vivos
oscilaban desde el 8% al 10% en el grupo de bajo peso de 1.500 a
2499 gr. al nacer, y, de 18% a 20% en los inferiores a 1.5300 gr. de muy
bajo peso al nacer (Grogaard JB et al., 1990; Pharoah et al., 1987;
Stanley y Alberman, 1984). En una referencia optinusta, Saigal et al,,

comunicaron una tasa de discapacidad decreciente en el grupo de nifios
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¢con peso al nacimiento de 500 a 1.000 gr. que nacieron entre 1977 v

1980 y que se revisaron a los 3 afios (Saigal et al., 1989).

El bajo peso para la edad gestacional es un indice de retraso en el
crecimiento  intrauterino  {Dunn, 1986). Estos nifios tienen una
incidencia mayor de defectes congénitos mayores y menores {Blair y
Stanley, 1988); sin embargo, la maduracién cerebral estd acorde a su

edad gestacional (Dunn, 1986).

En el estudio de Vancouver, la frecuencia de Paralisis Cerebral y
otros déficits neuroldgices fue idéntico en los nifios pretérmino sin
diferencias entre los pequefios para su edad gestacional de los

adecuados para su edad gestacional {Dunn, 1986).

Los mifios pequefios para su edad gestacional <on deprivacion fetal
severa pucden padecer dafio cerebrai de la hipoxia cronica prenatal,
pero las lesiones neurologicas difieren de aqueltas que se ven en el

cerebro inmaduro de neonatos pretérmino.

Las discapacidades del desarrollo en la deprivacion fetal son
generalmente déficits del aprendizaje y atencién mas que Parélisis

Cerebral.

Las displasias del esmalte dental de la dentadura provisional y
permanente son marcadores para la identificacion del tiempo de lesion
prenatal. Por su onigen ectodérmico, fanto el tejido nervioso como el
esmalte dental se afectan por el mismo insulte intrauterino (Bhat ¥

Nelson, 1989),

La asfixia perinatal intraparto ha sido considerada el factor
etiologico principal desde el articulo de Little en 1862 a este respecto
(Little, 1862). Freud niega este argumento (Freud, 1968), y, estudios

mas recientes apoyan este punto de vista (Freeman y Nelson 1938;
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llingworth, 1985; Torfs et al., 1990). Utilizando el test de Apgar como
una medida de asfixia, una puntuacion de 3 a los 10 y a los 15 minutos
equivale de un 10% a 15% de riesgo de Paralisis Cerebral. Mas del
75% de casos con Paralisis Cerebral tienen puntuaciones de Apgar

normales (Nelson, 1988).

Nelson y Ellenberg encontraron que puntuaciones iguales o menores
a 3 al minuto se asociaban a un indice de supervivencia del 80% y una

morbiiidad de 1,7% a la edad de 1 afioc (Nelson y Ellenberg, 1988).

Con las mismas puntuaciones a los 20 minutos, el indice de
mortalidad alcanzd el 87% en el primer afio; la morbilidad en los

supervivientes fue de 36%.

La Academia Americana de Pediatria establecio, que aderas de la
puntuacién de Apgar, pueden estar presentes otvos signos para apoyar
el diagnéstico de encefalopatia por asfixia, incluyendo hipotonia
prolongada varias horas y crisis neonatales (Brann, 1986). La acidosis
metabdlica en sangre del cordén umbilical es una confirmacion de
asfixia neonatal (American Academy of Pediatrics, 1986; Freeman et
al., 1985). Lo incierto de atribuir la Paralisis Cerebral a la asfixia
intraparto se ve mezclado por la vulnerabilidad de los nifios
prenatalmente comprometidos al stress del parto (Powell et al,, 1988;
Stanley y Alberman, 1984). La naturaleza y ¢l mecanismo patoldgico
de las complicaciones obstétricas como antecedentes de Parilisis
Cerebral han sido ampliamente debatidas {Nelson y Ellenberg, 1982;
Stanley y Alberman, 1984; Svenningsen et al, 1985). Nelson y
Ellenberg encontraron que e! indice de Paralisis Cerebral no excedia
del 2%, tras placenta previa, desprendimiento de placenta, hemorragia
intraparto, prolapso de cordén, vuelta de cordon y parto por forceps
(Nelson y Ellenberg, 1982).
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El momenic del inicic de la Pardlisis Cerebral perinatal puede ser
durante ¢l periode postpario. En neonatos patoldgicos, las
complicaciones sistémicas, especialmente aquellas con afeccion de la
funcién pulmonar y circulatona, pueden provocar una hipoxia cerebral
(Skidmore, 1990).

La hemorragia intra-periventricular y/o infartos por hipoxia son
tipicos de prematurcs (Stanley y Alberman, 1984). En la enfermedad
isoinmune 0 hemolitica del R.N., el dafio cercbral se produce per
encefalopatia bilirrubinica {Volpe, 1981). Las infecciones nconatales
con septicemia y meningitis pueden causar también lesién del sistema

nervioso central en recién nacidos (Stanley y Alberman, 1984).

El déficit newromuscular causade por una enfermedad o insulto al
cerebro puede desipnarse como Paralisis Cerebral postnatal cuando ha
pasado la fase aguda y el proceso patolégico esta bajo control. El
intervalo de tiempo pencralmente aceptado es el dafio del sistema
nervioso ceniral ocurride tras el periodo neonatal y antes que se
complete la maduracidn cerebral postnatal, o desde las 4 semanas hasta
los 5 afios (Stanley y Alberman, 1984). Los factores que contribuyen a
los casos adquindos postnatalmente son los accidentes cerebro-
vasculares, encefalopatias, envenenamientos o cualquier enfermedad
comphcada con anoxia, isquemia, hemorragia, u otros tipos de lesion
neuronal no progresiva. A pesar de la similitud en las consecuencias
neurolégicas, el traumatismo crancoencefalico, incluyendo el nifio
maltratado por debajo de los 5 afios de edad, son generalmente
clasificados en la actualidad bajo esta categoria mas que Parilisis

Cerebral postnatal.

Las acontecimientos prenatales y perinatales son los responsables de
dos tercios o mas de casos de nifios a término o pretérmino. Sin

embargo, los nifios prematuros son mas susceptibles de padecer

11
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complicaciones pennatales debido a la inmadurez fisiologica de sus
organos y cerebre. La Paralisis Cerebral de origen posthatal constituye
solo un corte mimero de casos en cada grupo. De acuerdo con la
expeniencia general en un 20% a 30% de los casos en donde estan
presentes sintomas tempranos, no se puede conocer una etiologia
aparente. En estos casos hay que descartar una serie de procesos
neurolégicos progresives, enfermedades familiares, malformaciones
cerebrales, y posibles anomalias gendticas, antes de aceptar el
diagnastico de Paralisis Cerebral como una condicion no progresiva y

ne famihar.

CLASIFICACION CLINICA DE LA PARALISIS
CEREBRAL

En una revision  historica, Ingram describio  diferentes
clasificaciones de Paralisis Cerebral propuestas desde el sigio pasado
(Ingram, 1984). Aungue no existe una clasificacién uniforme
internacionalmente aceptada, en la practica clinica las mas usadas son
las clasificaciones funcionales basadas en el tipo v distribucion de las
anomalias neuromusculares (Bax, 1964; Evans et al., 1989} {Tabla A)
asi como una clasificacién mixta de Paralisis Cerebral que nos da
informacién acerca de la etiologia, de la topografia, del tipo motor y
del grado de afectacion (Cruz et al., 1993) (Tabla B).

La paresia espastica representa la disfuncién neuromuscular més
frecuentemente encontrada. Como regla, en la hemiparesia, la
extremidad superior estd mds afectada. Ocasionalmente, los signos

neurclogicos en la extremidad inferior son tan leves que se justifica la

12



ITROMUICCION

denominacion funcional de monoparesia. La diplejia es el término
preferido para la paresia espastica que afecta ambas extrermdades
inferiores. Este tipo clinico ocurre ¢con frecuencia en prematuros como
resultado de hemorragia o leucomalacia isquémica en la regidn
periventricular  (Powell et al, 1988). Es frecuente ver una
incoordinacion  leve de las extremidades supenores. Menos
frecuentemente, la distribucion dipléjica de la espasticidad es
consecuencia de una encefalopatia hipéxica-isquémica en niios a
término, a pesar de que la lesion patologica subyacente es usualmente
diferente de la asociada a la prematuridad (Volpe, 1981). La
tetraparesia espdstica engloba todas las extremidades con mayor
afectacion de las extremidades inferiores. En general, esto indica un
dafio difuso mas extenso. La tetraparesia espastica puede ocurrir tanio
en nifios pretérmino como a térmuno. Por convemencia, el término de
doble hemiplejia es utilizado cuando la ¢spasticidad es mds severa en
las extremidades superiores {Ingram, 1984). Como consecuencia de los
cambios en los cuidados obstétricos y neonatales, existen variaciones
en la frecuencia relativa de los diferentes tipos espasticos de Paralisis
Cerebral. En el pasado era mas frecuente la hemiparesia causada por
parto traumdtico; por otro lado, la diplejia espastica parece haber
aumentade con los mayores indices de supervivencia de los

prematuroes.

La Paralisis Cerebral disquinética incluye un namero de desordenes
del movimiento (Crothers y Paine, 1959). La atetosis, distonia, o sus
combinaciones son las que predominan. El temblor, v los desordenes
del movimiento coreiforme y balistico, son relativamente raros. Tras el
tratamiente preventivo eficaz de la enfermedad isoinmune neonatal, la
frecuencia global de Paralisis Cerebral disquinética ha disminuido. La
atetosis cldsica, kernicterus por incompatibilidad Rh, se ve en

adolescentes mayores y adultos pero no en nifios. La encefalopatia

13
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Tabla A : Clasificacién clinica de ta Parilisis Cerebral

Hemiparesia (monoparesia}

10-15%

Diplgjia

35-45%

Tetraplejia (doble hemiplejia)

25-30%

< DISQUINETICA

Atetosis

Distonia

Corca

Balismo

Temblor

Rara

MIXTAY.OTROSTIPGS = ).

015 %

Espastica-disquinética

3-10%

Espastica-ataxica

3-5%

Riyda-cspastica

Rara

Ataxica

3-5%

Atdnica (hipotonica}

Rara
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Tabla B. Clasificacion de la P. C. (Cruz, 1.993)

Prenatal

Connatal

Postnatal

No aclarada

L ToPoGRARA L

Hemiplejia Diplejia

Tetraplejia

Motilidad primitiva  Espasticidad

Distdnica-atetoide

Atazia

Hipotonia

Mixta

Leve

Moderado

Severo
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hipoxico-isquémica que afecta los ganglios basales es una causa de
Paralisis Cerebral disquinética en el grupo de edades mas jovencs

{Kyllerman, 1982; Kyllerman ¢t al., 1982).

Otros tipos de Parilisis Cerebral comprenden un pequefio namero
de casos. En ¢l fipo ataxico, signos de disfuncion cerebelosa incluyen
marcha incoordinada, titubeo de la cabeza, temblor intencional,
nmistagmus v voz escandida. Ingram distingue diplejia ataxica con
espasticidad asociada del tipe ataxico puro. Los factores etiolégicos en
los primeros son sirmilares a la diplejia de nifios a término, incluyendo
malformaciones conpgenitas ¢ hidrocefalia, mientras que en los ultimos,
los factores genéticos parecen jugar un papel y el retraso mental es
frecuente (Miller, 1989; Stanley v Alberman, 1984). Algunas
clasificaciones incluyen la rigidez como un tipo clinico separado. La
diferencia entre rigidez y espasticidad severa o la coexistencia de estos
signos es con frecuencia materia de juicio del examinador. La
hipotonia es un signe precoz frecuente y puede preceder a la
espasticidad o disquinesia como un sintoma transitorio {Crothers v
Paine, 1959; Ingram, 1964), Un grupo pequefio de nifios muestran un
tono considerablemente bajo y son clasificados como Paralisis
Cerebral hipotonica o atdnica. Puede existir también una combinacion
de signos neuroidgicos, usualmente espasticidad y alguna forma de

disquinesia {Crothers y Paine, 1959; Ingram, 1964),
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APROXIMACION DIAGNOSTICA A LA
PARALISIS CEREBRAL

1.- ANAMNESIS

Las complicaciones en el embarazo, parto v el curso neonatal son
factores de miesgo que alertan al clinico de la posibilidad de Paralisis

Cerebral.

La anamnesis debe incluir un interrogatoric completo de las fases
motoras precoces y mas avanzadas; para asegurarse que el desarrollo
no se detuvo en alguna etapa, en ausencia de una enfermedad
intercurrente, que podria sugerir una enfermedad neurclégica mas que

Paralisis Cerebral de origen pre-o perinatal.
2.- EXAMEN CLINICO

El estreche seguimiento de nifios de riesgo de padecer una Paralisis
Cerebral ha permitido formarse una idea mejor sobre el significado

prondstico de las anomalias neurologicas neonatales (French et al,
198%; Wallace et al., 1987).

Los signos precoces con valor predictivo incluyen la anomalia del
tono en extremidades, cuello y tronco, llanto y succidn débiles
(Bu'Lock et al., 1990), la necesidad de alimentacién por sonda, y la

disminucién de la actividad que dura mas de un dia.

Sin embargo, datos del “Cellaborative Perinatal Project” mostraron
que la incidencia de Paralisis Cerebral fue solo del 16% entre los nifios

que presentaron una combmacién de estos signos de recién nacidos
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(Nelson y Ellenberg, 1985). Touwen aportd que existen diferencias en
la calidad de los movimientos en nifios pretérmine que estan
neurolégicamente afectados en comparacion con aquellos que no estan
afectados en un seguimiento hasta la edad equivalente al término del
embarazo (Tonwen, 1990). Debido a que en muchas ocasiones, se¢
resuclven las anomalias neurologicas del periedo de recién nacido, al
menos en lo que concieme a la disfuncién newromuscular, es necesario
evitar por precaucion la etiqueta precoz e injustificada de que el nifio
tiene una Paralisis Cerebral. También puede ocurrir un curso similar de
mejoria en la pnmera infancia, particularmente si los signos anormales

son sutiles (Kitchen et al., 1987; Nelson y Ellenberg, 1982).

Debido a que el control motor se adquiere gradualmente durante la
mfancia, las alteraciones del movimiento voluntario, como ta paresia
¢spastica o disquinesia, puede ser dificil de reconocer antes de los 4

meses de edad, a no ser que la anomalias neurologicas sean notables.

La hemiparesia adquirida perinatalmente, es una excepeion cuando
es significativa la asimetria de los movimientos vy postura de los

miembros,

La sospecha de Paralisis Cerebral puede confirmarse generalmente
en Ja segunda mitad del primer afio si se desarrollan signos inequivocos
de déficit neuromuscular y se retrasa ef desarrollo motor. Sin embargo,
en casos leves, los sintomas sutiles pueden pasar por alto, hasta una
edad en que se consiguen etapas mas avanzadas y es evidente un

retraso 0 anomalia en la bipedestacion y marcha.

Utilizando [as escalas de Bayley del desarrollo infantil, v la
valoracién motora infantil, Harris encontré, que en nifios prematuros,
con una edad corregida de 4 meses, era mas frecuente pronosticar una

tetraplejia que una hemiparesia o diplejia (Harris, 1984). La escala
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motora de Bayley, al afic de edad corregida era un indicador altamente
sensible de las tres categorias diagnosticas. La edad media para el
diagnostico clinico de diplejia espastica fue 13 meses v medio; para la
hemiparesia, 21 meses; y para la tetraparesia, 5 meses de edad

corregida, en este estudio.

Los signos y sintomas precoces que pueden levantar sospechas
pueden clasificarse en cinco grupos generales, el diagnostico
establecido de Parilisis Cerebral se basa en la presencia de anomalias

inequivocas en diversas areas.
ANOMALIAS DEL TONO

Aunque ias alteraciones del tono muscular son los signos mas
precoces, las alteraciones leves pueden ser dificiles de detectar. La
mterprefacién de las anomalias del tono deben ser sopesadas en el

contexio del estado general del nifio.

La anomalia del tono puede manifestarse como disminuido,

aumentado, o resistencia variable a los movimientos pasivos.

Muchos mifios con Pardlisis Cercbral desarrollan una etapa precoz
de hipotonia precediendo la aparicién de signos neurolégicos
definitivos {Bobath, 1985; Ingram, 1984; Levene et al, 1985). La
duracion y grado de hipetonia suele estar en relacion al tipo de
disfuncion neuromuscular y su severidad. Generalmente, el estadio
hipotonico es mas duradero cuando es precursor a una disquinesia que
cuando lo es de espasticidad. Un tono significativamente reducido y
duradero suele augurar un déficit motor bastante severo en cualquier
tipe de disfuncion newromuscular. La disminucién persistente del tono
es ¢l pnncipal signo de Paralisis Cerebral hipoténica. En el tipo

ataxico, hay una hipotonia de origen cerebeloso.
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La hipertonia ¢s caracteristica de los tipos clinicos espastico y rigido
(Bobath, 1985; Crothers v Paine, 1959; Ingram, 1964). Aparte del
aumento de resistencia al movimiento pasivo, ciertas observaciones
clinicas son indicativas de hipertonia. Una tendencia a la postura en
opistétonos sefiala un tono extensor elevado (Touwen y Hadders-
Algra, 1983) y puede ser interpretado por los padres como un sostén

cefalico precoz y volteo de prono a supino.

Un aumento de 1z resistencia y rigidez cuando el nifio es traccionado
a la sedestacion sugiere hipertenia en extensores de cadera y es uno de
los signos precoces de espasticidad. Algunos padres refieren dificultad
para separar las piemas, que seria debido a unos adductores de cadera

€spasticos.

Vaniaciones del tono, con cambios de hipotonia a hipertonia,
dependiendo de la fase de movimientos involuntarios, es tipico de las
disquinesias (Bobath, 1985). Esto puede percibirse en movimientos
pasivos o durante el reposo, cuando la manc del explorador se coloca
sobre una extremidad. Las fluctuaciones del tono son evidentes antes

de que aparezcan signos visibles de hiperquinesia.
REFLEJOS ANORMALES

En la Paralisis Cercbral espastica, encontramos una hiperreflexia
con aumento del drea reflexogena, clonus, aumento dei reflejo de
estiramiento, y otros signos bien comocidos de la lesidn de

motoneurgna superior.

Une de los reflejos de estiramiento que son facilmente evocados y
un signo frecuente de Pardlisis Cerebral, no especifico, es el “tirén” de
adducteres, que puede obtenerse en una abduccién pasiva rapida de

caderas.
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La persistencia o predominmio de los reflejos primitivos infantiles
ofrece algunos de los indicios precoces de sospecha o diagnostica
{Bobath, 1985; Crothers y Paine, 1939; Fiorentino, 1980; Ingram,
1964; Thompson et al,, 1983).

Los reflejos térucos del cuello presentes a cualquier edad o su
actividad persistente tras 6 meses, indica una lesion del sistema
nervioso cenfral que afecta las ¢structuras motoras. Los reflejos de
Moro, grasping palmar y plantar con frecuencia persisten de forma
evidente ¢ hiperactiva mas alla de la edad esperada. Asimismo los
retlejos ténico laberinticos y reaccion de soporte positiva se vuelven

predominantes.

Las anomalias de los reflejos primitivos no son especificos de
alguno de los tipos de Paralisis Cerebral, pero los reflejos tonico-
laberinticos, reaccién de soporte y grasping persisten peneralmente en
la espaticidad mientras que ¢n la disquinesia son mas frecuentes los

reflejos de Moro y tonicos del cuello.
ANOMALIAS POSTURALES

Influenciados por la actividad refleja primitiva y las alteraciones del
tono, los mifios con Paralisis Cerebral adoptan posturas anormales en
reposo y responden con cambios posturales predictibles cuando se les

mueve en el espacio (Bobath, 1985; Fiorentine, 1980; Ingram, 1964).

Después de tos 3 a 4 meses de edad, el patrén flexor predominante
aumentado en posicién prona con brazos v piemas colocadas bajo el
cuerpo, es un symo de toro muscutar aumentado y es atribuido al
reflejo ténico laberintico. En decibito supino, la postura en extension,
tijera en las caderas y flexion plantar de tobillos indican espasticidad.
Este patron se pronuncia mas en suspension vertical. El diagndstico de

espasticidad en extremidades inferiores se confirma definitivamente
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cuando se obtiene esta respuesta postural constantemente al elevar al
niiio en posicion vertical. En casos mas leves, puede evocarse sélo una
respuesta parcial, que consiste en una extension de las piernas con

flexion plantar o solo una actitud en equino de tobilles,

La postura tipica de la extremidad superior en la tetraparesia
espastica es una exageracion y persistencia de la posicién del brazo
durante el reposo y suefio det nifio. Los hombros estan abducidos, los
codos flexionados y las manos cerradas en pufio. Una postura habitual
de este tipo, en un nifio totalmente despiertc después de los 4 a 5
mESES, 0 una mano cerrada en puiio tras los 6 meses y con ¢l pulgar
dentro de la palma, son signos de espasticidad de la extremidad
supenior, Una mano cerrada en pufio, puede ser el {mico signo de

aumento del tono en casos leves.

En la hemiparesia adquirida perinatalmente, la posicién asimétrica
del brazo puede ser evidente desde una edad temprana (Crothers y
Paine, 1959). En coniraste con la postura infantil de la extremidad

sana, el braze afecto esta en pronacion y los dedos estan cerrados en

pufio.

Los nifios hipotonicos yacen en una posicion de rana con abduccion,
rofacion externa y flexién parcial de las caderas; los brazes yacen

flaccidos a io largo del cuerpo.

Las posturas inusuales y cambiantes de Jas articulaciones y
extremidades son caracieristicas de la disquinesia. Las manos “en

cuchara™ con hiperextension de los dedos es especialmente sugestive

de atetosis.
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RETRASO DEL DESARROLLO MOTOR

Un retraso en la adquisicion de las etapas motoras es un sintoma

universal (Bebath, 1985; Ingram, 1964}

Como rtegla, un retrasc en la sedestacidén es el primer signo que

llama la atencion y preocupa.

La discrepancia en ¢l desarrollo motor tiende a ir aumentando con
las etapas sucesivas. Su alcance estd en relacion con el grado de
disfuncién neuromuscular. Un retraso predominante o aislado en las
etapas motoras comparado a otras areas del desarrolle diferencia un
déficit neuromuscular de otros tipos de discapacidades en nifios de alto

riesgo.
DESARROLLO MOTOR ATIPICO

La forma en que un nifio realiza diversas habilidades motoras aporta
una informacién diagnéstica importante {Bobath, 1983; Fiorentino,
1981; Ingram, 1934}, El uso asimétrico de una extremidad superior, o
el predominio aparente de una mano en el primer afio, es un signo
precoz de hemiparesia. Los padres malinterpretan su significado, v,
con frecuencia atribuyen este sintoma a una dominancia natural. Sin
embargo, la funcién predominante de una mano no es manifiesta en

circunstancias normates hasta el 2° afig.

Una hisioria de gateo, bipedestacion o marcha anormales es
frecuente. Nifios con hemiparesia se impulsan a si mismos solo con el
brazo y piema no afectes. Un arrastre con movimientos reciprocos de
brazos mientras que la pelvis y las piernas se arrastran por el suelo o
marchan sin movimiento alternante, es tipico encontrarlo en el patrén
de gateo de mifios con diplejia. En lugar de gatear, algunos nifios con

diplejia, se desplazan sobre el abdomen, mientras que los que tienen
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una hemiparesia giran sentados en sus nalgas y se propulsan con las
extremidades no afectadas. Los nifios mas severamente afectados con
tetraparesia o atetosis suelen sustituir volteos por el arrastre en prono.
Sintomas bien cenccidos de espasticidad de extremidades inferiores

son la bipedestacion y marcha de puntillas.

Las muecas faciales y los movimientos “retorcidos” de la lengua, v
dedos de las manos y pies son manifestaciones precoces de atetosis
(Bobath, 1985, Ingram, 1984). El movimiento incoordinade de los
dedos en “abanico™ al intentar alcanzar o retirarse de un objeto sugiere
un movimiento disquinético. El temblor mtencional, el titubeo de la

cabeza y la inestabilidad del tronco son apreciables en el tipo ataxico.
3.- EXAMENES COMPLEMENTARIOS.

La ultrasonografia craneal es el método de eleccién en neonatos y
nifios para wvisualizar lesiones hemorrigicas e hipoxico-isquérmicos
(Levene et al., 1985),

La TAC cerebral es otro método neuro-radiolégico bien
establecido para detectar v localizar lesiones del sistema nervioso
central cuando se sospecha dafio cerebral (Adsett et al., 1985; Faerber,

1986, Kolawole et al., 1989).

La RMAN. puede poner de manifiesto pequefias lesiones no
detectadas por otros métodos, asi como anomalias de la mieiinizacion
asociadas a retraso del desarrollo (Bigler y Yeo, 1989; Harbord y Finn,
19%0; Jemigan y Tallal, 1990; Kjos et al., 1990).

El1 P.£.T. (tomografia por emision de positrones) (Chugani y Phelps,
1986; Chugan: et al., 1987) y el SPECT visualiza el metabolismo
cerebral v perfusién (Denays et al., 1990). Estudios de PET muestran

que existe un orden secuencial de cambios madurativos en el cerebro
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del nific que se correlacionan con las adquisiciones del desarrollo
conocidas de observaciones clinicas del comportamiento (Chugan y

Phelps, 1986).

Estudios de SPECT de nifios con Parilisis Cerebral con hemiplejia
demostraron hipoperfusién en el hemisferio contralateral al déficit
motor. En diplejias leves no existian anomalias. Nifios con diplejia
moderada o tetraparesia tenian hipoperfusion bilateral en el cortex
motor superior, mientras que ©n <ascs Severos, estos cambios
abarcaban el cortex motor supenor ¢ 1nfenor y areas corticales de los

lobulos parietal y frontal (Denays et al., 1990).

En el momento actual, el PET y SPECT se utilizan sélo para

estudios seleccionados.

Las respuestas de los potenciales evocados cerebrales valoran la

integndad funcional del sisterna nervioso central {Beverly et al., 1990},

Los potenciales evocades auditivos de trence cerebral detectan
lesién del micleo del 8° par craneal v del colicule inferior, que son
sensibles a la encefalopatia isquémico-hipéxica y a la neurotoxicidad

bilirrubinica.

Lesiones de las estructuras corticales, somatoestésicas y visuales
ocurren en la encefalopatia hipdxico-isquémica, especialmente con
necrosis newronal selectiva (Volpe, 1981). La leucomalacia
periveniricular que abarca ¢l parénquirna de sustancia blanca puede
lesionar las radiaciones visuales y auditivas. El aumento de latencia y
patrones de respuesta anormales en el recién nacide se correlacionan
con ¢l grado de asfixia perinatal y las anomalias persistentes se
acompaiian de otros signos de dafio cerebral. Las latencias de los
potenciales evocados visuales estin prolongados en nifios prematurgs

con hidrocefalia seguida de hemorragia periventricular-intraventricular
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debide a la compresion de las radiaciones oOpticas, pero se ha
informado del retorne a la normalidad tras la colocacion del Schunt

{Volpe, 1981).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En el estadio hipotonico, se deben considerar ofras causas de
sindrome del nifio hipoténuco como posibilidades de diagnostico
diferencial. Niiios con atrofia muscular espinal, miopatia congénita ¢
neuropatia sensifivo-motora hereditaria de presentacion precoz cursan
con hlipotonia y debilidad. La historia familiar apunta hacia una
natyraleza genética del problema en muchos casos. Por otra parte, la
historia puede ser enpafiosa ya que neonatos con debilidad severa
debida a una enfermedad de la unidad motora pueden padecer un
distress perinatal, haciendo pensar en la posibilidad de una
encefalopatia estatica. A diferencia de la hipotonia cerebral donde los
reflejos osteotendinosos estin usualmente hiperactivos, un nifio
hipoténico con paralisis de la neurona motora inferior o debilidad
muscular tiene una respuesta disminuida o ausente al estimule del
tendon. En casos de debilidad considerable, los reflejos fisioldgicos
mfantiies, como el Moro, reflejo ténico del cuello y grasping, pueden
estar ausentes, mientras que en la Pardlisis Cerebral éstos pueden ser
facilmente evocados, incluso en el estadio hipotonico. La hipotonia
congénita benigna y una variedad de sindromes genéticos,
enfermedades metabolicas y botulismo infanti] pueden asociarse con
tono reducide. Estudios electrodiagndsticos, biopsia muscular y otros
examenes de laboratorio identifican la hipotonia de origen neurogénico

0 MIOPAtico,
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La lesion medular en el nacimiento s manmifiesta inicialmente por
disminucién del tono, con afectacion de las extremidades debido a su
frecuente localizacion en los segmentos cervicales bajos y dorsales
altos. Una historia de parto patolégico, con respuestas espinales al
estimulo doloroso con ausencia de disconfort, ausencia de
movimientos espontaneos en extremidades, ausencia de reflejos
infantiles mediados por areas supraespinales y vejiga distendida,

permitiran diferenciar esta lesion de la hipotonia cerebral.

El diagnéstico diferencial de paralisis braquial obstétnica vy
hemiparesia raramente supone un problema a pesar de la semejanza en
la postura del brazo. La paralisis localizada, y la ausencia de reflejos
motores y grasping ayudan a diferenciar la lesion del plexo branquial

de los signos acompaiiantes a una hemiparesia prenatal o perinatal.

Enfermedades degencranvas del sistema nervieso central pueden
simular una Pardlisis Cerebral. Una paraparesia espistica familiar
lentamente progresiva puede confundirse con una diplejia. La ausencia
de factores de riesgo pre-y perinatales y la historia de sintomas
similares e¢n otros muembros de la familia pueden indicamos el
diagnéstico. Ei ntmo relativamente rapide de su desamollo precoz
puede encubrir un curso neuroldgico progresive en enfermedades
degenerativas de la sustancia gris ¢ blanca. Debe adoptarse una
prudencia rigurosa al aceptar el diagndstico de déficit neuromuscular
no progresivo como Paralisis Cerebral, cuando el sipno existente es
una ataxia y particularmente cuando hay asociada una espasticidad. Un
numero considerable de estos casos pueden ser enfermedades
espinocercbelosas progresivas insidiosas. En ocasiones, un tumor del
sistema nervioso central de crecimiento lento y presentacién precoz,

pucde ser diagnosticado errdneamente de Paralisis Cerebral.
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CURSOQ CLINICO DE LA DISCAPACIDAD
MOTORA

Como es de esperar en un grupo de sindromes tan diversos en sus
manifestaciones como es la Paralisis Cerebral, Jas diferencias en su
curso clinico son considerables (Crothers y Paine, 1959; Denhoff,
1967; Ingram, 1964; Scherzer y Tscharnuter, 1990; Thompsen et al.,
1983),

Un critenio diagndstico fundamental en la Paralisis Cerebral es que
la lesion neurclégica no es progresiva. Aunque el curso clinico se
caracteriza por cambios funcionales y disfuncién a través de los aiios
de crecimiente y desarrollo. La historia natural puede verse como una
suma competitiva de lineas del desarrollo favorables y adversas
representadas por el potenciai innato preservado, por una parte, y los

deficits orglnicos y sus consecuencias secundarias, por el otro,

Los primeros afios estin marcados por signos neurolégicos
cambiantes continuos, a pesar de que la maduracién defectuosa del
sistema nervioso central continiia. Mientras ¢t desarrollo estd limitado
y retrasado por la lesion cerebral, la maduracién trabaja a favor de
nuevas suplencias funcionales, La espasticidad y disquinesia tienden a
evolucicnar gradualmente con una aparente intensificacién de los
signos clinicos come parte de su curse natural. Cuando la lesién
cerebral es menos extensa, la compensacion funcional continia durante
muchos afios, a pesar de una evidente paresia espastica u otro tipo de
desorden del movimiento. En caso de déficit neuromuscular severo, la

funcién motora permanece detenida.
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En una edad posterior, las manifestaciones clinicas cambiantes cstan
relacionadas con las secuelas musculo-esqueléticas de un déficit
neurpldgico establecido {Bleck, 1987, Hoffter et al., 1987, O'Dwyer
et al, 1.989; Samilson, 1975; Tachdjian, 1990). Nifios con una
discapacidad moderada a severa cstan mds propensos a desarrollar
estas complicaciones, pero las contracturas y deformidades pueden
ocurrir en cualquier nifio de forma rapida durante las fases accleradas
del crecimiento, especialmente en la adolescencia. Cuando el déficit
neuroldégico se acompaia de deformidades musculo-esqueléticas
progresivas, estara seguido de limitaciones mecanicas de la movilidad
y deterioro funcional. Aparte de la extension del handicap motor, la
discapacidad psico-social puede llevar al fracaso para conseguir las
espectativas maximas o a un fracaso de la funcién {Crothers y Paine,
1959; Wallace et al., 1987). Tanto las complicaciones fisicas como las
de la conducta pueden reducir el efecto del avance del desarrollo

natural.

TIPOS ESPASTICOS DE PARALISIS CEREBRAL

Tras el estadio hipoténico inicial, la espasticidad aparece
generalmente alrededor de los 6 meses {Crothers y Paine, 1959;
Ingram, 1964; Lewis y Taft, 1982; Thompson, 1983). Un tono
significativamente aurnentado antes de esta edad o la persistencia
hipotomica durante 1 afio, sugiere generalmente una disfuncidn

neuromuscular severa.

Las caracteristicas clinicas del comportamiento motor patolégico en
la Paralisis Cerebral espastica pueden considerarse como el tono

aumentado y anormalmente distibuide con desviaciones posturales en
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gran parte bajo la influencia de reflejos desinhibidos; ausencia, falta dec
desarrollo, o retrase en el contral de los mecanismos posturales; v
paresia espastica con incapacidad para realizar movimientos
voluntanios coordinados (Bobath, 1985; Crothers y Paine, 1959;
Ingram, 1964). La accidon del disbalance muscular conduce a
contracturas de tejidos blandos, v en el grupo de edad pediatrica, deja
una huelia tmborrable en el crecimiente esquelético. El riesgo de
deformidades Gseas y articulares estd directarnente relacionado con ia
severidad del desequilibno muscular espastice (Bleck, 1987; Samilsen,
1975; Thompson, 1983). La luxacion de cadera y la escoliosis
constituyen las complicaciones mas serias (Cooke et al., 1989;

Ferguson y Allen, 1988).
HEMIPARESIA ESPASTICA

El estadio hipoténico inicial es generalmente corto y con frecuencia
inapreciable (Crothers y Paine, 1959; Ingram, 1964). Muchos casos
son reconocidos alrededor de los 6 meses de edad y todos excepto los

afectados muy levemente al afic o mas tarde (Uvebrandt, 1988).

Las etapas motoras precoces estan generalmente retrasadas 2 los 4 a
6 meses. La perspectiva para la marcha es ampliamente favorable y
virtualmente todos los nifios caminan a los 3 afios de edad (Molnar,
1979, Molnar y Gordon, 1976). Las caracteristicas principales de la
marcha hemiparética son la desproporcién en la longitud det paso v
fase de estancia, espasticidad del triceps Sural, con zusencia o
disminucion del apoyo del talon y un inefectivo despegue de los dedos.
La firantez o contractura del tendén del Aquiles y las deformidades del
pie, particularmente el equino o equinovaro, son las complicaciones

mas frecuentes.
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La postura anormal del brazo tiende a ser muy evidente y se
incrementa con las actividades fisicas. La funcion de la mano afecta
depende del grado de paresta y feedback sensitivo. El déficit sensttivo
cortical es una caracteristica nruca de este tipo clinico y debe ser
sospechado cuando el nifio tiende a ignorar el brazo hemiparético
(Crothers y Pang, 1959). La afectacion de la sensibilidad es atribuida a
la lesion del 1obulo parietal y ocurre en aproximadamente el 50% de
los casos. A pesar de la limitacion funcional de 1a mano hemiparética,
estos nifios es de esperar que sean independientes en las actividades de
la vida diaria, a no ser que los déficits cognitivos y perceptivos
interfieran con el aprendizaje del cuidado personal y habilidades.
Pueden existir contracturas de los pronadores de antebrazo v de los
flexores de codo y muidieca. El pulgar adductus, la flexién de dedos, o
hiperextension de las articulaciones interfalangicas son caracteristicas

de l2 mano espastica.

Un sintoma frecuente ¢s el hipodesarrollo de las extremidades
hemiparéticas {Holt, 1961). No suele estar proporcionado con la
extensidn de la paresia espastica, pero tiende a ser mayor si se asocia a
un déficit sensitive. El retrasc en la aparicion de los centros de
osificacion del carpo sugiere gue puede jugar un papel un efecto
trofico neurclogico (Holt, 1961). La diferencia de crecimiento tiende a
ser mayor en el brazo. Puede desarrollarse una escoliosis leve no
estructurada y no progresiva debida a la dismetria de extremidades

inferiares, funcion asimétrica y alineacion corporal,
DIPLEJIA ESPASTICA

La hipotonia es segutda de espasticidad generalmente en la segunda
mitad del pnmer afio (Crothers y Paine, 1959; Ingram, 1964). Una
hipertonia extensora precoz predominante puede cambiar a un tono

flexor excesivo en una etapa tardia.
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El curso del desarrollo motor y el resultado funcional final varian
(Bleck, 1975; Largo ef al., 1985). En un estudio prospectivo de nifios
con diplejia, el control de la sedestacion a los 2 afios fue un buen signo
predictivo de eventual deambulacién. Los nifios que no se sentaron a
los 4 aftos, no alcanzaron la deambulacion. Igualmente, la actividad
persistente de los reflejos infantiles chligatorios mas alla de los 18
meses, implicé un peor prondstico para la deambulacién. En estas
senes, aproxirnadamente el 20% de mifios precisaron ayudas ortésicas
para la marcha. Otro 15% terminaron usando una silla de ruedas
debido a2 la severidad de la disfuncién neuromuscular, déheit
intelectual o ambos {Molnar v Gordon, 1976). Watt confirmo que la
sedestacion, a los 2 afios de edad tiene un alto valor pronéstico, pero
encontrd que afiadiendo otras variables ne aumenta al valor predictivo
en un analisis multivariable (Watt et al., 1989). Badell-Ribera, notifico
que el control motor en la sedestacion y el pateo al afic y medio y 2

afios y medio predice ¢l potencial ambulatorio en los nifios dipléjicos
{Badell-Ribera, 1985).

Las desviaciones posturales y de la marcha oscilan de leves a
severas, afectando principalmente los tobillos o todas las articulaciones
de las extremidades inferiores (Bleck, 1987, Norlin y Qdenrick, 1986;
Perry, 1973, Tachdjian, 1990). Las posturas espisticas caracteristicas
que se observan en nifios y jovenes pueden variar con los afios y son
las siguientes: Postura extensora predominante con tijera en el nifio
pequeiio, postura en flexum en el nifio, en edad escolar ambulante, v,
rotacion interna de la extremidad inferior, genu-valgo, pies planos-

valgos v oblhicwidad pélvica en el adolescente.

El disbalance muscular espastico severo o las contracturas de los
flexores y adductores de cadera conducen a una persistencia de la
coxa-valga infantil y anteversidn femoral. La subluxacién, displasia

acetabular adquinda y una eventual luxacion de cadera se suceden,
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parficularmente en los nifios no ambulantes severamente afectados
(Bleck, 1987, Cooke et al., 1989; Tachdpan, 1990, Thompson et al.,
1983). La oblicmidad pélvica y escoliosis son consecuencias inevitables
de luxacidn unilateral de cadera. La espasticidad se intensifica ante una
luxacién dolorosa de cadera. La escoliosis progresiva puede
cemprometer la habilidad para sentarse, el uso de las extremidades
superiores, €l estado cardiopulmonar, y el desplazamiento

independients en silla de ruedas.

Los nifios con diplejia tienen un control adecuado de los brazos y
manos. Sin embargo en muchos casos, puede haber una disfuncién
neuroldgica leve y al mismo tiempo asimétrica con hiperreflexia, un
aumente leve del tono, incoordinacion o temblor fino en las
extremidades superiores. Desde el punto de vista de la discapacidad
fisica, la independencia en las actividades de la vida diaria tiene una
expectativa razonabie. Sin embargo los logros funcionales dependen

tarnbién del coeficiente intelectual del nifio (Molnar, 1979).
TETRAPARESIA ESPASTICA

La espasticidad tiende a ser mayor en extremidades inferiores, pero
la disfuncion newromuscular afecta también las extremidades
superiores. No es infrecuente, el déficit asimétrico con una paresia mas
pronunciada en un lado del cuerpo. Debido a las extensas lesiones
corticales y hemisféricas, este tipe clinico tiene la mas alta incidencia
de minusvalia fisica severa. Sin embargo la extensién de la lesién
varia, y existe un espectro de casos leves a severos con diferencias
considerables en el resultado funcional (Bleck, 1975; Crothers v Paine,

1959; Denhoff y Robinault, 1960; Ingram, 1964},

Los signos y sintomas precoces, el curso evolutive, y las anomalias

en la bipedestacidn y marcha, sen similares a las de los nifios
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dipléjicos. Las complicaciones musculoesqueléticas son mas frecuentes
y severas debido a la extensa discapacidad motora (Bleck, 1987,
Samilson, 1975; Thompson et., 1983). Los nifios con tetraparesia
gspastica deben ser controlados de cerca por la luxacion de cadera y
escoliosis (Cooke et al., 1989, Ferguson y Allen, 1988; Rinsky, 1990).
Comoe resultado de las lesiones bilaterales del sistema nervioso central,
puede ocurnir una afectacion supranuclear de los nervios craneales
inferiores. Dificultades en la succidn, babeo y masticacién, gateo v
lenguaje disartico son los signos clinicos de la paralisis pseudobulbar

resultante {Love et al., 1980; Mueller, 1980).

Como en la diplejia, el control de la sedestacion a los 2 afios y la
supresion de los reflejos infantiles obligatorios a los 18 meses, son
buenos indicadores prondsticos de ia evenmal marcha (Bleck, 1975;
Molnar y Gordon, 1976}, Aproximadamente la cuarta parte de los
nifios con fetraparesia cspastica nunca seran ambulantes v son
dependientes para su cuidado debido a la lesion de las extremidades
superiores, déficit intelectzal o ambos. Alrededor de un tercto de los
nifios pueden caminar solo con ayudas ortésicas; algunos de ellos sen
ambulantes hmitados a su comunidad. Un tercio adicional del grmpe
estd levemente afectade y tienen minimas restricciones o ningunas en

la marcha, higiene personal, y otros aspectos de Ia vida diaria.

Como regla, nifios que caminan independientemente o con ayudas
ortésicas tienen un adecuado control moter de las extremidades
supeniores para ser independientes en otras dreas de funciones fisicas,
pero el resultado global esta condicionade, asi mismo, por la habilhidad

mental.
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TIPOS DISQUINETICOS

Un neonato con encefalopatia bilumubinica aguda es hipotonico en
los pnimeres dias. La hipertoniz v opistotonos aparecen después
(Crothers y Paine, 1959; Ingram, 1964). En un periodo de dias o
semanas ¢l tono vuelve a disminuir. La hipotonia, la persistencia, y, en
ocasiones los cbligatonios reflejos tonicos y de enderezamiento del
cuelle del neonato, representan los signos iniciales de disfuncidon
motora. Los movimientos extrapiramidales caracieristicos no se hacen
evidentes hasta los 12 meses y ocasionalmente mas tarde a los 3 afios.
La vparahsis pseudobulbar disquinética afecta la deglucion,
masticacion, fonacion y articulacién, y el resultado es un habla
disartrica y babeo (Crothers y Paine, 1959; Ingram, 1964; Mueller,
1980). La disquinesia ¢ paralisis de Ja miradz conjugada ascendente es
un signo adicional en el kernicterus. Al contrario de otros tipos de
Pardlisis Cerebral, en la disquinesia, las extremidades superiores estan
mas afectadas que las extremidades inferiores. La atetosis es el sintoma
mas comin y puede apreciarse al principio en los dedos de las manos v
pies, y musculatura facial. Puede haber una combinacion de varios
tipos de disquinesia o la naturaleza del movimiento ser cambiante en el
tiempo; por gjemple la atetosis puede evolucionar a una distonia o a
una combinacion de ambas en la adolescencia. Durante la infancia,
Aparccen raramente contracturas en la atetosis, va que los movimientos
involuntarios contribuyen a preservar la movilidad articular. En la
distonia, donde las posturas fijas son mantenidas en la mayor parte del
tiempe, la probabilidad de deformidades se incrementa. Las
complicaciones misculo-esqueléticas mas probables son la deformidad

del pie en equinovaro y la escoliosis.
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En ¢! adultc con Paralisis Cerebral disquinética, se han descrito
sindrome del tine! carpiano vy espondilosis cervical, con
radiculomielopatia progresiva, gue son atribuidos a los continnos
movimientos de torsién y a la inestabilidad articular {Kidron et al,,
1987).

El pronostico para la deambulacién es favorable en la mayoria de
los casos. A pesar de que la marcha pueda ser torpe y dificil, &es
cuartas partes de los nifios son ambulantes, v la mitad de ellos antes de
los 3 afios. La ¢dad de sedestacién y el desarrolio de los reflejos
infantiles son utiles para predecir cuando un nifio podrd caminar
(Molnar y Gordon, 1978). Debido a que la disfuncién neuromuscuiar
puede ser mas severa en los brazos que en las piemas, algunos nifios
gue son ambulantes precisaran una ayuda parcial o considerable para

la higiene personal y ciras actividades de la vida diaria.

TIPOS CLINICOS CON SIGNOS NEUROLOGICOS
MIXTOS

La distibucion del déficit neurologico en el tipo espastico atetoide
es generalmente una tetraplejia. La disfuncion neuromuscular es con
frecuencia severa y sus consecuencias funcionales reflejan una paresia
espastica ¢ incoordinacion disquinética. Aproximadamente la mitad de
los nifios consiguen ¢caminar, la mayoria de ellos después de los tres

afios (Molnar y Gordon, 1976)

En los nmifios ambulantes, la funcién de las extrermdades supenores
gs peneralmente adecuada para realizar las actividades de la vida

diaria, mientras que la mayoria de los confinados a una silla de ruedas
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precisan de considerables o totales cuidados (Molnar, 1979). Las
coraplicaciones musculoesqueléticas pueden  desarrollarse come
resultado del disbalance muscular espastico, pero de una forma mas
suave debide a los movimientos disquinéticos. Los nifios ne
ambulantes tienen el nesgo de desarrollar displasia adquirida de cadera

y escoliosis.

OTROS TIPOS CLINICOS

El desarrollo moter precoz evoluciona normalmente a un ritmo muy
lento en el ipo ataxico. Sin embargo, el prondstico de marcha a largo
plazo es bueno. Los signos cerebelosos tienden a disminuir; la marcha

y la manipulacién mejoran a 1o largo de los afios (Ingram, 1964).

Los tipos rigido ¢ hipoténico tienen un prondstico peor (Crothers y
Paine, 1959; Ingram, 1964}. La disfuncién neuromuscular severa y el
deficit intelectual asociado dificulta la marcha y Ia independencia en
los autocuidados. I.a ausencia del control motor voluntario contribuye
al desarrollo de complicaciones misculo esqueléticas en ambos tipos.
En la nigidez, las deformidades son debidas al incremento del tono y el
disbalance muscular neurogénico. El tono extensor severo generalizado
provoca una restriceion progresiva de {a flexion de la cadera y rodilla y
limita ta sedestacién en la silla de ruedas. En el tipo hipotonico la
alineacién postural y las deformidades estin influenciadas por la

gravedad.

Las contracturas de cadera en flexion, abduccion y rotacion extema
pueden ser severas en los nifios que adoptan la postura de rana, tipica

de la hipotonia. En algunos casos la luxacidn anterior de cadera puede
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desarrollarse a lo largo de los afios, y las contracturas en abduccion de
caderas pueden hacer imposible la colocacion de un nifio en una silla

de ruedas.

DISCAPACIDADES ASOCIADAS

Las publicaciones sobre la incidencia de las discapacidades
asociadas a la Paralisis Cerebral son diversas (Crothers y Paine, 1959,
Denhoff v Robinault, 1960; Ingram, 1964; Samilson, 1975; Thompson
et al., 1983).

Tras el andlisis de nameros estudios sobre la inteligencia en la
Paralisis Cerebral, surgen diversas teorias (French et al., 1989; Ingram,
1964). En comparacion con la poblacion general, la proporcién de
coeficiente intelectual normal alto y superior es menor. La incidencia
global de retraso mental es de aproximadamente el 50%. La deficiencia
mental severa a profunda abarca aproximadamente {a mitad del grupo
con retraso en la Pardlisis Cerebral en comparacion al 10% de la
poblacion general con retraso (Klapper y Birch, 1967).
Aproximadamente 1/3 de las casos con retraso mental tienen déficits
cognittvos leves. La microcefalia, crisis convulsivas, y con algunas
excepciones, la disfuncidn neuromuscular severa, se asocian a un
riesgo mayor de déficit intelectual. Existe cierta cormrelacion entre la
frecuencia y el grado de deficiencia mental v el tipo clinico de
disfuncion neuromuscular. El retraso aparece con mayor frecuencia y
tiene la incidencia mas alta de déficits severos en la tetraparesia
espastica, y en los tipos rigido y atonico. Una baja incidencia de
retraso mental, presentando un déficit intelectual leve en la mayoria de

los casos, puede verse en la hemiparesia y diplejia espastica. En [a
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atetosis clasica por Isoinmunizacion, donde las lesiones discretas estan
limitadas a los ganplios basales, el prondstico intelectual es
generalmente favorable en relacion con la sevendad de la disfuncién
newromuscular. Sin embargo, €sta no es aplicable a la encefalopatia
combinada andxica y bhilirrubinica, causa comun de atetosis en los
recientes anos. La comrelacién entre complicaciones perinatales
especificas y la incidencia de retraso ha sido objeto de estudios
clinicos v epidemiolégicos (Dunn, 1986; French et al, 1989; Stanley v
Alberman, 1984}

Desde €l punto de wista clinico, el desarrollo del lenguaje,
especialmente la construccién de frases de 2 a 3 palabras, a la edad de
3 afios, es un buen indicador del potencial intelectual (Denhoff, 1967).
Sm embarge, la pérdida del habla come consecuencia de un deficit
auditivo severo o de un control motor de la gjecucién del habla

alterado no debe interpretarse como deficiencia mental.

Los nifios con Paralisis Cerehral tienen un alto riesgo de padecer
cnsis convulsivas (Crothers y Paine, 1959; Ingram, 1964). La
ncidencia global es de aproximadamente el 50% con una frecuencia
variable en los distintos tipos clinicos (Aicardi, 1990; Aksu, 1990;
Sussova et al., 1990). Se han descnto cnsis ¢n ek 70% de casos de
hemiparesia adgquinda postnatal comparado con el 50% en el tipo
congémito. Mas de la mitad de los casos con tetraparesia espastica
tienen epilepsia, con un indice progresive sobre la sevenidad del
incapacitado. Las crisis son poco frecuentes en la diplejia y Paralisis
Cerebral disquinética y ocurren en '4 a 1/3 de estos casos. Las
manifestaciones clinicas de epilepsia incluyen diferentes tipos de cnisis
peneralizadas y focales, motoras leves o parciales. Un tipo frecuente es
el gran mal con cnsis tonico-clomicas. En la hemiparesia pueden
ocurrir crisis motoras focales. Las cnsis clinicas pueden resolverse

eventualmente o pueden estar ausentes a pesar de tener un E.E.G.
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patoldgice. Los déficits de la vision v movimientos extraoculares son
mas frecuentes en Paralisis Cerebral que en los nifios no discapacitados
((nbson et al., 1990; Goble, 1984; Thompson et al., 1983). El
estrabismo es la alteracion mas frecuente descrita en el 20% al 60% de
los casos, con los indices mas altos en la diplejia y tetraplejia
espasticas. La endotropia parece ser mas prevalente que la exotropia,
La parihisis de la tmirada conjugada ascendente es unz de las
manifestaciones clinicas de Kernicterus. El nistagmo estd presente en
el tipo ataxico. Errores severos de la refraccion suficientes para
requerir correccion ocwren en el 50% de los casos, aproximadamente.
Existe una incidencia creciente de hipermetropia y astigmatismo. La
hemianopsia hemodnima acompafia a la Paralisis Cerebral en un 25% de
los casos y es especialmente frecuente con el déficit sensitivo cortical
debido a un sindrome del l6bulo parietal. La retinepatia del prematurc
ocurre en nhifios pretérmino. La hidrocefalia puede llevar a una atrofia
optica con pérdida progresiva de la vision y eventual ceguera. La
ceguera cortical puede seguir a una encefalopatia andxica severa y

puede ser confirmada por estudios de potenciales evocados.

Las alteraciones de la comunicacién pueden ser debidas a una
afectacién de la audicién, un defecto del control motor de Ia
produccion del habla, disfuncion central del lenguaje, o déficit
copnitive {Thompson et al, 1983)
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OPCIONES TERAPEUTICAS EN LA PARALISIS
CEREBRAL

La rehabilitacion de los nifios ¢on Pardlisis Cerebral pasa por un
plan terapéutico onentado en el desarrollo, que incluye aunque no de
forma limitada el tratamiento de la discapacidad neuromuscular
(Denhoft, 1967, Lewis y Taft, 1982; Molnar, 1988; Taft et al., 1983).
Los dos aspectos fundamentales de la intervencion son promover la
adquisicion de nuevas habilidades, con la busqueda de mejoras
funcionales y el tratamiento preventive de las posibles complicaciones.
La puesta en marcha de un pian rehabilitador es un esfuerzo comin de
ta famnilia, los médicos y de todos los demas profesionales que trabajan
con el nifio {(Mackeith, 1976; Tumbull y Rutherford, 1986}. El éxito de
esta tarea estnba en un comin acuerde, y, compresion de sus
expectativas reales con unos objetivos razomables a alcanzar. Asi
mismo, se tendsa en cuenta que el programa terapeitice ha de ser
global atendiendo a todas las necestdades del mifio, tanto el problema
estrictamenie mofor, como sus déficits asociados y complicaciones.
Por ultimo habrd que walorar tambiér los recursos terapeiticos,

familiares y comunitarios con los que contamos.

Este programa terapeutico comprenderd en lineas generales los
sigulentes apartados :  intervencion precoz, fisioterapia, terapia
ocupacional, prescripcion de ayudas y aparatos oriopédicos,
prevencion y correccion de las posibles complicaciones y déficits
ascclados, cirugia ortopédica, vatoracién psicopedagdgica, que incluira
el coeficiente intelectual, los transtornos del aprendizaje, y la

orientacién e integracidon escolar, valoracion de la capacidad
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profesional y otientacién e integracion laboral, apoyo psicologico,

integracién socio-comunitaaria y ocupacion del tiempo libre.
INTERVENCION PRECOZ

Los programas de intervencion temprana se iniciaron en la década
de los setenta. La decisidn para una intervencion precoz esta basada en
retrasos de la funcidn fisica, cognitiva o del lenguaje, como
consecuencia de factores médicos o ambientales. Las caracteristicas
organizativas en que se basan estos programas $on una aproxirmacion

multidisciplinaria y el trabajo enfocado a través de la familia,

El fundamento de la intervencion precoz proviene de datos de
investigactéon del complejo vy mutue efecto de refuerzo de ia
interaccion nifio-cuidador, vy, su influencia en el desarrollo precoz
(Bricker, 1982; Greenough y Juraska, 1986; Marfo, 1988). Nifios que
mostraron respuestas interachivas lurutadas babian recibido menos
cuidados, afecto y juego de sus cuidadores (Walsh y Greenough,
1976). Una discapacidad fisica que limita la exploracién activa del
mundo que nos rodea puede crear un prade de deprivacidn de
expenencias. Los nifios y jovenes con Paralisis Cerebral precisan
adaptaciones para €l manejo fisico para permitir el uso completo de sus
habtlidades motoras limitadas (Finnie, 1975; Pearson y Williams,
1980}). Muchas famuilias tienen una predisposicién natural para adaptar
las costumbres paternas a las necesidades especiales de sus hijos
discapacitados, perc otras ponen senias dificultades para realizar esta
adaptacion por si solas (Brazelton y Cramer, 1990; Lewis y Taft,
1982). La observaciom de madres y niiios con Paralisis Cerebral en su
hogar mostr0 que los juegos inapropiados, el ambiente y otros
obstaculos aumentaban con frecuencia las limitaciones fisicas del nifio
{Shere, 1971). La infervencion precoz, enfocada a través de la familia,

ayuda a establecer una paternidad efectiva, de forma que la familia
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puede crear un ambierte mas apropiado para el nifio discapacitado. Las
ayudas profesionales tranquilizan a la familia y no las hacen sentirse

abandonadas (Taft y Mattheus, 1983).
FISIOTERAPIA

Little en 1843, ya la mencionaba en un trabajo de un modo no
sistematizado. Ello demuestra que a pesar d¢ s¢r un cirujano
ortopédico, daba el valor que realmente tiene el tratamiento por medios

fisicos.

La fisioterapia en la Paralisis Cerebral ha evolucionado mucho en
los ultimos 40 afios. Los profesionales que se dedican a ella, se han
dividido en dos pgrupos: los que muestran una preferencia casi
exclusiva por un “métedo” concreto que viene etiquetado generalmente
por el nombre de su creador, y los que propugnan una actitud ecléctica
confeccionando estrategias de tratamiento adaptadas a la gran

multiformidad de los cuadros clinicos.

Es dificil ciasificar los distintos abordajes de los “métodos™ y
practicamente imposibie demostrar cientificamente la superioridad de
unos sobre otres. Un intento de clasificacion (Toledo, 1987) seria la

que s¢ basa en medidas:

Mecanicas : la estrategia se confecciona dirigida a aumentar la
fuerza muscular, arcos articulares, estabilidad postural, etc. Estas
estrategias son las mas facilmente comprendidas porque se aprecia

mejor la relacion con los efectos “visibles” de la Paralisis Cerebral.

Neurolégicas : Se basan en razonamientos relacionados con las
funciones del sistema nervioso. Se achla -segin preconizan- a través

del Sistema Nervioso Periférico, utilizando estimulos exteroceptivos y
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propioceptivos para facilitar o imlubir la accion muscular ¢

indirectamente sobre el 5.N.C. para influenciar en la funcion de éste.

Educacionales : Algunos métodos tienen mds similitud con

estrategias educativas que con tratamientos propiamente dichos,

Ha de consignarse que los métodos mas cominmente en uso
participan en mas o menos grado de cada uno de los grupos anteriores
(Bax, 1987 ; Bobath, 1985 ; Lewitt, 1984 ; Levitt, 1982 ; Pearson y
Williams, 1980 ; Scherzer y Tshammuter, 1990 ; Scrutton, 1984).

De los mas universalmente conocidos, podemos citar los siguientes :
a) Métedo de Phelps (educacién muscular y aparatos),

b) Método Brunnstrom {movimientos de “Patterns™ sinérgicos).

¢} Método Temple Fay (movimientos de “Patterns™ progresivos).

d} Metodo Kabat (facilitacion neuremuscular propicceptiva),

¢) Método Bobath (tratamicoto neuroevolutivo).

f) Método Vojta {reacciones reflejas).

£) Mctodo Peto (educacion conductiva).

h}) Método Ayres (terapia por integracion neurosensorial).

i) Método Levitt (método ecléctico).

Es dificil buscar puntos de coincidencia entre éstos, y otros
muchos métodos de tatamiento. El punto en el que casi todos

coinciden es en la mayor efectividad del tratamiento precoz.

Dentro de las estrategias de habilitacion motérica esta la

utilizacion del Biofeedback (Nelson y Ellenberg, 1985) y el E.ES.
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(estimulacion eléctrica funcional}, que han sido recomendados para

enfrenar el control de grupos musculares especificos.

A pesar de que la fisioterapia es ¢l tratamiento mas utilizado en
Paralisis Cerebral, los estudios sobre su eficacia son escasos, v en la
mayoria de ellos sin contreles (Banham, 1976 ; Brandt et al,, 1980 ;
D’Avignon ¢t al., 1981 ; Kanda et al., 1984 ; Paine, 1962 ; Palmer et
al., 1988 ; Piper et al., 1986 ; Saigal, 1989 ; Sommerfeld et al., 1981 ;
Wnght y Nicholson, 1973).

TERAPIA OCUPACIONAL

La intervencién de la terapia ocupacional sera csencial para

COTSEguIr un avance en las siguientes areas .

- Desamrello de habilidades motoras basicas y mejoria de la

coordinacion,

- Ayudar al mifio a hacerse independiente en sus necesidades
persenales. Cuando no es posible una independencia total, el nifio

debera aprender alguna parte de la tarea que él pueda dominar.

Las t¢onicas funcionales compensatorias y dispesitivos adaptados

son ayudas para la independencia,

- Desarrollar actividades utiles para la escolarizacion e

infegracidn social,

El programa domiciliario es una fase importante del tratamiento
(Finnie, 1975), ya quec aporta consejos y educa a la familia en el

manejo del nifio en las actividades de Ia wvida diaria.
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AYUDAS Y APARATOS ORTOPEDICOS

La aplicacion de férulas posturales ¢ noctumnas es una medida
adicional para mantener un arco de movimiento. Las mas utilizadas
son las férulas para prevenir la flexion plantar de tobillo y contracturas
de la mufieca y dedos. Una férula abductora de caderas es
recomendable para retrasar la contractura en adduccion y subluxacidn
progresiva de caderas o para prevenir la recidiva postoperatoria en ¢l
nifio severamente afectado (Molnar, 1986). Ademas, con frecuencia,
s¢ prescriben ortesis para mejorar la foncion y/o para la prevencion de
deformidades de tejidos blandos (Molnar, 1986 ; Mossberg et al,
1950}. En este sentido se emplean aparatos cortos o largos de marcha.
Una ortesis antigquina, se utiliza con frecuencia en nifios con
hemiparesia (Resenthal, 1984). En suma, podemos decir que existen
diferentes tipos de férulas y ortesis disefiadas para corregir las

desviaciones patologicas mis frecuentes de la marcha.

En los afios recientes las férulas inhibitorias y progresivas han
ganado populandad (Cusick, 1990 ; Hanson y Jones, 1989 ; Tardieu v
Lespargot, 1988).

Los principios e indicaciones de los corsés en la escoliosis se
aplican también a la Pardlisis Cercbral ; aunque debide a que la
mayeria de los nifios que desarrollan deformidades de raquis estin
severamente afectados, ¢l valor y la eficacia del tratamiento ha sido
cuestionade. Sin embargo, existen trabajos donde demuestran unos
resultados satisfactorios en el control de la curva escolidtica sin
problemas significativos en la tolerancia de la ortesis (James, 1977 ;

Thompson et al., 1983).

Por dltimo serd impertante la prescripcion de ayudas para el

desplazamiento (sillas de ruedas adaptadas, andadoras, bastones,
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planos de amastre, efc.}, asi como otos tipos de ayuda o material

{estabilizadores, planos inclinados, asientos especiales, etc.).
CIRUGIA ORTOPEDICA

Dentro del plan global de rehabilitacion la cirugia ortopedica
ocupa un importante papel, debiende estar bien programada en el
fiempo ¢ indicada con prudencia (Bleck, 1987, Samilson, 1990 ;

Tachdjian, 1950; Thompson et al., 1983},

La cirugia puede estar indicada para mejorar ia funcion, para

prevenir o corregir deformidades, o, una combinacion de ambas.

La cirugia precoz se aplica generalmente sobre tejidos blandos
(alargamientos tendinosos, transferencias, etc.), pero a pesar de todo
¢sta no es siempre satisfactoma en la prevencion de deformidades
oscas. Por ello en ocasiones se requerira de intervenciones mis

agresivas (osteotomias, artrodesis, etc.).

Las intervenciones quirirgicas a nivel de la extremidad superior

son mucho menos frecuentes (Goldner, 1988 ; Koman y Gelberman,
1990).

COMUNICACION

La logepedia es un area que ha ido evolucionando en los iltimos

afios en nuestro pais.

La 1dea de que el objetive es “aumentar la comunicacion™ del
paciente y que el concepto de comunicacion €s mas amplio y engloba
al habla como una parte de él (aunque sea la mas importante), ha

servido para el desarrollo de medios aumentativos de comunicacion.
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Los ordenadores juegan un papel importante que beneficia de
forma extraordinaria a los pacientes con Paralisis Cerebral en el

campo de la comumcacion, asi como £n el control del entomo.

Ademas se han vuelto imprescindibles en el medio educative, y

sobre todo en las escuelas con nifios discapacitados.

PREVENCION Y TRATAMIENTO DE LAS POSIBLES
COMPLICACIONES

Dentro de este apartado, se incluye el control y tratamiento de las
crisis convulsivas, transtomos visuales y auditives, disfuncién oral
motora que compromete la alimentacion, anomalias dentarias,
anomalias  del crecimiento, patologia respiratoria, reflujo

gastreesofapico, incontinencia urinaria, osteoporosis, etc.
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ESPASTICIDAD

CONCEPTO Y CONSECUENCIAS CLINICAS

La espasticidad es un trastorno dificil de definir. Una de las razones
son los escasos conocimientos sobre la neurobiologia de la respuesta
motora en general y sobre el sustrato neural responsable de la
moduiacién del tono muscular en particular. Probablemente cuando el
sistema moter se comprenda totalmente, seremos capaces de explicar,
nombrar y quiza tratar el trastomo que se conoce con el nombre de
espasticidad. Aunque Ia espasticidad es dificil de definir, su
diagnéstico no lo es en la misma medida. Las definiciones clasicas,
toman solo en consideracién las alteraciones del tono muscular
objetivables durante la exploracién neuroldgica y con frecuencia
desestiman los multiples aspectos de la espasticidad que inciden sobre
la actrvidad e independencia funcional del paciente. Asi Lance, la
define como un trastomo motor caractetizado por un aumento de los
reflejos de extension tonica dependiente de la wvelocidad con
exaperacion de los reflejos tendinosos. EI resultado es la
hiperexitabilidad del reflejo de extensién como un componente del
sindrome de la neurcna motora superior (Lance, 1980).5in embargo
esta definicion hace referencia no unicamente al concepto de
hipertonia espastica, sino mas bien incluye la espasticidad como uno

de los hallazgos principales en la lesion de la neurona motora superior,
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Comenzaremos indicando que la espasticidad es esencialmente un
trastorno del tono muscular. En condiciones de reposo, esto es cuando
no se estd realizande ningin movimiento las motoneuronas < y las
fibras musculares por ella inervadas no se encuentran en situacion de
repose  absoluto. Durante la maxima relajacion muscular la
motoneurona ¢ mantiene una actividad espontanea que nunca baja de 4
potenciales de accién por segundo. Por tanto la musculatura estriada
no presentara nunca una carencia completa de actividad, o dicho de
otra manera en la fibra muscular siempre encontraremos cierta
concentracion intracitosdlica de caleio con lo cual se mantendra un
nivel de interaccién basal minimo entre ias fibras de actina v miosina.
La contraccién muscular basal presente en los momentos en los que no
se esta realizando movimiento muscular ha de estar presente por igual
en misculos flexores y extensores. De no ser asi, se¢ desencadenarian
movimientos. A esta co-contraccidn o contraccion simultanea de

muscuilos agonistas y antagonistas se le denomina tone muscutar.

En distintas condictones neuropatolégicas el tono muscular puede
suffir diversos grados de exaltacion (hipertonia) o de depresion
(hipotonia). Se han descrito distintas modalidades de hipertonia segun
el sistema motor alterado (sistema piramidal, sistema extrapiramidal) y

segun la lecalizacion donde €ste ha sufrido el dafio.

La hipertonia muscular mds frecuente es sin duda la hipertonja
espastica. Consideramos hipertonia espastica a la hipertonia que cursa
con uha severa co-contraccion de agonistas y antagonistas, que no cede
con ta mowvihizacion pasiva inducida por el explorador v que
frecuentemente termina por condicionar en el paciente una postura
anémala persistente. La postura inducida por la hipertonia espastica
depende de la fuerza relativa de los musculos flexores y extensores.

Asi, en los miembros superiores la hipertonia espastica desencadena
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una adduccien y rotacion interna de ia extremidad superior, con el
codo en flexidn, con extension limitada, v las mufiecas flexienadas con
los dedos flexionados sobre el pulgar en adduccion (mano en
comadreja). En el caso de los miembros inferiores la postura depende
con frecuencia del mayor o menor grado de afectacion proximal v
distal. Se han descrito distintas posturas caracteristicas para los
distintos niveles de afectacion espastica, postura entre la que destaca
por su frecuencia la que cursa con adduccién y flexion de cadera (en
tijera). Los mmisculos flexores de la rodilla estin tensos com una
capacidad de alargamiento disminuida, disminucion progresiva del
range de movimiento del tobillo, secundaric a un déficit en la
extension de los misculos de la pantorrilla {Calderén-Gonzalez R. y

Calderdon-Sepulveda RF ., 1994).

S1 bien, un grado moderade de hipertonia espastica puede no solo,
no ser invalidante sine incluso ntl para facilitar la rehabilitacion
funcional del paciente, cuando el grade de hiperionia supera ciertos
limites desencadena importantes trastornos funcionales. Los pacientes
aquejados de espasticidad severa sufren incapacidad para realizar
movimientos eficientes con los miembros afectos y con frecuencia
refieren dolores musculares intensos secundarios 2 la hipoxia tisular
desencadenada por la resistencia que ¢l tejido muscular contraido
ofrece al flujo sanguineo. El padecimiento crénico de este trastorno y
la consiguiente limitacién para el movimiento y la persistencia en
posturas andémalas terminard por desencadenar fibrosis y retraccion
muscular, esclerosis capsuloligamentosa y cambios en la estructura
osteoarticular. Los musculos esqueléticos de la mayoria de los
mamiferos aumentan su longitud en forma paralela con, vy
aparentemente en respuesta al crecimiento del hueso. El aumento en {a
longitud se logra al agreparse nuevas sarcémeras, asi que el namero de

sarcomeras y ¢l tamafio del hueso tiene una alta correlacion lineal. La
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regulacién del nimero de sarcomeras parece estar determinado por la
longitud impuesta al masculo y ne a su tension. St un masculo se
inmoviliza pasivamente en una posicion acortada hay una pérdida de
sarcomeras. Si un masculo s¢ inmoviliza en una posicidn de
alargamiento y por lo tante estrando las sarcomeras, este masculo

reacciona agregando nuevas sarcomeras.

El resultado final de una espasticidad prolongada es la aparicién de
trastornos ostecarticulares y ligamentosos que per se limitaran la
funcionalidad de! miembro, resultando ademas dificilmente reversible

aun cuande s¢ pudiera resclver el trastorno disténico primario.

Por tanto la hipertonia espastica es un trastorno del tono muscular
que por su frecuencia y capacidad invalidante debe ser considerado
como uno de los trastornos neurologicos de necesario abordaje por el
médico rehabilitador. Esto es especialmente cierto en el caso de que el

paciente espdstico sea un nifio.

Cuande la exaltacién del tono muscular se presenta en estadios
precoces del desarrollo ontopénico a los trastornos secundarios
descritos habra que afiadir los que se producen sobre la propia cinética

del desarrello.

Un mitsculo con espasticidad tiende a mantener su condicién mds
corta y resiste cualquier intento de alargamiento. El pesible
alargamiento real disminuye en proporcién con la reduccién progresiva
de las sarcomeras. Conforme aumenta Ia espasticidad de un masculo
también aumenta la inhibicién reciproca de los antagonistas
produciende un desbalance muscular en la articulacion. Entre mas
espastico sea el agonista {el musculo se vuelve mas corto) mas se
debilita el antagonista (el masculo se vuelve méas largo) el desbalance

muscular favorece la contractura y restringe el crecimiento del
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musculo. Los estimulos para ¢l crecimiento del misculo son la
hormona somatotropica v ¢l estiramiento. El nifio normal, al
movilizarse, corer y jugar diariamente estira sus muscalos sobre el
hueso en movimiento. Si un musculo agonista es dominante sobre su
antagonista, éste ultimo recibira un estiramiento excesive, mientras que
el primero no sera estirade adecuadamente, esto producird un
crecimiente inadecuado del musculo agonista v un crecimiento
excesivo del antagonmista, lo cual desencadena a corto plazo una

contractura (Calderon-Gonzalez R. y Calderén-Sepulveda RF.[1994).

A todo esto habrd que afiadir las alteracicnes en el desarrcllo
ontogénico en la estmictura dsea. Si bien durante toda la vida los
huesos persisten en una actividad de autorretnodelacién medianfe la
cual adoptan sus lineas de maxima resistencia a las lineas de maxima
tension a las que son sometidas cotidianamente, durante el desarrollo
precoz, estos procesos de auiomodelacion son mucho mas marcados.
De hecho alteraciones dseas en estadios precoces con frecuencia
desencadenan alteracicnes persistentes, cuando no irreversibles en la
forma de los huesos. Por este motivo para ¢] tratamiento de la
espasticidad en la infancia no solo se deberd tomar en consideracion
las consecuencias de su  padecimiento cronica sobre la
autoremodelacion de musculos, ligamentos, tendones y huesos
(autoremodelacion que en gran medida implica reversibilidad de los
efectos secundarios) sino también las consecuencias que las posturas
andmalas persistentes pueden llegar a tener sobre los mecanismos de
crecimiento  normal de  éstas  estructuras  {cuya  alteracion

desencadenaria trastornos irreversibles).

Existe una relacion entre la actividad mecanica del miscule y su
sintesis de proteinas. Durante el crecimiento postnatal de los misculos

esqueléticos en la mayoria de los mamiferos, el aumento en longinid
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del nmisculo va paralelo con, y aparentemente en tespuesta al

crecimiento del hueso { Williams y Goldspink, 1976, 1978).

Este aumente en longitud se logra por medio del agregado de
sarcomeras en serie (Williams y Goldspink, 1971 ; Goldspink, 1968),
en tal forma que ¢l nimerc de sarcdmeras y ¢l tamafio del hueso
muestran una correlacion linear ( Tardieu et al, 1977, Tabary et al,
1976). Este agrepado de sarcomeras ocurre ann en el misculo en
crectmiento denervado, aunque en menor grado. Las sarcomeras crecen
predominantemente en el extremo de las miofibrillas existentes, Ziv et
al, (i984) han denominado a la unién musculotencinosa como la

“placa de crecimiento muscular”.

En la longitud funcicnal del masculo hay una sobreposicién dptica
de los filamentos de actina y miosina dentre de una sarcémera no
cambian su longitud durante el crecimiento, asi que para un anguto
articular dado, la longitud de la sarcdmera permanece
aproximadamente constante en un misculo determinado durante toda

la vida ( Tardieu et al, 1977).

La regulacién del mimero de sarcomeras parece estar determinada
por la longitud impuesta sobre el misculo y no por su tensién (Huet de
la Tour et al, 1979). 8i un mosculo es inmovilizado pasivamente en
una postcion de acortamiento, sus sarcémeras estaran con una longitud
suboptima para la peneracién de tension, puesto que no hay una
sobreposicién optima de los filamentos de actina y miosina. El
musculo responde a este acortamiento con un déficit en la sintesis de
proteinas ¥ una pérdida de sarcdmeras, por lo tanto, acortando la
longitud de sus fibras para adaptarse a su nueva longitud funcional
(Williams y Goldspink, 1976, 1978) . Consecuentemente el resto de las
sarcomeras aumenta su longitud y retoman su posicion Gptima

generadora de tension. Esta adaptacién de la longitud del musculo debe
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ser miogenico. 51 ¢l acortamiente del masculo es producido por una
contraccion muscular activa, la adaptacion es muy rapida. Tabary et
al., {1981) indwo una reduccion del 25% en el numera de sarcomeras
en el musculo soleus del cobayo con estimulacion eléctrica del nervio

ciatico por 12hrs.

La adaptacion que se ha observado en respuesta al alargamiento
pasive, depende de si el misculo ha madurado ya o si esta todavia en
crecimiente. Si se inmoviliza en posicién de alargamiento un musculo
adulto, per lo tante estirando las sarcomeras, responde agregando
nuevas sarcomeras en setie, lo cual volvera a poner a las sarcdmeras en
su longitud 6ptima generadora de tensién. FEsta adaptacién también
ocurre s1 el milsculo esta denervado (Goldspink et al., 1974}, Si se
inmoviliza un muscule en crecimiento en una posicion  de
alargamiento, imicialmente también se agregan nuevas sarcdmeras en
serie, pero s6lo por un breve periodo de tiempo. Eventualmente este
incremento es reemplazado por una disminucion en el nimero de
sarcomeras, por lo tanto, disminuyende la longitud de la fibra
muscular. La longitud global del musculo més el tendon se mantiene
intacta en esta situacién a expensas de un alargamiento del tendon.
Tardieu et al., {1977} propusieron que es este alargamiento del tendén
que ocurre en animales jévenes lo que explica la diferente respuesta a
la inmowilizacion en posicion de alargamiento. Se penso que la
adaptacion del numero de sarcomeras fue la misma en animales

Jévenes y adultos { O"Dwyer, 1989).

Al suspender la inmovilizacidn, todos los efectos observados por el
alargamientc o acortamiento del musculo tienden a desaparecer
(Tabary et al, 1981). Es ain mas importante ¢l hecho de que el
estiramiento sin Inmovilizacion ha producide un incremento en la

longitud del misculo en crecimienta.
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La contra¢tura muscular en la Paralisis Cerebral es debida a un
musculo acortado y no a un masculo fibrotico. Hay un numero
disminuido de sarcomeras y una reduccion concomitante en la
extensibilidad. Ademas de la disminucién en la longitud de las fibras,
s¢ ha reportado normal la estructura a la microscopia de luz y
electronica, y no se ha observado tejido conectivo en exceso. La
contractura parece ser una respuesta del musculo a un funcionamiento

anormal prolongado.

Ante cualquier estiramiento aplicado sobre un misculo espistico, se
opondra vigerosamente un reflejo de estiramiente ténico hipersensibie,
haciendo que el misculo s¢ ponga tenso y endurecide. La espasticidad
vy ¢l espasme de los poderosos musculos antigravitatorios son los
causantes de las posturas estereotipadas cbservadas en la Paralisis
Cerebral (O'Dwyer et al, 1989). Tanto la espasticidad como el
espasmo se oponen al estiramiento tratande de mantener al musculo
acortade. [Estas son las condiciones que en animales de
expenmentacién invariablemente producen peérdida de sarcémenas,
acortamicnto de las fibras musculares y alteracion en el tejido

conectivo (O Dwyer et al, 1989).

El razonamiento subyacente a la aplicacién de férulas de yeso
progresivas para la prevencion o correccion de la contractura muscular
en la Paralisis Cerebral, es la estimulacion para la formacidn de nuevas
sarcomeras al inmovilizar €l misculo en una posicién de alargamiento.
Sin embargo, la formactén de nuevas sarcomeras es dificil de lograr en
el muscule en crecimiente inmovilizado. El enferulado pudiera
aumnentar el rango de movimiente articular al alargar el misculo, el
tendén o ambes ( Tardien et al, 1982), pero sélo el alargamiento
muscular es capaz de aumentar el rango sobre el cual el misculo puede

generar activamente tension.
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Tabary et al., {1981) sugiricron que ¢l megjor tratamiento seria la
supresion de l!a contraccidon muscular anormal responsable del
acortamiento del misculo. Tardieu et al., { 1988) en un importante
estudio investigaron el desarrollo de contracturas en el misculo soleus
en 10 nifios con Pardlisis Cerebral. No se cbservaron contracturas a
condicién de que el estiramiento se mantuviera por 6 hrs. o mas en
cada periodo de 24 hrs. La férula de tebillo durante el suefio demostrd
su efectividad siempre y cuando estuviera adecuadamente disefiada y

sostuviera al tobille en el anpule comecto,

FISIOPATOLOGIA DE LA ESPASTICIDAD

Para comenzar hemos de mdicar que los mecanismos que regulan el
tono muscular solo son parcialmente conoctdos. Por tanto la
fisiopatologia de la hipertonia espistica solo se conoce de manera
fragmentaria. De todas formas y aunque creo que una profundizacién
exhaustiva en los conocimientos de la fisiopatelogia de la espasticidad
no modificaria la estrategia expenimental y la valoracion de los
resultados de la presente memona, (nuestro tratamiento actia
directamente sobre la placa motora y por tanto de forma independiente
a lo que pueda estar ocurmendo en la médula espinal o en estructuras
Nerviosas superiores), a continuacion procederemos a realizar algunos
comentarios sobre los conceptos fundamentales de lo que en la
actualidad se dispone e¢n relacién con la fisiopatologia de la

espasticidad.

L.a musculamra estriada consta de dos modalidades funcionales de
fibras musculares, las fibras intrafusales v las extrafusales. Los

movimicntos y el propio teno muscular esta directarnente asociado al
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grado de confraccion de las fibras extrafusales, estando é€sta
directamente repulada por la frecuencia de descarga de las
motoneuronas o que la inervan o, lo que es lo mismo por la
concentracidn de acetil-colina que liberada desde las terminaciones de
estas nenronas en la unién neuromuscular, esta actuando sobre la placa
motora. La contraccién de las fibras musculares ntrafusales nunca
desencadenard directamente movimiento o modificacion del tono

muscular.

En cualquier misculo estriado el porcentaje de fibras musculares
intrafusales y la eficiencia motora de éstas son siempre de escasa
entidad. La funcion de las fibras musculares intrafusales esta
relacionada en realidad con la regulacion de la elongacidon de las
porciones centrales de los husos musculares v de las terminaciones
nerviosas que los mervan. La inervacion de las fibras musculares
intrafusales es realizada por las neuronas gamma de las astas anteriores
de la medula. Por tanto las aferentes nerviesas que achlian sobre la
musculatura estriada son basicamente dos, las motoneuronas o que
mervando las fibras musculares extrafusales se encargan de
desencadenar su acortamiento y con ello producir directamente los
movithientos o el aumento del tono muscular y las neuronas gamma,
que actuandoe sobre [as fibras musculares intrafusales tienen una
funcién repuladora que comentaremos a continuacién, no pudiendo ser
consideradas en senndo estricto como neuronas ¢ferentes. De todos es
conocido ¢l sustrato basico responsable del arco reflejo miotatico. El
reflgjo miotatico se activa por la elongacién pasiva de la musculatura
gstmada. La elongacion de éstos musculos conlleva un alargamiento de
sus husos musculares, v con ello de las terminaciones nerviosas que las
rodean (terminacidn anuloespiral ). La elongacion de las terminaciones
sensitivas del huso desencadenan un incremento en la frecuencia de

descarpa de las neuronas a las que pertenecen dichas terminaciones.
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Estas neuronas (ipo 1.a } proyectan, a través de las raices posteriores y
las astas posteniores, de la médula, hasta las inmediaciones de las
neuronas o de las astas anteriores de la médula espinal o de los micleos
motores del tronco cerebral. Finalmente las neuronas sensitivas de los
husos musculares estableceran una sinapsis con las motoneuronas o,
La elongacion muscular pasiva, y el consiguiente incremento de la
frecuencia de descarga de las neuronas sensitivas de los husos
musculares terminard desencadenando un incremento de la frecuencia
de descarga de las motoneuronas o v con ello un acortamiento reflejo
del masculo elongado. Este es el denominado reflejo miotatico, reflejo
en el que intervienen dos newronas y una sinapsis {reflejo
mongsinaptico). 5i el reflejo miotatico no sufriera algin tipo de
regulacion se activaria ante cualquier movimiento (para cualquier
movimiente se hace imprescindible la elongacién de los misculos
antagonistas), Tanto esta activacion indeseable del reflejo come su
abolicién en los musculos agonistas por su acortamiento durante el
movimiento, se evitan mediante la accién de las newronas gamma. Las
mOotoneuronas gamma se encargaran de contraer las fibras musculares
intrafusales de los musculos agonistas v de relajar la de los muasculos
antaponistas de tal manera que las ferminaciones sensitivas del huso
muscular no se vean afectadas por los movimientos volunfarios.
Ademas de esta funcion las necuronas gamma participan de la
regulacion del fone muscular. Un incremento moderado de Ja
frecuencia de descarga de las neuronas pamma desencadenard, a través
del arco miotatico el correspendiente incremento en la actividad de las
fibras sensitivas del huso y en las motoneuronas ¢ por ellas inervadas.
El resultado final de ello serd un incremento de la contraccién basal del
musculo. Cuando esta accion se practica sobre agonistas y antagonistas

el resultado final sera un aumento del tono musgular,
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En relacidén con los eferentes finales comentados s¢ han descnto dos
modalidades de hipertonia espastica. La denominada espasticidad
fasica y la espasticidad ténica. E] musculo estd constituide por varios
tipos de fibras la I, 1 a y Il b. La fibra Il b puede ser activada muy
rapidamente generando tras cortas latencias temporales una
contraccion muy enérgica y rapida. Sin embargo esta contraccién no
podra sostenerse durante largos pericdos de tiempo. Estas fibras
musculares fisicas estan inervadas por motoneuronas que con un soma
muy voluminosa y un axén grueso y muy miclinizado presentarin
ademds una gran velocidad de conduccidn. Se trata de unidades
motoras que denominaremos fasicas porque se activan rapidamente,
Pero su accién es transitoria. En generat se ha denominado espasticidad
fasica a aquella cuyo vehiculo final serian las unidades motoras
fasicas. Aunque no resulta claro como distinguir clinicamente las
caracieristicas de esta espasticidad los autores con frecuencia
denominan espasticidad fisica a aquella en la cual el incremento del
tono muscular se va a desencadenar principalmente durante la
movilizacion pasiva del miembro necesaria para explorar el tono
muscular. Por tanto si ¢l muscule no estd siendo sometido a
movimiento pasivo, €l tono muscular sufriria solo un grado leve de

exaltacion.

Esta modalidad de espasticidad seria la primera en aparecer tras la
lesion de las fibras piramidales que controlan el tono muscular,
desencadenandose con frecuencia con semanas o meses de antelacidn a
la espasticidad tdnica. Ademas, y dado que en condiciones de reposc el
tono muscular no sufriria una exaltacion importante, la hipertonia
fasica no desencadena la restriceién del crecimiento muscular que con
frecuencia observamos con la espasticidad ténica. En el oo extremo
nos encontrariamos la elasticidad tonica. Las fibras musculares tipo |

se caracterizan porque aungue presentan una capacidad de activacién
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lenta y progresiva, una vez alcanza la contraccion pueden mantenerla
durante largos periodos de tiempo. FEstas fibras musculares
generalmente estan inervadas por motoneuronas alfa que, en relacién
con las que se integran en unidades motoras fasicas, tenen un soma
menos voluminose, un axon menos mielimzado y de menor tamafio y
en definitiva una menor veiocidad de conduccion. Las umidades
motoras tonicas participan fundamentalmente de movimientos lentos
en los cuales se alcanzan solo una fuerza muscular moderada. Sin
etmbarpo su  accién fundamental se realiza en los misculos
antigravitatorios, musculos que deberan estar sometidos a un tono

muscular elevado durante largos periodos de tempo.

La unidad motora ténica sera €l vehiculo final para la denominada
hipertonia espastica tonica Esta hipertonia se encuentra activa de
forma permanente, no sufriendo un incremento importante en relacion
con la velocidad del movimiento pasivo inducido al miembro por el
explorader. Puesto que esta espasticidad impone una severa restriceién
para la movilizacién de los miembros y ésta estard presente siempre, la
espasticidad tonica terminard desencadenando reduccidn del niamero
de sarcomeras y acortamiento ¢n los muscules que por el padecimiento

de este trastomno raramente alcanzaran sus posiciones extremas.

Hasta aqui hemos comentado de forma resumida la fisiolegia de los
elementos neuromusculares eferentes para la regulacién del tono
muscular. El control suprasegmentario de la actividad de estos
eferentes es sumamente complejo. Las neuronas pamma vy las
MOONREUronas o s¢ encugniTan INMEersas en una compieja poblacion de
interneuronas que situadas en las astas anteriores les superan en
numero entre 50 y 60 veces. Se han encontrado gran cantidad de vias
de proyeccion infraespinal por las cuales se produce una compleja

interaccion entre neuronas o y gamma de una asta anterior con las de
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asta anterior coniralateral ¢ con ias de otros miveles metaméricos.
Ademas se han publicado numerosas evidencias experimentales que
apoyan la idea de que la actividad de las neuronas o y gamma. esta
regulada desde estructuras supraespinales tan diversas come la
formacion reticular descendente, los nacleos vestibulares, el nicleo
rojo, el ndcleo pedinculopontino, diversas estructuras integradas
dentro de los denominados ganglios basales y las neuronas piramidales
corticoespinales. La mavor parte de estas proyecciones descendentes
no actian directamente sobre las newronas o o gamma, sino que
frecuentemente lo hacen 2 través de las interneuronas de las astas
anteriores. Asi, por ejemplo solo entre el 5 y el 10% de las neuronas
coricoespinales  establecen  sinapsis  directamente con  las
motoneuronas «. Ciro grado afladido de complejidad lo impone el alto
nivel de confluencia que soportan estas neuronas. Las motoneuronas o,
por ejemplo, pueden llegar a recibir 70.000 aferencias sinapticas de
otras neurcnas. Se frata por tanto de un sistema extraordinariamente
complejo al que en ocasiones se ha querido trivializar en relacion con
la simplicidad aparente de su comportamiento eferente. E! resultado
final de todas estas interacciones nerviosas sera o una modificacion del
tonc muscular o una modificaciéon de la actividad refleja del arco
miotatico ¢ una contraccidén muscular. Aunque el tono muscular sea
una funcién en si misma relativamente simple, su regulacion por los
motives expuestos resultan extraordinariamente complejas. Tal es asi
que ni los mecanismos fisiolégicos que intervienen en la regnlacion del
tono muscular ni la fisiopatologia de las distintas distonias, tienen un

sustrato neurobiologico plenamente conocido.

En cualquier caso creemos que la breve introduccion realizada hasta
aqui es suficiente como para que podamos plantear nuestro estudio. La
herramienta terapéutica que utilizaremos actuara directamente sobre el

eferente final por el cual el sistema nervioso regula el tono muscular,
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esto es sobre la placa motora. Su efectividad no resulta directamente
afectada por el hecho de que sea tal o cual centre espinal o
supraespinal, aquel del cual parta la primera accidon que luego
terminard traduciéndose en hiperactividad o o gamma y por uitimo en

hipertonia,

A la luz de lo que hasta aqui expuesto, no quierc ferminar esta breve
introduccién sin llamar la atencién sobre la diferencia conceptual que
existe entre hipertonia espastica y trastornos de reflejo o de la fuerza
muscular. Con frecuencia la hiperionia espastica se encuenira asociada
a alteracion de reflejos y del control voluntario de los movimientos.
Esto ha llevado a algunos autores a considerar la espasticidad como
una anomalia del reflejo miotitico (Young, 1989). Creemos que
aunque los frastornos de los reflejos y la hipertonia espastica coinciden
en muchos pacientes y utilizan parcialmente €l mismo sustrate
neurobiolégico, son dos trastornos que deben ser diferenciados
nifidamente. De hecho se puede observar por separado. Asi, es bastante
frecuente que los pacientes que sufren un sindrome piramidal de
instauracion aguda (en lfos dias siguientes a un accidente
cerebrovascular) presenten hiperreflexia e hipotonia. La instauracidn
de la hipertonia espastica sera progresiva, siguiendo un curso que con
frecuencia se prolonga durante semanas o meses. Durante este tiempo
podremos observar como el aumento del tono muscular no llevara

mnexerablemente consigo un incremento en la hiperreflexia.
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ETIOLOGIA DE LA ESPASTICIDAD

Como hemos visto, los mecamismos implicados en el control del
tono muscular son ain parcialmente desconocidos y su alteracion
conduce en muchas ocasiongs a la presencia de un sindrome espastico.
Los trastornes cerebrales o medulares que se acompafian de
espasticidad pueden ser tanto difusos como localhizadoes. Las lesiones
cerebrales difusas pueden tener multiples origenes, como
encefalopatias andxicas, tdxicas 0 metabdlicas. Le mismo ocurre con
las lesion cerebral localizada (tumores, abscesos, quistes, alteraciones
vasculares, traumatismos, etc..). Las lesiones medulares pueden ser
desencadenadas por traumatismos, enfermedades inflamatorias o
desmielinizantes, trastomos degenerativos o familiares y compresiones

de muy diversa naturateza.

METODOS DE VALORACION DE LA
ESPASTICIDAD

La valoracion de la espasticidad es esencial para establecer las
pautas de fratamiento y poder comprobar su posible eficacia. Sin
embargo esta ¢s una valeracion compleja cuyos resultados pueden
maodificarse en funcién de factores como el tono muscular inicial, la
dimension y posicién de los grupos musculares explorados, la poshura
y el estado de relajacion del paciente. La actividad del sisterna nervioso
central, dernivada del estado vesical o de estimulos nociceptivos
también influye en las manifestaciones clinicas de la espasticidad.

Podriamos decir que se trata de un estado dinamico sujeto a constantes
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variaciones, Podriames clasificar las técnicas de medida de la
espasticidad en técnicas cualitativas y cuantitativas. Las escalas de
valoracion clinica, come la Ashworth Scale, se basan en la valoracion
subjetiva de un examinader de la resistencia experimentada cuando los
muasculos son alargados pasivamente. Se han realizado numerosos
intentos para utilizar técnicas mecanicas con el fin de objetivar ia
valoracion del examinador; estos meétodos mecanicos tuden la
relacion momento-angulo en las articulaciones espasticas durante la
flexaon y extension pasiva. Las técnicas mas objetivas representan una
mejora en relacion con la valoracion clinica a la cabecera del enfermo,
pero sus resultados no muestran una buena correlacion con los signos y

sintomas de los pacientes.

Més que ef uso de instrumentos mecanicos o electronicos para
realizar una exploracion clinica cada vez mas precisa, el estudio de
otros aspectos funcionales de los diversos subsistemas motores podria
proporcicnar avances importantes. Por ejemplo Powers et al., (1988)
miden el momente correspondiente a un Anpulo estandar durante
movimientos articulares a vetocidad constante y sugieren que las
determinaciones del umbral del reflejo extensor presentan una buena
correlacion con la sevendad clinica de la espasticidad. Todavia esta
por ver s1 esta técnica sera mds util que las anteriores. Ademds, en los
pacientes con espasticidad espinal, deberia determinarse el nimero de
espasmos espontineos porque son mas molestos para ¢l paciente y mas

faciles de tratar que ¢l aumento de los refiejos extensores.

Las tendencias reduccionistas clasicas han conducido a muchos
investigadores a esperar que los andlisis, aunque indirectos, de la
excitabilidad del pool de neuronas motoras pueden ser mas
significativos que los estudios de fenomenologia de fibras mas finas,
como los esbozados mas arriba. Tres grupos, Ashby et al, (1987}

Delwaide (1993); Pierrot-Deseilligny y Mazieres (1985) han utilizado
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técnicas de neurofisiologia aplicables clinicamente para estudiar curvas
de excitabilidad refleja H, relaciones H/M, inhibicién H por vibracion,
excitabilidad de neuronas motoras aisladas y reflexologia compleja.
Delwaide v Pemusi {1992) y Pierrot-Deseilligny y Mazieres (1985)
proporcicnan revisiones de estas técmicas. Estas técnicas y otras
similares se han demostrado valiosas para examinar detenidamente la
fisiopatologia de la espasticidad, pero ofros nvestigadores todavia no
han validado, comparado o beta-comprobado estos métodos. Es el
momentc de emprender estudios multicéntricos de pacientes espasticos

utilizando este tipo de técnicas cuantitativas,

Benecke et al., (1938) y Conrad et al., (1985), han estudiado estas
funciones reflejas de la medula humana durante la realizacién de
actividades cotidianas, una situacion en la que la paresia espéstica
puede ser en extremo molesta. Estudios EMG multicanal en pacientes
gue utilizan una bicicleta ergendmica 0 que caminan sobre un tapiz
rodante han proporcionado datos interesantes que son mds pertinentes
a las incapacidades de los pacientes que los datos de estudios de

pacientes en reposo.

En pacientes con paresia cspastica, ias lesiones suprasegmentarias
interfieren con el control descendente de sistemas interneuronales de la
médula. Las anormalidades intﬁ:mcﬁunalas pueden explicar ya sea el
aurnento de los reflejos extensores, los reflejos cotaneos hiperactivos e
ncluso, en parte, la debilidad o la pérdida de la facilidad motora. Se
gstan empezando a conocer neurctransmisores y nueromoduladores
achvos en  estos circuitos intemeuronales y sy manipulacion

farmacelégica ha de ser terapéuticamente instructiva y Gtil.
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TRATAMIENTO DE LA ESPASTICIDAD

Al valorar un paciente con espasticidad, vy antes de plantear una
terapia adecuada, se hace imprescindible considerar el pgrado de
limitacion que condiciona dicha hipertonia, ya que en ocasiones su
presencia ¢s fincionalmente mas beneficiosa que perjudicial. Asi, la
espasticidad puede ser utilizada para compensar los efectos hmitantes
de otros sintomas, como por ejemplo para reducir el impacto de la
paresia en la marcha. Como vya sugirid Landau en 1974, la
espasticidad, en cualquier momento que sea diapnosticada, no deberia
ser automaticamente tratada ya que algunas veces es util para el
paciente. Por ejemplo, la distonia hemipléjica con extension de una
pierna puede servir como muleta o aparato ortopédico para apoyar el
peso del paciente durante {a bipedestacion o la marcha. Los pacientes
con lesiones de la médula espinal unlizan a veces espasmos flexores
inducidos para colocar las picrmas con ¢l fin de meterlas en los
pantalones. Sin embargo, en otras ocasiones la mtensidad de la
hipertonia espastica inhabilita de tal forma al paciente que obliga a
tomar decisiones terapéuticas ante su presencia. En estes casos, cuando
se decide tratar [a espasticidad, tanto el médico como el paciente,
deben plantearse objetivos reales. Solo un estudio detallado de cada
paciente en particular nos podra indicar la necesidad o no de supnimir o
atenuar la espasticidad, asi como la eleccion del método a seguir. Por
otro lado, cualquiera que esté familiarizado con el tratamiento de
pacicntes ¢spasticos no le pasa desapercibido el hecho de que la
espasticidad no ¢s un estado estatice. Muy al contrarnio, la espasticidad
es un estado dinamico que puede vanar su intensidad por muy
diversos factores. Por ello antes de emprender cualquier tipo de

terapia, el meédice debe intentar descubrir factores que puedan estar

67


PC de Gavi


INTRODUCCION

aumentando la severidad de los espasmos o distonia espastica en
pacientes con lesiones del SNC crénicas y estables. Por ejemple, una
infeccion de las vias urinarias u otra fuente de impulso nociceptivo
(por ejemplo, Glcera de decibito, fractura no sospechada, ufia del pie
mcarnada} empeora notablemente los sintomas y signos de la
espasticidad espinal. El tratamiento de estos factores concurrentes
generalmente supone una reduccion de la intensidad de la hipertonia.
También se ha comunicado (Stolp-Smith y Wainberg, 1993) que
algunos antidepresivos no tnciclicos, comoe la fluoxetina, trazodona y
sertalina, producen una exacerbacion de la espasticidad, quizd al
antagomizar los efectos del baclofeno. La fluoxetina también puede
actuar sobre los receptores GABA-B. Una vez descartada la presencia
de factores que puedan incrementar la hipertonia, vamos a describir las
distintas opciones terapéuticas disponibles en la actualidad para el
tratamiento de la espasticidad. Ante el paciente espastico el médico
debera estructurar el tratarniento en tres ambitos complementarios, la
rehabilitacion (terapia fisica), el tratamiento farmacologico y el

quirargico,
TRATAMIENTO REHABILITADOR

De entre las terapias rehabilitadoras utilizadas en la espasticidad
cabe destacar la cinesiterapia, la aplicacién de frio y calor la

¢lectroestimulacion vy las técnicas de retroalimentacion.
Tratamiento cinesiterdpico.

De todos ¢s conocido que el mejor tratamiento es la prevencion vy la
mejor manera de evitar la espasticidad de un misculo o grupo
muscular es impedir su acortamiento para que los husos musculares de
Kithne, cuyas fibras, como se sabe, son paralelas a las fibras

musculares, sean mucho menos sensibles al estiramiento. La
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prevencion debe hacerse desde el comienzo con un tratamiento
postural adecuado en el que se incluye la pertinente utilizacién de
férulas. En lineas generales hemos de evitar el equinismo, la
contractura en flexidn de rodillas y en flexion y adduccion de caderas.
Para ello hemos de colocar los miembros inferiores en extension y
abducién y evitar la colocacion de almohadas bajo las rodillas. Con
respecto a los miembros superiores hemos de evitar las contracturas de
los flexores def codo y de los dedos asi como de los rotadores internos

y aductores del hombro.

Asimismo, la prevencion de la espasticidad exige el despistaje y
contrel de todos los factores que puedan actuar como espinas wrritativas
favoreciendo la respuesta  Thiperténica y que comentamos
anteriormente. Con el fin de disminuir o impedir la llegada a la méduta
de estimulos exteroceptivos y propioceptives que aumenten la
espasticidad se ha preconizado la llamada "técnica de los silencios
periféricos”. Esta técnica utiliza férulas de yese para cubrir los
miembros con el fin de aislarlos del exterior (Gonzalez Mas, 1965).
Este tratamiento ha side utilizado principalmente en hemipléjicos

adultos con resultados muy vanables y generalmente transitorios.

La cinesiterapia, mediante estiramientos pasivos, suaves y
prolongados disminuye la espasticidad probablemente por la
estimutacion de los receptores osteotendinosos de Golgi, que ejercen
una accién inhibidora sobre la motoneurona. Generalmente combinado
con otros tratamientos farmacolégicos o quinirgicos, la cinesiterapia
activa s el mejor medio para disminuir Ja espasticidad. Sus acciones
s¢ producen a través de varios mecanismos entre los que cabe
mencionar en primer lugar la fatiga (Riddoch G., 1977) que produce
una relajacién transitoria pero suficiente en muchas ccasiones para el
descanso del paciente, en segundo lugar el aumento general de la

potencia de los antagonmistas y el bloqueo de su alarpamiento
69



INTRODUCCION

secundario v en tercer lugar el incremento de la coordinacion muscular
con la que el paciente incrementard suw eficiencia motora. La
cingsiterapia  generalmente se swele combinar con la utilizacién de
ortesis estdticas o progresivas gue mantienen a los miembros en as

posiciones mas adecuadas.
Aplicacion de frio

La aplicacion de frio antes de iniciar la cinesiterapia fue yva descrita
por Knott (1967), como un método eficaz para reducir la espasticidad.
Esta aplicacién de frio puede ser local (colocacion de hielo o
"coldpacks” sobre las masas musculares afectadas) o general
(introduccion del enfermo en un bafie con hielo). Su accion relajante
puede producirse a nivel de los husos musculares de Kithne cuya
excitabilidad disminuye (Glick y Lucas, 1969; Hartviksen., 1962) o,
segun otros autores, bloqueando las fibras eferentes gamma estaticas v
dinamicas (Lightfoot et al., 1975). El enfriamiento local es mas eficaz
en los casos en que existe hiperactividad del sistema gamma que
cuando existe hiperactividad del sistema alfa. Por esta razon el “crio
test” s¢ ha empleado tambicn para valorar el papel de los husos
musculares en la espasticidad a la hora de planificar el tratamiento.
Ademds, parte de los efectos terapéuticos del fric podrian estar
relacionados con su capacidad para retrasar distintos procesos
enzimiticos de la fibra muscular y para alterar sus propiedades

viscoeldsticas (Pedersen, 1980).
Aplicacion de calor

También la aplicacién local o la administracién generalizada de
calor puede ser eficaz para disminuir la espasticidad antes de la
miciacion de la cinesiterapia. La forma mas utilizada ha sido la

hidroterapia combinada con la termoterapia, en forma de bafios
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calientes (38°-40° ). La eficacia de esie método se debe factores como
ia desensibilizacidn de los husos de Kiihne por la elevacidon de la
temperatura corporal, la eliminacién de la gravedad y por tanio de la
contraccion de los estimulos pravitatorios que desencadena la
contraccién en los antigravitaterios y la accion relajante de los

estimulos exteroceptivos suaves del agua sobre la piel.
Electroestimulacion

Se ha empleado la electroestimulacion motora con comentes
faradicas para potenciar los musculos antaponistas débiles y disminuir
la espasticidad en determinados grupos musculares, No obstante, en la
practica se suele tropezar con dificuliades técnicas para consepuir
estimulaciones selectivas. El procedimiento suele ser lento y los

resultades discretos v pasajeres (Forer, 1984),

Tambicn se ha preconizado la tetanizacion de los grupos musculares
afectados mediante corrientes de bajo voltaje {Vogel et al., 1955). Sus
resultades no son muy buenos por lo que su uso no se ha extendido.
Otra técnica propuesta es la Hlamada "eleciroterapia tonolitica”, técnica
que consiste en provecar la contraccion de un musculoe flexor y tras un
intervalo de 100-200 milisegundos la del extensor {Plaja et al., 1972).
Con esta técnica se han conseguido relajaciones musculares que duran
horas o dias. Otra modalidad de tratamiento es la estimulacién
funcional eléctnca (F.E.S.) y concretamente fa de los muisculos
peroneos para mejorar la marcha. Mediante un estimulador externo se
estimula el nervio peronec cuando el paciente apoya el talén en el
suelo, con lo cual se activa la inhibicion reciproca del triceps y
disminuye el clonus (Vodovnik et al., 1978; Dimitrijevic y Sherwaod,
1980). La aplicacion de estimulos no dolorosos sobre el misculo

peronco cuande comienza la fase de balanceo puede inducir los
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reflejos de triple retirada que pueden ser utiles para mejorar la marcha

espastica al facilitar el movimiento de flexidén del miembro.
Técnicas de retroalimentaciin o "biofeedback"”

Se basan esencialmente en el hecho observado de que cuando un
individuo ticne una informacion instantinea vy continua {generalmente
proporcionada por aparatos electronicos en forma de sefiales acisticas
o visuales) de determinadas condiciones fisioldgicas internas que
normalmente sen inconscientes, puede aprender a modificarlas
voluntariamente (Basmajian, [979). Esta técnica s¢ basa pues en
proporcienar al sujeto informacién sobre funciones normalmente
inconscientes para que pueda aprender a controlartas. Fl "biofeedback"”
s¢ han usadec ampliamente para combatir diverses trastornos, tales
como  hipertension, alteraciones  cardiovasculares, etc. FEn
rehabilitacion se utiliza especialmente el llamado "miofeedback”,
técnica que utiliza el electromiografo para hacer visibles o audibies las
contracciones musculares y enirenar al paciente, ahora consciente de
su actividad muscular, a modificarla. Esta "propiccepcién artificial”
permitiia hacer conscientes al sujeto incluso las mas leves
contracciones de sus masculos (Basmajian, 1981). En el caso de la
espasticidad, el paciente tiene que aprender primero a relajar los
musculos espasticos de modo que el EM.G. sea mudo. Después se
procede al estiramiento de dichos musculos mediante la movilizacion
pasiva de Jas articulaciones correspondientes, teniendo también que
aprender el paciente a mantener sus musculos relajados durante el
estiramiento. Por fin el tercer paso es aprender a contraer los musculos
antagonistas de manera que su potenciacion facilite el control del

musculo espastico.

Todo este procesc es posible gracias a la informacién que el

paciente recibe del estado de contraccion o relajacién de sus mibsculos
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a través de Jas sefiales visuales o acusticas que proporciona el

electronmiografo (Basmajian, 1976).
TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

En la medida en que la espasticidad estd causada por la eliminacion
de impulsos supraespinales a las intemecuronas segmentarias, es
necesario conocer qué neurotransmisores y neuromoduladores (Tabla
C) estin implicades y en qué medida puede ser manipulados mediante

agonistas y antagonistas {Tabla D).

Tabla C, Neurotransmisores en la médula espinal

Actividad segmentaria MNeurotransmisor
Meurona motora alfa colateral Acetileolina-N (rucotinico)
EPSF 1a EAA (glutamato, aspanato)
Intemeurcna inhibidor Ia Glicina
Inhibicion de las células de Renshaw Glicina
Inhibicion presindptica GABA
Vias polisinapticas EAA, scrotonina, sustancia P, TRH, ete.
Actividad descendente Neurotransmisor
Reticuloespimal {R5T) NE (inhibidor), Epi, DA, serotonina
RST dorsal (excitadora}
RST ventral No moncamingérgico
Rubroespinal No monoanunérgico *
Vestibuloespinal TEAA
Corticoespinal TEAA
?EAA, especialmente glatamato

* No inhibe los aftrentes flexores reflgjos,

DA = Dopamina

EAA = Aminogcidos excitadores

Epi = Epinefrina

EPSP = Potenciales postsindptices excitadores
GABA = Acido y-amincbutirico

NE = Morepinefrina

TRH = Hormeona liberadara de Lirotropina
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Tabla D, Agonistas y antagonistas de los neurotransnisores
en la médula espinal

Neurotransmisor

Acctilcolma-N

EAA

Glicina

GABA con Re de tipo A
GABA con Redetipo B
Serotonina

Opidcecs

Neurotransmisores
Acetilcolina-N

EAA

Glicina

GABA (A)

GARA (B)
Seratonina
Opiaceos

NE

T Apmatina

Aganista

Nicotina, citising

NMDA, AMPA cainato
Treonina

Benzodiazepinas, barbitiricos
Baclofeno

Sumatriptan, buspirona, LSD
Morfina, otros opiaceos

Antagonista

Trimetafano

2APY. PDA, GammaDii, MK20]
Estnicning, toxina tetinica
Pierotoxing, bicuculina

Faelofeng, dcido B-aminovaléiico
Tricicheos, elozapina, clomipramina
Naloxona, nalttexona
Fenoxibenzamina

Clonidina > tizamdmna como agonistas
o-2 adrcné_rgims v e |a imidazeliina

AMPA = Acido amno-3-hidroxi-5-metild-isoxazol propionico

EAA = Amincdcidos excitadores
GABA = Acido y-aminobutirico

LSD = Dietilamida del deido lisérgico
NE = Morepinefrina

NMDA = N-metil-D-aspartato

El GABA ha sido reconocido desde hace tiempo como

mediador de la inhibicién presiniptica. La glicina es el mas firme
candidato a ser el transmisor que produce potenciales postsinépticos
imhibidores (IPSP) que median en la espasticidad. Sus niveles se
reducen en un 50% tras la seccién espinal. Aminoacidos excitadores
(EAA) como el glutamato, ¢l aspartato, el homocisteato v el sulfinato
de cisteina parecen también estar implicados en la espasticidad.
Todavia existe confusién sobre qué sustancias son agonistas naturaies

y sobre la manera en que muchos tipos de receptores estin presentes.
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Los receptores se han nombrado segin los compuestos agonistas
utihzados para ¢studiarlos. Por ¢jemplo, el glutamato activa por lo
menos cince tipos de receptores ef NMDA (N-metil-d-aspartato), el
AMPA (acido amino-3-hidrexi-5-metil-4-isoxazol propidnico) y el
receptor de kainato que son ionotrdpicos {canales iénicos lipand-gated
que se abren rapidamente) asi como L-AP4 (icido L-2-amino-4-
fosfonopropidnico} vy ACPD (acido aminociclopentil dicarboxilico),
receptores metabotropicos que estin asociados a preteinas G y operan
mas lentamentz. Esta terminologia sigue modificandose y se estin
buscandoe antagonistas NMDA clinicamente ttiles. Los compuestos de
que s¢ dispone en el laboratorio, como MEKBOI, tienen efectos
adversos que meluyen acciones del tipo de la fenciclidina (PCP) que
limitan su uso clinico. La PSP, un antagonista NMDA, produce
alucinacicnes, excitacion, pérdida de memoria, depresion vy
comportamiento hostil (Wroblewski y Danysz, 1989). Existen pruebas
recientes que supieren que la activacién del receptor NMDA libera
oxido nitrico (NO} que, actuando como neuromedulador, difunde a ias
sinapsis préximas y altera su funcion (Montague et al., 1994). Esto
puede tener un papel en la plasticidad asi como en la neurotoxidad.

Se cree que los espasmos flexores y otros reflejos cutineos son
hberados por lesiones que internimpen la actividad descendente en la
via reticuloespinat dorsal. Los axones de este sistema, que liberan
norepinefrina  y  serotonina  asi  como  transmisores  no
monoaminoérgicos, inhiben normalmente el estimulo de FRA a la
médula. La pérdhda de esta inhibicion puede explicar los reflejos
flexores aumentados, especialmente en la espasticidad espinal. Los
péptidos opiaceos endégenos reducen la actividad que penetra en la
médula a traves de los FRA y vias aferentes del dolor. Las susfancias
que reducen el dolor, como los opiaceps, también alivian la
espasticidad, probablemente por la activacion de receptores de
oplacecs en el cuerno dorsal espinal.
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No obstante, aun se han de descubrir los neurotransmisores de
cada circuito imnterneuronal y desarrollar agonistas y antagonistas
clinicamente Gtiles para que la informacién de la tabla D pueda
ampliarse y modificarse con e fin de guiar a los clinicos en el
tratamiento de la espasticidad.

Los farmaces utiles para la espasticidad son el baclefeno, el
diazepam y el dantroleno (Young y Delwaide, 1981) mas la ¢lonidina
(Nance et al., 1989) v la tizamdina. No existen todavia prucbas
convincentes sobre los efectos de farmacos nueves como el
tetrazepam, la memantina (Baner v Hanefeld, 1993) y la mexiletina
(Jimi y Wakayama, 1993). Costa y Diazgranados (1994} han
comunicado recientemente que la ivermectina, un agonista GABA
usado para tratar la oncocercosis, reduce ba distonia espastica y los
espasmos espontineos en pacientes con lesion de la médula espinal,
Se supone que su mecanismos de accidon es similar al del baclofeno.

La clonidina y la tizanidina son agonistas alfa;-adrenérgicos que
ticnen generalmente efectos inhibidores sobre la médula espinal. La
cloniding, y probablemente la tizanidina, actia sobre estructuras en el
interior de la médula espinal para restaurar la inhibicién
noradrenérgica que puede ser deficiente en pacientes con espasticidad
(Unnerstall et al., 1984). Estas estructuras son postsindpticas asi como
presinapticas, el lugar donde se supone que actian los alfa; agonistas,
La clomdina también se une al receptor noradrenérgico de la
imidazolina donde la agmatina puede ser el agonista natural (Li et al.,
1994). La clonidina produce una inhibicidn intensa de las respuestas
de latencia corta de las neuronas motoras alfa a la actividad del grupo
Il en el gato con lesion espinal, probablemente al aumentar la
inhibicién presinaptica de mediacion alfa;,, La clonidina también
produce anaigesia ne opidcea al actuar sobre los receptores alfa, del
cuerno dorsal espinal que inhiben la liberaciéon de sustancia P en esa
region (Ono et al., 1991). Esto disminuiria las acciones mediadas por
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los FRA v reduciria los reflejos fiexores y los espasmos. En la prictica
climca. la clonidina alivia la rigidez de la distonia espéistica en
pacientes con lesiones de la médula espinal, reduce la frecuencia y
severidad de los espasmos y restaura las inhibiciones vibratorias y de
las células de Renshaw hasta valores normales {(Nance et al., 1989;
Shefner et al., 1993).

Se dispene actualmente de una terapia incomparablemente directa
y especifica para disminuir la actividad muscular excesiva de la
distonia espastica. La toxina botulinica, inyectada en la zona de la
placa terminal de un musculo, reducird o abolird la liberacién de
acetilcolina a partir de los axones motores presinapticos y, por lo
tanto, debilita la respuesta muscular. Este efecto ("denervacion
quimica") se desarrolla en el transcurso de unos pocos dias y dura
varios meses. En el caso de que con la toxina se consigan cambios
funcicnales Gtiles, su administracién se puede repetir periédicamente.
Aunque la toxina botulinica es extremadamentc potente, miles de
pacientes han sido tratados con ella en todo el mundo sin reacciones
adversas sistémicas significativas. Puede difundir localmente vy
debilitar misculos cercanos a los miscuios diana y se puede producir
dolor de corta duracién en el lugar de la inyeccion, pero, globalmente,
la toxina botulinica es una terapia notablemente segura y eficaz. Los
ensayos clinicos que utilizan este agente para tratar diversos tipos de
paresia espistica todavia estn en curso vy los detalles de su papel
terapéutico iilltime atn no se han determinado; no obstante, yva esta
claro que la toxina botulinica es 0til en el tratamiento de la distonia
espastica de la Paralisis Cerebral. En particular, las inyecciones en el
triceps sural mejoran la bidepdestacion y la marcha y evitan la
necesidad de procedimientos quirirgicos para alargar el tendén de
Aquiles {Koman et al., 1993). Las inyecciones en estos mismos
musculos, en adultos con espasticidad hemipléjica, también mejoraran
la bipedestacion y la marcha (Dengler et al, 1992); ademas, al
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debilitar los musculos de la pantorrilla reducen el "deslizamiento” de
la extremidad inferior fuera de una férula tobillo-pie, facilitando el uso
de estos aparatos ortopédicos. Las inyecciones de toxina botulinica
reducen la distonia ¢spastica observada en los milsculos flexores de las
extremidades supenores hemipléjicas (Hesse et al, 1992) y en los
miisculos adductores de las extremidades inferiores en pacientes con
esclerosis multiple u otras lesiones de a médula espinal (Snow et al.,
1890). Incluso si estas reducciones de la contraccion muscular
excesiva ng s¢ asocian a aumentos espectaculares de la funcidn,
preducen una mejoria significativa del cuidado de enfermeria, Ia
higiene y la comodidad de! paciente (Das y Park, 1989; Memin et al.,
1992). Esta toxina no puede ser inyectada en todos, ni siquiera en la
mayoria, de los masculos con distonia espastica de un pacienie con
hemiparesia o paraparesia. La cantidad total de toxina necesaria seria
demasiado elevada y la propia tarea seria agotadora. La utilidad de la
toxina botulinica depende del tratamiento de unos pocos musculos
especialmente cruciales (Boradic et al., 1992),

También se han usado inyecciones de fenol ¢ de alcohol para
lesionar nervios v debilitar mmisculos. Lesionan tanto los nervios
sensitivos come los motores. causan dolor en el lugar de la inyeccion
y son fisicamente destructores, produciendo cicatrices fibrosas. Para
reducir al minimo la lesién de las estructuras vecinas, estas
inyecciones deben ir acompanadas de monitorizacion EMG o formar
parte de un procedimiento quirGrgico abierto. Los efectos de estas
inyecciones duran mas tiempo que los de la toxina botulinica y no son

totalmente reversibles.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Se han utilizado diversas intervenciones quirirgicas para tratar a

los pacientes con espasticidad. Las intervenciones de neurocirugia
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incluyen la rizotomia, la mielotomia y la neurorectomia. Sin embargo,
gstas intervenciones se asocian al riesgo de perdidas sensitivas,
parestesias y alteraciones en la funcidn esfinteriana con recidiva de la
gspasticidad. Las lesiones microquirirgicas de 1a zona de entrada de la
raiz dorsal {DREZ-tomia, DREZ=dorsal root entry zone) alivian el
delor y la espasticidad al destruir las pequerias fibras nociceptivas de
situacion lateral sin producir pérdida sensitiva de las grandes fibras
(Sindeu, 1992). Aunque ¢s invasora, la DREZ-tomia vy las rizotomias
dorsales selectivas {Kasdon y Lathi, 1984) estan sustituyendo a las
neurectomias y rizotomias mas destructivas (Munro, 1952). McBride
ha descrito una reduccion eficaz de la espasticidad gracias a
estimuladores implantados de forma crénica en los cordones
postenores en la columna dorsal, pero su eficacia es controvertida.

El  baclofeno  intratecal, una  terapia  combinada
quinirgica/farmacologica usando una bomba implantable para el
farmaco, es bastante eficaz para aliviar la espasticidad severa causada
por lesiones de la médula espinal (Penn et al., 1989; Coffey et al,
1993), reduciendo ademas los espasmos tetanicos y la distonia causada
por lesiones cerebrales. Los efectos secundarios que como letargo vy
depresion respiratoria se¢ pueden producir por concentraciones
excesivas de baclofeno alrededor del neuroceje superior, son poco
frecuentes cuando la terapia se centra en las extremidades inferiores y
el dispositivo se implanta en la region tordcica.

Por ultimo, y dentro del tratamiento quinirgico, existen una seri¢ de
medidas ortopédicas locales que comprenden las tenotomias,
miotomias y trasferencias tendinosas. Estas opciones terapéuticas se
emplean cuando existe una rigidez en flexion o en extensidén, su
eficacia es vanable y ademas estos procedimicntos suelen ser
irreversibles.

S1bien han de aparecer terapias cada vez mas eficaces para reducir

al minimo la distonia espastica y restaurar una funcién refleja mas
T
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normal a los circuitos Intermeuronales en la médula aislada, los
médicos también e¢speran que la investigacion produzca mejorias
espectaculares en la restauracion de las funciones que se han perdido
debido a la desconexidn entre los centros craneales v los centros
motores caudales en el SNC. Estos intentos de tratar la propia paralisis
implican  actualmente terapias inmunoactivas para permitir la
regeneracion y reconduccion de axones cortados v el injerto de tejido
neural fetal en el sisterna nerviose humano lesionado. Un agente
farmacoterapéutico que se e¢stdi usando actualmente de forma
experimental para vencer la parélisis ¢s la 4-aminopiridina (4-AP), que
hloquea los canales rapidos de potasio voltage-gated en las membranas
nerviosas, aumenta el reclutamiento de unidades motoras en el perro
(Blight et al., 1591} y en el hombre {Hayes et al., 1993) con lesiones
de la médula espinal y escleresis maltiple (Davis et al., 1990: Stefoski
et al, 1991). La 4-AP se utiliza para restaurar {a conduccion en axones
intactos pero desmielinizados v por ello no conductores, restaurando

asi una funcion que, de lo contrario, parecen estar perdidas de forma

irreversible.
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TOXINA BOTULINICA

Desde la introduccion de la Toxina Botulinica-A en la practica
clinica a comienzos d¢ los 80 como tratamiento del estrabismo (Scott,
1981 ; AAO Statement, 1989), la Toxina Botulinica-A se ha convertido
en un tratamiento eficaz y seguro de la distonia focal y segmentaria y
de otros trastornos que se manifiestan por la contraccién involuntaria
de los miisculos. La lista de indicaciones terapéuticas se ha ampliado a
los movimientos involuntarios disténicos y no distonicos, incluidas las
contracciones musculares excesivas que acompafian al ictus, la
enfermedad desmielinizante, el temblor y otras alteraciones de caracter
estéico. En los Gltimos afios, a esta lista de indicaciones se ha

mcorporado la espasticidad presente ¢n nifios con Paralisis Cerebral.

Antes de la Toxina Botulinica-A se ensayaron diversos farmacos,
entre otros la alfa-bungarotoxina, pero con una utilidad limitada. Entre
los problemas de mayor consideracién se encontraba la falta de
selectividad, los efectos secundarios indeseables, la corta duracion de
sus efectos y su actividad antigénica. La Toxina Botulinica-A ofrece la
ventaja de ser un potente bloqueante neuromuscular ¢con un niunero

menor de limitaciones.
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Las inyecciones de Toxina Botulinica-A proporcionan ademas
diversas ventajas sobre el tratamiento quirurgico en los casos de
enfermedad intratable. E] paciente se encuentra despierto y se evita el
riesgo de la anestesia. Si se modifica la dosis inyectada, se produce una
relajacion muscular variable. La mayoria de las reacciones adversas
son transitorias y obedecen a una prolongacion de los efectos
farmacolégicos de la toxina. Si el paciente muestra una respuesta
intensa al fratamineto, con gran debilidad, la fuerza se recupera
gradualmente, La adaptacion de los pacientes suele ser grande y, en
muchos casos, el tratamiento con Toxina Botulinica-A es preferible a
la farmacoterapia cuando s¢ observa un espasmo muscular localizado.
No ha de extrafiar por tanto que cada dia haya mas indicaciones para

esta terapia.

FARMACOLOGIA CLINICA DE LA TOXINA
BOTULINICA-A

La bactena Clostridium botulinum produce siete toxinas que se
diferencian serclogicamente y que actlan como  sustancias
neuroparaliticas potentes. Estas toxinas se denominan A, B, C1, D, E,
F y G (Simpson, 1980). Si bien es cierto que las siete neurotoxinas s¢
diferencian antigénicamente, poseen un peso molecular parecido y una
estructura comin de subunidades (Simpson y DasGupta, 1983). Las
toxinas se sintetizan como polipéptidos de cadena iinica con un peso
molecular aproximado de 150.000 (DasGupta, 1994). Con este tipo de
morfologia, las moléculas de toxina poseen una potencia relativamente
escasa como bloqueantes neuromusculares. Sin embargo, la cadena

unica de la toxina es escindida por algunas enzimas bacterianas o por
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la tripsina obteniéndose una molécula de cadena doble. Se cree que las
proteasas endogenas cscinden la proteina en los ammales. Como
resultado, aparece una cadena pesada (=100.000 daltons) unida a
través de un puente disulfuro a otra cadena ligera (=50.000 daltons)
asociada a una molécuia de cinc (Schiave et al., 1992). Cvando adopta
esta forma, la molécula paraliza la transmision neuromuscular. Antes
de su intemalizacion, la reduccion de los puentes dusulfure que unen
las dos cadenas determina la pérdida casi total de toxicidad. No se han
identificado las secuencias de aminoacidos de los diferentes serotipos
de Toxina Botulinica-A. Sin embargo, se¢ han determminado
parcialmente las secuencias de aminoacidos de los tipos A, B, C, D, E,

y F, lo que demuestra que existen regiones con una analogia estructural
(Simpson, 1984).

Cuande se aisla la neurotoxina botulinica de los cultivos
bacterianos, normalmente se halla asociada a macromoeléculas atdxacas
(Schantz y Jonhson, 1992). Estas moléculas asociadas pueden ser
proteinas o acidos nucleicos. La proteina hemaglutinina se une a través
de enlaces no covalentes a la toxina de tipo A. Cuando se administra
por via parenteral, como en terapéutica, la proteina atoxica no aumenta
la toxicidad de la nuerotoxina ¢ in¢luso puede obstaculizar ligeramente
sus efectos. Sin embargo, cuando se administra por via oral, las
proteinas atoxicas pueden potenciar enormemente la toxicidad, ya que
posiblemente protegen a la neurotoxina de las enzimas proteoliticas e

intestinales {(Schaniz y Jonhson, 1992).

La Toxina Botulinica-A ejerce su efecto sobre la unidn
neuromuscular inhibiendo la liberacién de acetilecolina. Son tres las
etapas que ntervienen en la paralisis mediada por la toxina: 1} uridn,
2) internatizacion y 3) inhibicion de la liberacidén del neurotransmisor.
La umon de la toxina a los nervios periféricos y centrales tiene un

caracter selective y saturable. Los estudios in vitro con preparados de
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sinaptosomas sugieren la heterogeneidad de los lugares “aceptores”, ya
que existen lugares de alta vy de baja afinidad, v cierta especificidad
segin el tipo de toxina {Black y Dolly, 1986; Black y Dolly, 1986). 5
bien el extremo C-terminal de la cadena pesada determina la
especificidad cohinérgica y es responsable de la unidn, la cadena ligera
es responsable de la toxicidad intracelular (Simpson, 1989; Dolly,
1994),

La toxina debe entrar ¢n la terminacion nerviosa para expresar su
efecto toxico, Los dates farmacologicos (Simpson y DasGupta, 1983;
DasGupta, 1994) y morfolégicos (Black v Dolly, 1986; Black y Dolly,
1986) sugieren que la internalizacion ocurre a través de un mecanismo
de endocitosis/vesiculas lisosémicas mediadas por receptores. Este
proceso no depende de la concentracion de CA”™, se relaciona
parcialmente con la estimulacidn nerviosa (Nathan et al., 1985; Huphes
y Whaller, 1962) y, por altimo, es energia dependiente. Se ha
observado en modelos experimentales que la internalizacién se acelera

en un medio dcido y se retrasa con el frio (Dolly, 1994).

Después de la internalizacion, un fragmento de la toxina penetra en
la membrana endosdmica hasta el citosol y provoca finalmente una
lesion o [esiones en la via de secrecidn del nearotransmisor acetilcolina
(Simpson, 1989; Dolly et al, 1990). El extremo N-ferminal de la
cadena pesada es responsable de esta translocacion del segmento
inhibitorio a través de la membrana. La Toxina Botulinica-A no influye
en la sintesis ni en el almacenamiento de la acetileolina (Simpson,
1989; Dolly, 1994; Gundersen, 1980). Las terminaciones nerviosas que
sufren la intoxicacion pueden ser estimuladas y liberar 1a acetilcolina
en “cuantos” normales, aunque para ¢llo deben aplicarse técnicas no

fisiologicas.
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Actualmente, la nocidon mas aceptada sobre el mecanismo de accion
de la Toxina Botulinica-A es que Iz toxina es una enzima que actia
como una endopeptidasa de cing (Zn” )Dolly, 1994) que modifica la
liberacion de los sinaptosomas de los subsistemas microtubulares, El
grupo de DasGupta ha descrito que las cadenas ligeras de Toxina
Botulinica-A, B y E, asi como la toxina tetanica (TeTx) se asocian
cada una a una molécula de Zn®*. Esta observacién se basa en un
analisis de adsorcidn atémica que revela la union de un atomo de Zn™
a cada molécula de Toxina Botulinica-A. Esta unidn es reversible; las
histidinas intervienen en la coordinacién del cinc. No ha sido posible
investigar el efecto de la deplecion de Zn®' sobre la actividad
neuroparalitica de la Toxina Botulinica-A en condiciones
experimentales. DasGupta también ha descrito (DasGupta vy Tepp,
1993) que la Toxina Botulinica-A y E gjerce una actividad proteolitica
que se manifiesta cuando la proteina neurotéxica de =150 kDa es
corfada en dos cadenas. La actividad proteolitica se ha atribuido al
extremo N-terminal de la cadena ligera de =50 kDa. Estos
investigadores propenen que la protedlesis de una o varias proteinas
neuronales representa probablemente la causa de la lesién o lesiones

intracelulares que inhiben la liberacion del neurotransmisor.

Schiavo, asociado al grupo de DasGupta, identificé posteriormente
el sustrato intracelular de la Toxina Botulinica-A y B y TeTx (Schiavo
et al., 1992). Una vez que el puente disulfuro que une ambas cadenas
es reductdo, se activa la toxina. La actividad proteasa, que se localiza
en la cadena ligera, es especifica de VAMP/sinaptobrevina-2
(VAMP/SYB-2). Esta isoforma de VAMP/SYB es escindida en la rata,
mientras que VAMP/SYB-1 es respetada. Cunando se escinde
VAMP/SYB-2, se altera la lhberacion del neurctransmisor. Se ha

sugerido que algunas proteinas son responsables de la translocacién de
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la vesicula intacta del citosol a la membrana citoplasmica, proceso que

depende del ATP.

La escisién de cualquiera de estas proteinas interferiria la unién y
fusion apropiadas de fa vesicula a la membrana citoplasmica y, en
consecuencia, impediria la liberacion del neurotransmisor mediada por
exocitosis. La Toxina Botulinica-D y Toxina Botulinica-F también
escinden la VAMP/sinaptobrevina, pero en un lugar diferente de la
Toxina Botulinica-B (Huttner, 1993). La Toxina Botulinica-A v la
Toxina Botulinica-E escinden otra proteina de translocacion, SNAP-
25, mientras que la Toxina Botulinica-C actha escindiendo ia sintaxina

(Blasi et al., 1993},

Los patrones del trafico intracelular que gobiernan la secrecidn del
contenido intravesicular (neurotransmisor) se han clarificado en le
iltimo afio (Barmaga, 1993). Las proteinas intracelulares atacadas por
el efecto enzimatico de los clostmdios neurotdxicos probablemente son
responsables  del  acoplamiento eficaz de la  vesicula del
neurotransmisor a la superficie interna de la membrana citoplasmica.
Este acoplamiento vesicular requere, al parecer, la formacién de un
complejo con proteinas del citoplasma (gamma-SNAP, alfa-SNAP,
NSF, SNAP-25) y proteinas insertadas de manera permanente en la
vesicula (VAMP/sinaptobrevina) y en la membrana citoplasmica en

cuestion {sintaxina).

Los estudios animales sugieren que la Toxina Botulinica-A alcanza
el si1stema nerviese central (SNC) después de la inoculacion muscular
{CGundersen, 1980). Ef SNC es sensible a la toxina, como lo revela su
capacidad de union a los sinaptosomas cercbrales. Cuando se inyecta
Toxina Botulinica-A marcada con radio en el misculo gastrocnemio de
los animales de experimentacion, la radiactiviadad (presumiblemente la

toxina) es transportada hasta la médula espinal por un mecanismo
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retrogrado a través de las raices ventrales. Se han detectado trazas de
radiactividad a las 24-48 horas en los segmentos medulares que
inervan el misculo inyectado, v a las 48 horas en los hemisegmentos
medulares miotdémicoes contralaterales. Este hallazgo de la transferencia
intramedular de la radiactividad podria obedecer a la difusion pasiva o
transferencia de la toxing a través de las interneurcnas segmentarias o

bien representar la radiactividad disociada de forma independiente.

Probablemente, los efectos clinicos de la toxina son consecuencia
fundamentalmente de la accién perifénica, Ja mejoria se corresponde
con la debilidad inducida por el blequeo de la transmisidn
neuromuscular, Casi siempre se observa una latencia de 24 a 72 horas
entre la administracion de la toxina y el inicio de los efectos ¢linicos.
Sin embargo, podria suponerse que esta latencia de los efectos clinicos
s¢ relacionard con el efecto tardio o retardado de la proteasa sobre el
metabolismo del sustrato o la diseminacion proximal de la toxina como

se ha sefialado anteriormente en algunos experimentos.

Borodic (Borodic et al., 1992) examind las variaciones en el
diametro de las fibras y utilizé la tincién de acetilcolinesterasa como
indice de denervacion; este investigador demostré que la Toxina
Botultmica-A difunde hasta 4,5 cm desde el lugar de su inyeccion (10
U inyectado en el misculo dorsal ancho del conejo). Como el tamario
del campo de denervacién depende, bisicamente, de la dosis y del
volumen, la inyeccion en varios puntos situados a lo Jargo del masculo
afectado, en lugar de uno solo podria contener el efecto bioldgico de la
toxina dentro de los limites del misculo inyectado (Borodic et al
1992). Sharn (Shaan y Sanders, 1993) midid la deplecidén de
glucégeno, estimada a través de la tincién pH, en el muscuio tibial
anterior de la rata en respuesta a la estimulacién repetitiva v
prolongada (3mAmp, 20 Hz, 10 min) del nervio peroneo comin y

examing los efectos de la dosis, volumen y lugar de inyecciéon. En los
87
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controles normales, a los 10 minutos de la estirnulacion se apreciaba
una deplecion de glucdgeno sobre todo en la proximidad del vientre
intermedio, que contenia la concentracion mas elevada de placas
motoras {MEP). El area de fibras musculares, con retencion de
glucdgeno, aumenté al aplicar la inveccion mas cerca de la hamda
MEP. No se observd minguna paralisis cuantificable al administrar la
misma dosis (0,2 U) | cm por debajo de la banda. El drea de la
paralisis aumentd con la dosis y la dilucién (aumento del volumen)
hasta 50 mm’, que se corresponde con el area transversal total del

muscule tibial anterior,

Los conocimientos actuales sobre los efectos a largo plazo de la
exposicion a la toxina son escasos. La exposicion prolongada provoca
una afrofia por denervacién de caracter reversible en modelos

experimentales y también en la especie humana.

UNIDADES DE DOSIFICACION Y TOXICIDAD

Una unidad (U} de Toxina Botulinica-A equivale a la cantidad de
toxina que mata al 50% (DLsg) de un grupo de ratones Swiss-Webster
hembra de 18-20 gramos de peso. Asi pues, el ensayo en ratones se ha
convertido en el método de referencia para medir la potencia de las

toxinas comerciales (Sellin y Thesleff, 1981; Hatheway, 1993

Scott (Scott y Suzuki, 1988) inyecto la Toxina Botulinica-A por via
intramuscular a ocho monos y determiné que la DLsy se correspondia
apoximadamente con 39 U/Kg de peso corporal. La dosis minima que
provocaba toxicidad sitémica, 33 U/Kg, se aproximaba al intervalo de

dosis letal de 38-42 U/Kg; por eso, la DL, se encontraba muy préxima
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a la DLyj. No sucede lo mismo en los ratones, en los que la DLgg es
2,2 veces las DLgy. Herrero (Herrero et al., 1967) comprobdé que la
DLso en monos tratados con Toxina Botulinica-A intravenosa era de 40
U/Kg, similar a la descrita por Scott (Scott y Suzuki, 1988) para Ia via
M.

Lamanna {L.amanna et al., 1988) examind los efectos cardiacos de la
toxina botulinica en ratones, ratas, conejos y perres. S¢ administraron
dosis de 3 a 82.0000 U en ratones y hasta 4.000.000 U a perros. El
electrocardiograma mostré anomalias de la conduccion, en fodos los
animales estudiados cuando las dosis excedian considerablemente de la
dosis letal. Teniendo en cuenta la reversibilidad de los efectos v la
disociacion entre las accicnes cardiaca y respiratoria de la toxina, es
peco probable que la cardiotoxicidad constituya un fendmene clinico
relevante en la intoxicacion botulinica (Lamanna et al., 1988). Sin
embargo, en un reciente estudio sobre los efectos a distancia de la
Toxina Botulinica se describieron cambios minimos en los reflejos
cardiacos después de aplicar tratamiento con Toxina Botulinica-A a

algunes pacientes {Girlanda et al., 1992},

Se desconoce la dosis letal en la especie humana, que séle puede
estimarse a partir de los datos publicados; la dosis que deberia
ingerirse de la toxina es de aproximadamente 104 (AAO Statement,
1985} a 106 (AAQ Statement, 1986) la dosis parenteral (Smith, 1977).
Meyer (Meyer y Eddie, 1951) estimé que un vardn aduito de 104 Kg,
de pese sucumbiria ante una dosis de Toxina Botulinica-A 3.500 veces
mayor de la necesama para producir parilisis y muerte en un ratén.
Extrapolando los dates de Scott {Scott ¥ Suzuki, 1988) v Herrero
(Herrero et al., 1967) a una persona de 70 Kg, la DL+, se aproximaria a

3.000 U,
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PRESENTACIONES CLINICAS DE LA TOXINA
BOTULINICA -A

En la literatura, la Toxina botulinica tipe A se encuentra descrita
baje dos formas. En Norteamérica se ha utilizado con éxite la Toxina
Botulinica-A ¢on el nombre comercial de BOTOX® (antes de 1992
Oculinum). Por el contrario, el preparado ecuropeo de la toxina
botulinica tipo A tiene el nombre comercial de DYSPORT®. Estos
preparados de toxina botulinica tipo A son diferentes y no productos
genéricos, y aunque no existe ninguna norma o directriz que permita

convertir la desis de ambos productos, una unidad de BOTOQX
equivale aproximadamente 3-5 U de DYSPORT™.

La toxina botulinica A es también producida por una compaiiia
Japonesa (Nagamine et al., 1991; Mezaki et al.,, 1992}, pero no tenemos

congcimiento ni experiencia acerca de su potencia relativa.

La toxina, que se presenta en un vial normalizado que contiene 100
U, es suministrada por el fabricante sobre hiclo seco y se conserva en
el congelador a -5°C. La toxina congelada y liofilizada se reconstituye
con suero salino estéril al 0.9% en concentracion variable,
dependiende de la indicacion. La inyeccidn del diluyente en el vial se
debe practicar sin brusquedad, porque la Toxina Botulinica-A se
desnaturaliza con las burbujas o la agitacion violenta. La Toxina
Botulinica-A se debe administrar en las primeras cuatro horas después
de su recomsfitucion. Durante este periodo de tiempo, la Toxina

Botulinica-A reconstituida se conservara en el frigorifico.

Existen una variacién considerable en las diluciones utilizadas por

los clinicos en las distintas indicaciones. Las diluciones mas comunes
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son 2,5 U, 5,0 U y 10 U por 0,1 ml. Asi mismo, se observa una
apreciable variacion en cuanto a la técnica de inyeccidn, numero de
inyecciones por muscule, dosis, combinaciones de mnsculos
inyectados y uso de EMG. Las observaciones de Borodic (Berodic et
al., 1992) respaldan el concepto de la inyeccion miltiple v sugieren
que las myecciones multiples se asocian a una menor incidencia de
complicaciones. Ademds, Blackie (Blackie y Lees, 1990) demostré que
la frecuencia de disfagia podria reducirse a la mitad utilizando
myecciones maltiples y no un programa de administracion con un bolo
tmico. Sin embargo, este método podria acercar mas ia toxina a los
musculos adyacentes y aumentar asi la incidencia de efectos adversos.
Con excepcion de los misculos de la larinpe vy otros misculos
diminutos, la mayoria de los autores inyectan en varios puntos del
muscuio en lugar de una sola inyeccion voluminosa en bolo. Para
extraer la toxina del vial se utiliza una jeringa de “tuberculina” con
aguja de 27 230 G y 12,7 mro (0,5 pulgadas). Siempre que se realice la
inyeccidn, se aspiraré con la jeringa para comprobar que la aguja no
estd situada dentro de un vaso sanguineo; a continuacién se inyecta
directamente dentro del miisculo a través de una aguja de inyeccion
{27-30 G) 0 a través del electrodo EMG la cantidad apropiada de
Toxina Botulinica-A. En ocasiones es preciso utilizar una aguja de
inyeccion EMG mas larga (27 G, 38 mm, 1,5 pulgadas) para alcanzar
los musculos cervicales profundos, las cuerdas vocales en los enfermos
con disfonia espasmédica, los musculos profundos del maxilar y los
musculos finos de la mano. La finalidad de las inyecciones, guiadas
por EMG, consiste en identificar los misculos con contraceidn activa,
que son dificiles de palpar, y poder inyectar la Toxina Botulinica-A de
manera selectiva, La toxina se inyecta a través de la aguja EMG hueca
monapolar forrada de teflén y conectada al aparato registrador EMG a
través de unas pinzas acopladas al cono de la aguja. La aguja se aisla
electricamente, excepto por la punta de registro y el cono.
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FORMACION Y DETERMINACION DE LOS
ANTICUERPOS

La inmunerresistencia a Toxina Botulinica-A, no detectada hasta
hace poce en los enfermos expuestos a intoxicaciones alimentarias
(Paton et al., 1982) o tras indicaciones terapéuticas (Biglan et al.,
1986; Gonnering, 1988), si ha sido demostrada, por la presencia de
anticuerpos anti Toxina Botulinica, en ensayos in vivo {Scott, 1989).
Asi, ausencia de efectos beneficiosos y de atrofia muscular después de
la inyeccion (Scott, 1989). La correlacién entre la presencia de estos
anticuerpos y la ausencia de respuesta a las inyecciones Toxina
Botulinica-A se ha demostrado por la deteccién de anticuerpos
bloqueantes (Dezfulian et al., 1987; Dezfulian y Bartlett, 1984 ;
Greene y Fahn, 1993; Greene et al., 1994} En un reciente informe
sobre el desarrolle de anticuerpos contra la Toxina Botulinica ewropea

(DYSPORT®), tres de los 96 enfermos con distonia cervical (3%)

desarrollaron anticuerpos contra ¢l tratamiento {Zuber ¢t al., 1993).

EFECTOS ADVERSOS

Si bien la Toxina Botulinica-A se ha utilizado en terapéutica desde
comienzos de los 80, las consecuencias a largo plazo de las
imyecciones cronicas, como ya hemos mencionado, se desconocen. No
se ha observado debilidad ni cambios sisteméticos del EMG en los

muasculos distales al lugar de la inyeccién. Sin embargo, se han
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descnto anomalias en el EMG de monofibra (Girlanda et al., 1992;
Sanders et al., I986; Lange, 1994) vy en algunos reflejos
cardiovasculares (Girlanda et al, 1992) del ser humano. Estas
anomalias fisiologicas no poseen, aparentemente, ninguna importancia
clinica y no se sabe durante cuanto tiempo persisten. Se ha descrito un
paciente con colicos biliares precipitados por las inyecciones de toxina
botulinica, en estudios ulteriores se comprobd que el vaciamiento de la
vesicula se torna mds perezeso con la toxina botulinica, lo que pedria
explicar los episodios clinicos de colelitiasis en este enfermo (Schnider

etal., 1993),

Exasten muy pocos datos sobre el uso durante el embarazo. Segin
un informe, de las nueve pacientes tratadas durante la gestacion {no se
especificé la dosis), una dio a luz de forma prematura; “no se
consideré que este partc prematuro guardara relacion con el
tratamiento” (Scott, 1989). Mientras no se disponga de nuevos datos de
seguridad, no se recomienda administrar las inyecciones a las mujeres

embarazadas o lactantes.

En enfermos con trastornos de la unién neuromuscular (miastenia
grave, sindrome de Eaton-Lambert y enfermedad de fa motoneura) se
recomienda ser cautos, sobre todo si se requieren grandes dosis, como
en el tratamuiento de la distonia cervical. La cantidad de toxina que
penewa en la circulacién sistémica después de la inyeccidn es
probablemente minima. Sin embarge, este nesgo debe sopesarse frente
a la gravedad del trastorno motor. Se ha administrado tratamiento con
Toxina Betulinica-A a pacientes con enfermedad de Charcot-Marie-
Tooth y enfermedad de la motoneurona sin observar ningin
incremento en la debilidad sistémica. Los aminoglucésidos interfieren
la transousion newromuscular (Yamada et al, 1986) y pueden
potenciar el efecto del tratamiento Toxina Botulinica-A, por lo que no

debe administrarse a los pacientes que reciben concomitantemente este
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antibiético n otros farmacos que interfieren en ia transmisién
neuromuscular {Argov y Mastaglia, 1979). Se conoce un caso de
blefarespasmo, en ¢l que las invecciones de Toxina Botulinica-A
desenmascararon un sindrome miasténico subclinico de Eaton-Lambert

{Erbguth et al., 1993).

Por iltimo, en nifios, de acuerdo con los estudios preliminares, el
perfil de efectos adversos no es mayor {(Koman ¢t al., 1994). De todos
modos, como no se conocen bien las secuelas de fa exposicion crénica,
sobre todo durante la fase de crecimiento de los mamiferos, sélo estan
justificadas las inyecciones ergnicas en los nifios cuando fracasen los
tratamientos alternativos o cuando la gravedad de los sintomas

Justifique este nesge desconocido.

Es importante destacar que despues de una década de aplicacion
terapéutica de la toxina no se han descrito efectos secundarios
persistentes mi fallecimientos como consecuencia del tratamiento de

Toxina Botuliniga-A.

VALORACION E INTERPRETACION DE LA

RESPUESTA A TOXINA BOTULINICA-A

El determinante principal de la respuesta al tratamiente con Toxina
Botulinica lo constituye la seleccion apropiada de los misculos mas
afectados. Por ello, es imprescindible explorar cuidadosamente al
enfermo. Para elegir los mitsculos con una contraceién maxima, hay

que efectuar una palpacién cuidadosa en distintas posiciones. En
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algunos trastornos, como en el espasmo del escribiente, se requiere un

electromiograma previo al tratamiento.

Conviene obtener imagenes en video de los pacientes, sobre todo
antes de la primera inyeccidn (de Leon et al., 1991). Ademas de una
grabacion en video de la distonia desde una perspectiva general, hay
que enfocar la zona mas afectada. En el caso del blefarospasmo, la
grabacidon en video deberia hacerse con ¢l paciente en rteposo v
hablando. Para la distonia cervical, se podria proceder a la filmacion
del paciente en bipedestaciéon o caminando. Se pide al paciente gue
mantenga la cabeza en posicion normal durante por lo menos 15
segundos y luego que Ja gire al maximo a la derecha, a la izquierda y
que extienda y flexione el cuello. Asi mismo, conviene examinar a los
pacienies mientras escriben; la posicion de la cabeza durante esta
actividad debe registrarse. En la disfonia espasmédica se examinaran
diferentes actividades fonatorias. Los pacientes con espasmo del

escribiente deben escribir con las dos manos.

Para valorar ohbjctivamente la eficacia del tratamiento, conviene
examinar la gravedad de la distonia de una forma cuantitativa, si es
posible. Se pedira a los pacientes que lleven un diario y se revisara la
respuesta al tratamiento y los efectos secundarios a las 2-3 semanas; se

recomienda mantener un contacte telefonico en el intervalo.

En la actualidad, se utilizan diversas escalas de valoracion en los
programas de tratamiento clinico, que resultan utiles también en la
consulta. Las escalas de valoracion global y genérica que se muestran,
constituyen un ejemplo para almacenar los datos relativos a la

respuesta al tratamiento.

- Escala de valoracion de la discapacidad de la Universidad de

Columbia: esta escala es una escala de siete puntos: O=normal;
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I=molestia o alteracién funcional leve; 2=molestia o alteracidn
funcional leve o moderada; 3=molestia ¢ alteracion fun¢ional
moderada; 4=molestia o alteracién funcional moderada o prave;
5=molestia o alteracion funcional grave; 6=discapacidad o incapacidad
completa (Blitzer et al., 1992; Ludlow et al., 1988).

Un criteric importante para elegir el namero de categorias de la
escala es la capacidad de los sujetos para discriminar enire las
categorias. Una escala con pocas categorias no facilita el uso de la
funcion discriminatoria del sujeto, mientras una con un nimero grande
de categorias puede superar la capacidad de discriminacion individual
y aumentar los errores en la mediciéon. Por tanto, probablemente la
razén principal por la que se utilizan escalas con un gran namero de
categorias se debe a que aumentan la fiabilidad de los datos (Komonta

y Graham, 1965),

Cicchetti {Cicchetth et al, 1985) efectuo una simulacidon con
ordenador para investigar el efecte del namero de categorias de la
escala sobre la fiabilidad entre los examinadores. Este autor halld que
la fiabilidad aumentaba de manera constante hasta los siete puntos y
que, a partir de aqui, el aumento no era sustancial, Champney
{Champney y Marshall, 1939) exarmno las escalas de valoracion de la
conducta de los pacientes y comprobd que la disminucion en el nimero
de categorias en la escala “tendia a clevar ¢l error aleatorio de la
correlacion, contribuyende al error de muestreo ordinario y al error de

muestreo limitrofe™.

- Excala de valoracion de la discapacidad de Baylor: esta escala
examina la gravedad general de la distonia {¢spasmo), temblor y dolor:
O=ausente; i=espasmo o temblor leve, apenas apreciable, dolor sin
alteracton funcional; 2=espasmo o temblor leve, apreciable, dolor con

minima alteracion funcional; 3=espasomo o temblor moderado, dolor

96


PC de Gavi


INTRODUCCION

con alteracion funcional moderada; 4=espasmo, temblor ¢ dolor
discapacitantes. Cada puntuacion se divide en dos mitades, de moda
que la gravedad se puede catalogar como 0, 0.5, 1, 1.5, 2, 2.5,3,3.5y
4. Esta valoracion la puede aplicar ¢l exammador en cada visita v
también los pacientes, que deben examinarse a si mismo de forma.
Esta autoevaluzacidon sirve para deterrminar la “latencia™ es decir, &l
intervalo “en dias” entre la inyeccién y el inicio de la mejoria, y

también la duracion de la respuesta.

- Escala de valoracion global (porcentaje de la escala de funcidn
normal): es una escala lineal que, s1 s& combina con el diarto elaborado
en el domicilio, permite valorar de forma grafica la respuesta al
tratamiento”. Cuando se utiliza junto con et diario, se obtiene una
representacion  visual y grafica de la respuesta del enfermo al
tratamiento, que mejora al rotar el diaric 90° en direccién contraria a

las agujas del reloj.

- Mejoria de la escaln funcional: ademis de valorar la gravedad de
la distonia y de los sintormas relacionados, conviene analizar la
respuesta al tratamiento. El “pico™ de efecto o beneficio maximo
obtenido tras la inyeccidn también se interpreta sobre una escala de 0 2
4. O=ningin efecto; 1=mejoria leve del espasmo, temblor o dolor;
2=mejoria moderada del espasmo, temblor o dolor, pero ninguna
mejoria de la funcién; 3=mejoria moderada en la gravedad del
espasmo, temblor o dolor con una mejoria funcional moderada;
4=mejoria notable en la gravedad del espasmo, temblor, dolor y
funcion. De la misma manera que se valora la gravedad, la respuesta
también se¢ puede clasificar como 0, 0,5, 1, 1,5, 2, 2,5, 3, 3.56 4. La
“clasificacidn global” se utiliza como medida de ia respuesta giobal y
se define como la puntuacién del pico de efecto menos un punto, si la

inyeccion se asocia a complicaciones leves o moderadas o dos puntos,
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si se asocla a complicaciones graves o discapacitantes. La duracién
“méxima” de la mejeria es el nimero de semanas durante las cuales ¢l
paciente experimenta el “pico” de efecto; la duracion “total” es el
periodo total (en semanas) después de la inyeccidn, durante el cual el
enfermo advierte cierta mejoria. Si el paciente regresa antes de que
hayan desaparecido los efectos de la inyeccidon anterior, entonces la
duracién total o méaxima del efecto beneficioso se califica de

mdeterminada.

Las escalas de la Universidad de Columbia y de Baylor poseen la
ventaja de identificar los limites de funcién (incapacidad total y
funcion normal} y se pueden utilizar para comparar el nivel de
gravedad y de funcidén entre lfos pacientes. La escala lineal de
valoracién global es ficil de usar y resulta aceptable para la mayoria de
los enfermos. La mejoria en la escala funcional también sirve para
valorar la percepcion de mejoria del enferma. El cumplimiento de las
escalas no quita demasiado tiempo y, por eso, nosotros proponemos
que tanto el paciente como el médico valoren por separado los

resultados.
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TRATAMIENTO
DE LA ESPASTICIDAD

CON TOXINA BOTULINICA

JUSTIFICACION DEL TRATAMIENTO CON
TOXINA BOTULINICA EN LA ESPASTICIDAD

Das y Park (1989), publicaron el primer trabajo sobre ¢l tratamiento
de la espasticidad con toxina botulinica. Snow et al. (1990) realizaron
un ¢studio doble ciego controlado con placebo, con la toxina botulinica
en una cohorte de enfermos con esclerosis maltiple y espasticidad. Los
resultados demostraron un efecto beneficioso significativo de la toxina
botulinica frente al placebo a las 6 semanas de acuerdo con el indice de

espasticidad y el indice de higiene, no observando efectos secundarios.

Desde entonces han sido diversos los estudios publicados,
destacando los prometedores resultades obtenidos en el tratamiento de

la espasticidad tanto en miembros inferiores come en los SUPeriores,
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Los trastornos espastices en los gue se ha aplicado el tratamiento de
la toxina botulinica tipo-A han sido: la esclerosis multiple, las
lesiones medulares, el ictus, los traumatimos crdneo-encefilicos, y

mas regieotemente la Parilisis Cercbral.

Existen razones fundadas para administrar la toxina botulinica en el
tratamiente de la espasticidad. Entre los posibles beneficios se

encuentran :

» El paciente se encuentra despierto, por 1o que se evita el riesga de

la anestesia quinirgica.

» Gran aceptacion entre los pacientes, en c¢omparacion con la

medicacidn sistémica.

» Posible reduccion del tono muscular exagerado y del dolor

asociado.

= Mejoria de las anomalias posturales : disminucién de la necesidad

de férulas y ortesis.
» Prevencion de las contracturas.

¢ Mejoria de la higiene y de la aplicacion de los cuidados de

enfermeria.

¢ Efectos locales, dependientes de la dosis ; minimos efectos
distales.

» Debilidad electiva y graduada en los musculos inyectados.

» En caso de que ocwrra una debilidad excesiva o que el efecto se
extienda a los misculos adyacentes, la fuerza se recupera

gradualmente.

* E] beneficio persiste durante varios meses.
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¢ Se puede combinar con otros watamientos como medicacion

sistémica, bomba intratecal de baclofen, cirugia.

IMPORTANCIA DEL TRATAMIENTOQ
REHABILITADOR EN EL PACIENTE CON
ESPASTICIDAD TRATADO CON TOXINA

BOTULINICA.

Para optimizar los beneficios de la inyeccién de toxina
botulinica en el paciente con espasticidad, la organizacién v
distribucién en el tiempo de) tratamiento constituyen un factor

esencial.

La situacion clinica del paciente se hallara muy préxima al
nivel 6pimo en caso de espasticidad previa a la inyeccion de
toxina botulinica, como consecuencia del programa de
rehabilitacidn actual o reciente. El tratamiento posterior a la
inyeccion permite abordar nuevas medidas posturales y de

movilizacion que no son posibles con la espasticidad fuiminante.

El médico rehabilitador debe tener en cuenta que un
paciente tratado con inyecciones de toxina botulinica es un
paciente totalmente nueve que presenta un cambio brusco en su
estado funcional y espasticidad. Esta informacién debera
transmitirla a les terapeutas que van a tratarlo, modificando el
objetivo y el plan de tratamiento. Serd conveniente también,
educar al terapeuta sobre los mecanismos de accién de la toxing

101


PC de Gavi


INIRODUCTION

botulimica, para que respalde la accion terapéutica ofrecida por el
médico y refuerce ¢l efecto de la toxina sobre los musculos

€spasticos.

Los enfermos con espasticidad tratados con toXina
botulinica, deben ser cuidadosamente ¢valuados por el médico
rehabilitador, para cuantificar la mejoria v poder demostrar la
eficacia del tratamiento. La disminucion de la espasticidad en una
de las éreas puede precipitar cambios inesperados en otras zonas

funcionales.

Se debe disponer de una informacion basat minuciosa
sobre el estado clinico y funcional del paciente, no solo en Ia
regién inyectada sino en conjunto, para proceder a una

comparacion/justificacion eficaz después del tratamiento.

CONSIDERACIONES TERAPEUTICAS

EJERCICIOS TERAPEUTICOS

El fortalecimiento y la facilitacion de los grupos
musculares oponentes debe considerarse como una prioridad. Este
hecho se puede potenciar a través de medidas posturales de
caracter estitico por parte del paciente y/o con ortesis. Se debe
procurar optimizar la funcién motora del paciente reduciendo la
espasticidad. Hay que examinar la posible sobredistensién cronica
de los misculos oponentes y Ia atrofia por desuso. Estas miisculos
se hallan en desventaja mecinica durante el periodo inicial
despucs de la inyeccion de toxina hotulinica en el grupo muscular

antagonista.
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Los prupos musculares vecinos, no afectados por la paresia
ni la espasticidad también se benefician de los ejercicios de
musculacion. Posiblemente, estos musculos ne hayan sido
utilizados al maximo de su capacidad, debido a los patrones
motores anormales que se desarrollan para acomodar la

espasticidad.

Se pueden presenbir ejercicios de flexibilidad motora para
ios grupos musculares espasticos. Al disminuir el tono muscular

puede aementar la amplitud del movimiento.

Las aferencias propicceptivas durante las actividades de
soporte o desviacion de peso en diversas posiciones y [a
compresion articular provocada por la extremidad afectada pueden

estimular un uso adecuado de los mecano y propioceptores.

Hay que efectuar actividades de equilibrio y estabilidad
para reeducar y facilitar el equilibrio dindmico y las reacciones de
compensacion, Algunas posturas pueden resultar eficaces. Cuando
sc logre una mayor igualdad entre los grupos musculares, se
procedera a ejercicios de estabilizacion mas efectivos. También se
deben incluir medidas para mejorar la postura en sedestacion y en

bipedestacidn.
EDUCACION DE LA MARCHA

El tratamiento de este area comienza por una evaluacion de
la marcha después de la inyeccion, anotando las desviaciones y
compensaciones. Se valorard también la idoneidad de la ayuda
para la marcha y si se puede alterar el patrén actual de uso del
enfermo. ;Se puede pasar por ejemplo, de un patrén de marcha

espastica a una marcha normal?.
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Estos elementos de la marcha que anteriormente no eran
posibles debido a la espasticidad se pueden iniciar en este
momento. Podemos considerar los ejercicios de coordinacién y

reciproces, como por ejemplo el balanceo de los brazos, etc.

El momento y la secuencia adecuados de las inyecciones
en ¢l miembro inferior se pueden adaptar para facilitar un patrén

de marcha mas normal.
MODALIDADES

D¢ momento no existe ninguna contraindicacién para el
uso de las modalidades de ferapia en relacion con la toxina
botulinica. El calor v el frio, los ulasonidos vy la estimulacidn

eléctrica complementan la intervencién terapéutica.
Inmovilizacion

Las férulas de] miembro superior se deben valorar, si no sc
ha hecho antes, o modificar si se considera necesaric. Hay que
determinar, por ejemplo, si mejoran los dngulos de la muficca y de
los dedos con una mayor extension, gracias a la disminucton de [a
¢spasticidad flexora, la posibilidad de colocar ahora una férula de
tenodesis en el paciente. El cumplimiento del paciente mepora
cuando se reduce el tono muscular al igual que su capacidad para

acoplar/descoplar la ortesis,

La ortesis del miembro inferior se puede colocar o
modificar después de la inyeccion de toxina botulinica. A veces se
logra un acoplamiento aiin mas satisfactorio o una estabilidad mas
efectiva. Los pacientes en los que se practican inyecciones sobre
los muscules flexores plantares del pie pueden ser candidatos a

ortesis antiequina, posibilidad excluida antes de la inyeccidn.
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Otras veces se logra una postura mas adecuada en la silla
de tuedas, con menor espasticidad, sobre todo de los miembros
inferiores, El equipo de adaptacién se puede utilizar o modificar.
La disminucion de la espasticidad de los misculos de la pata de
ganso mejora la movilizacion del miembro inferior para la carga
de peso sobre los reposapiés o pedales, con lo que generalmente

mejora la postura del tronco al sentarse,
Educacion del paciente

El paciente requenra la orientacion y las recomendaciones
del medico rehabilitador para evitar tas medidas de sustitucion y
compensacion previas, tras la inyeccion de toxina botulinica. Se
puede reeducar al paciente para que evite los habitos antiguos que
acomodan o refuerzan la espasticidad como mecer €l miembro
supenor en flexion después de la inyeccion sobre los flexores. Los
pacientes habituados a vivir con espasticidad cuadricipital pueden
continuar con una tendencia a colocar la rodilla en extension al

senfarse.

Para facilitar el movimiento deseadoe conviene establecer un
nuevo programa de ejercicios a domicilio ¢ inhibir los mijsculos
espasticos, aumentado la flexibilidad. Los programas a domicilic
pueden ser modificados constantemente para reatizar aspectos

concretos del programa de terapia.

Si se alteran la postura y ¢! movimiento del paciente como
consecuencia de la disminucién del tono muscular, es muy
probable que se afecte también la mecanica corporal. Para
prevenit futuras lesiones es necesario instruir a los pacientes
acerca de la mecénica corporal adecuada para levantar, empujar o

tirar de los objetivos. La educacion del paciente en este campo
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ayuda a reducir los movimientos de sustitucién que se requerian

en presencia de espasticidad.
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APLICACION CLINICA DE
LA TOXINA BOTULINICA
EN LA PARALISIS
CEREBRAL

Los posibles tratamientos utilizados para reducir la espasticidad y
contracturas ¢n los pacientes con Paralisis Cerebral incluyen la
terapia fisica, ¢l tratamiento newrofarmacolégico, los procedimientos
quirargicos {neurectornias y mas recientemente rizotornda posterior
selectiva), ortesis y tratamiento quirirgice ortopédico (Albright et al.,
1991; Bleck, 1987; Diamond, 1986; Peacock et al., 1987; Silver et al.,
1985; Silver et al., 1985).

El tratamiento neurofarmacolégico oral con diacepan y baclofén ha
resultade insatisfactorio y conlleva niesgos significativos. El diacepan
produce con frecuencia una sedacion excesiva (Dhamond, 1986)

Las inyecciones im. locales de agentes bloqueantes tales como <l
alcohol o fenol son atiles, pero son dolorosas y requicren anestesia
general durante su administracion. Estas inyecciones ademas producen
una debiidad muscular de larga duracion o una denervacion
(Carpenter y Seitz, 1980; Carpenter, 1983; Tardieu et al., 1.9 82),

La mtervencién quirirgica en la espasticidad es ¢l tratamiento de
eleccidn cuando la deformidad es progresiva, a pesar del empleo de
todas las técnicas conservadoras. Pero la cirugia en pacientes con
Paralisis Cerebral tiene todos ios riesgos quirargicos habituales,
incluyendo las potenciales complicaciones respiratonas y anestésicas

v la infeccidn postoperatena. Asi mismo, la fecha de la intervencion
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es critica, debido a que muchos pacientes requerniran otra intervencion
tras el estimulo del crecimiento. Debido a estos nesgos, la
intervencion quirirgica estd solo indicada cuando se han agotado todas
las demas opciones.

Desde la intreduccion de la toxinz botulinica A en la practica
clinica, a coruenzos de los 80, y, a la vista de su eficacia en el
tratarniento para el espasmo muscular evidenciado previamente en el
blefaroespasmo (Carruthers y Stubbs, 1987; Arthurs et al, 1987;
Dutton y Buckley, 1986) distonia focal y espasmo hemifacial (Brin et
al., 1.987; Kraft y Lang, 1988), disfonia espasmodica (Ludlow et al.,
1988; Miller et al., 1987) y torticolis espasmodica (Gelb et al., 1989;
Stell et al., 1988; Tsui et al., 1988; Tsui et al., 1985; Tsui et al., 1986:
Tsut et al., 1987), diversos autores inician su uso, en la década de los
90, en ¢l tratamiente de la Paralisis Cerebral.

Koman et al,, en 1992 publican un estudio preliminar a doble ciege
sobre ¢l manejo de la Paralisis Cerebral con toxina botulinica,
comunicando una mejoria en 6 pacientes con Parilisis Cerebral y
espasticidad en extremidades inferiores. Siguiendo esta linea de
ivestigacién Koman et al., en 1993, comunican los primeros
resultades ebtenidos de un estudio abierto en 27 pacientes afectos de
Paralisis Cerebral con un disbalance muscular espastico vy
deformidades ortopédicas dinimicas secundarias, que no habian
respondido a otras terapias y cuya unica opcitn terapéutica real era
quirirgica,

En este primer estudio, y dado que no existian datos sobre las dosis
utilizables en pacientes pediatricos, emplearon una dosis inicial de
Botoxp; de 1-2 U/Kg., v ésta fue incrementandose en evaluaciones
sucesivas hasta una dosis maxima de 6 U/Kg. en un periodo de 30
dias.

Para realizar este estudio, establecieron 3 grupos de pacientes con

distintos grados de afectacién: grupe I, 3 pacientes no ambulantes,
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COn tetraparesia espastica 0 mixta severa y que tenian una espasticidad
paracspinal dolorosa que interferia con la sedestacién; grupo 1I, 8
pacientes, (1 diplejia espastica, 2 tetraparesia espasfica-atetosica y 5
tetraparesia espdstica), no ambulantes, con una espasticidad en las
extremidades inferiores que interferia en la higiene y diferentes
posturas; y un III grupo de 16 pacientes ambulantes (8 hemiplejias y 8
diplejias) con deformidad ortopédica progresiva dinamica que inteferia
en la marcha.

En los resultados objetivaron una reduccion de la espasticidad en
las primeras 12-72 horas tras la inyeccion. El efecto se mantuvo
durante 3-6 meses, con una respuesta mas prolongada en pacientes con
un componente atetésico. No s¢ registraron efectos secundarios
mayores. Las dosis de BOTOX efectivas para modular el tono
muscular en todos los grupos musculares seleccionados fueron
inferiores a 6 U/Kg. det peso corporal (v de 1-2 U/Kg. peso corporal
en la mayoria de grupos musculares inyectados).

En los pacientes no ambulantes la disminucién de la espasticidad
permitié una postura nas estable y confortable; y en los pacientes
ambutantes mejoro de forma significativa la puntuacion del F.E.S. en
¢! analisis de la marcha.

Cosgrove y Graham, en 1992, presentan los primeros resultados de
un ensayo preliminar realizado en 30 nifios con Paralisis Cerebral con
presencia de deformidades dindmicas y alteracién funcional. La
muestra estaba formada por 13 tetraplejias espasticas, 8 dipiejias, 8
hemiplejias y una monoplejia. El tipo de estudio fue abierto,
administrando Toxina Botulinica A-DYSPORTy, im. en los grupos
musculares que se consideraren afectos,

La dosis empleada de DYSPORTg, oscilo de 80 a 460 U. No
observaron efectos secundarios sistémicos ni locales. En todos los

pacienies disminuyé ¢l tono muscular excepto en 1 paciente que
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recibié una dosis mas baja 75 U, que probablemente fue
subterapéutica, por periodos de hasta 4 meses.

La mayoria de nifios tuvieron una mejoria en la funcidén subjetiva v
objetiva en el analisis de marcha

De los 24 grupos musculares de la pantorrilla inyectados, los
mejores resultados se obtuvieron en los pacientes mas jovenes.

En los 18 misculos isquiotibiales infiltrados se aprecio una mejoria
significativa en el angulo popliteo y un incremenio de 18° de la
extension de la rodilla durante la fase de estancia.

Graham (1993), basindose en estudios previos (Ziv et al., 1984)
que indican que en el ratdn transgénico con espasticidad hereditaria, el
incremento en el tono de los masculos, eventualmente lleva a un
acortamiento de la unidad tendinosa muscular, decide tomar este
modelo animal para estudiar la hipétesis de que la toxina botulinica es
capaz de modificar la historia natural del desarrollo de la contractura.

Cosgrove v Graham, en 1994, publican los resultados
experimentales del estudio realizado en el raton con espasticidad
hereditaria como modelo de la Parilisis Cerebral del nifio, para
comprobar que la toxina botulinica A intramuscular podria prevenir el
desarrollo de contracturas en los milsculos de la pantorrilla.

Se realiz6 en ratones jovenes un ensayo prospectivo, randomizado y
contrelade, con inyeccién en la pantorrilla de toxina botulinica A y se
comparé con la inyeccion de una solucién salina. Al llegar a la
madurez, los misculos de la pantorrilla de los ratones espasticos eran
un 16% mas cortos que los de sus hermanes normales. Los misculos
de la pantorrilla de los ratones espasticos inyectados con toxina
botulinica-A crecieron dentro de un 2% de su longitud normal. Esta
diferencia en la longitud del mascule maduro era altamente
significativa.

Estos estudios experimentales, dan lugar a la realizacién de un
ensayo clinico piloto preliminar, de tipo abierto en nifios con
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problemas dinamicos que imerferian con la funcidn, en ausencia de
contracturas fijas, actuando cada nifio como su propio control
(Graham, 1993).

Se trataron un grupo de 43 nifios, con afectacion de misculos de
extremidades infenores, fundamentalmente los de la pantorrilla e
isquiotibiales, v algin misculo en la extremidad superior.

En los resultados destacan que los pacientes hemipléjicos jovenes
con flexion plantar de tobillo, mejoran la dorsiflexidn tanto en la fase
de estancia como en la de balancec, y también de forma considerable
la funcién del mitsculo tibial anterior.

Observan ademas, un dato interesante en un pequefic grupo de
nifios que respondieron de forma muy favorable, persistiendo la
mejoria en sus patrones de marcha por un fiempo supernior a la accién
de la toxina.

Koman et al., en 1994, con ¢l fin de mejorar la evaluacion de la
eficacia y seguridad de este tratamiento en mifies con Parahsis
Cerebral v a la vista de los resultados obtemdos en su estudio abierto
anterior, continian con otro controlade en el que se asignd
aleatoriamente a 12 enfermos con Parilisis Cerebral al grupo de toxina
o placebo con un disefio doble ciego. Todos los pacientes eran
ambulantes, 4 hemipléjicos y 8 dipléjicos, y presentaban una
deformidad del pie en equino-vare o equino-valgo asociado a
contractura articular dinamica y con ausencia de respuesta a otras
modalidades de tratamiento conservador. Recibieron 2 inyecciones de
BOTOXg), con una pnmera dosis de 1 wKg de peso corporal para
cada extremidad, doblando esta dosis a las 2 semanas.

Los resultades moestraron una mejoria en ¢l patrén dinamico de
marcha, mediante la escala P.R.S., del 83% de los pacientes que
recibieron toxina frente al 33% de los que recibieron placebo. No

hubieron complicaciones.
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Churotian y Root {1994) han comunicado una mejona similar en 16
nifics ambulantes con Paralisis Cerebral tipe diplejia espdstica, en los
que se logrd transformar la marcha de puntillas a una marcha talon-
puntillas simultinea tras inyectar la toxina botulinica. No tuwvieron
complicaciones con el tratamiento, la tolerancia fue excelente y la
mejoria se mantuvo durante una media de 3 meses (con un rango de 6
semanas a 4 meses).

Calderon-Gonzalez et al., en 1994, incluyen 15 mifios con Pardlisis
Cerebral, con una edad media de 6 afios 8 meses, en un estudio abierto
en 3 fases de su evolucion: fase anterior al tratamiento, fase de
tratamiento y fase post-tratamiento. Los pacientes actuaron como sus
propios controles, dada la dificultad de establecer en ¢ste tipo de
patologia controles con una afectacion similar, Se inyectaron en forma
selectiva un total de 60 misculos.

Las puntuaciones post-inyeccion de [a hipertonia muscular fueron
significativamente menores (p< 001} y el rango de los valores de
movimiento se incrementaron en todas las articalaciones (p< 0.001).
La funcion clinica mejord significativamente con disminucion de la
posicion en tijera en la bipedestacion estatica, en los 6 nifios con
musculos adductores inyectades. Los 6 nifios con isquiotibiales
inyectados fueron capaces de extender las rodillas y dos de ellos
también mejoraron significativamente la capacidad para soportar ¢l
peso con contacto total del talon sobre 2l suelo, y fueren capaces de
iniciar la marcha sin asistencia. Los 3 nifios con musculos gemelos
wyectados fueron capaces de lograr el golpe de talon en la marcha
descalzos.

Benetin y Kuchar, en 1995, infiltran 11 nifios con Paralisis Cerebral
con una edad comprendida entre los 5-14 afios, administrandoles una
dosis que oscilo de 15 a 25 MU/Kg de peso corporal de Toxina
Botulinica A (de Perton). Sus resultados se corroboran con los de

otros autores, no observando efectos secundarios y obteniendo una
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mejoria significativa en el patrén de marcha (P.R.S.) a los 30 dias
postinyeccién.

En la actualidad, sola se ha publicado un estudio multicéntrico
{Churotian, 1995), con casos control y doble ciego en 114 pacientes
paraliticos cerebrales ambulatonios que presentaban espasticidad en
extremidades inferiores y wuna deformidad en equino. El protocolo
imcluia Ya administracidn de 2 inyeccicnes im. en un periodo de
estudio de 12 semanas. La dosis total de toxina botulinica ¢ placebo
fue de 4 U/Kg por cada sesion de tratamiento. Los musculos
infiltrados fuercn los gastrocnemios medial y lateral en una 0 ambas
extremidades inferiores.

Los resultados han demostrado una mejoria en la escala P.R.S.
significativamente mayor en el grupo de toxina botulinica que en el
grupo placebe, y, en especial en dos de los componentes de esta
escala: el patrdn de marcha (p< 0,03) y la posicion del tobillo (p<
0,01}

No se detectaron anticuerpos i efectos secundarios durante el
estudio.

Existen otros ensayos controlados interesantes realizados hasta el
momento actual. Corry et al., en 1995, disefian un estudio, para el
tratamiente conservador del equino en la Parilisis Cerebral,
prospective comparativo entre yesos seriados versus inyecciones ¢on
toxina botulinica, con un nimero igual de pacientes para cada grupo,
10 en cada uno de ellos. La dosis de Botoxpg, inyectada en los
miscelos de la pantornlla fue de 6 U/Kg v los vesos seriados se
colocaron durante 4 a 6 semanas. Los controles se hicieron
pretratamniento, y, a las 2 semanas y 12 semanas post-tratamiento.

Concluyen que las inyecciones de toxina botulinica v los yesos
seniados tuvieron un efecto similar en la mejoria del equino dinamico,

en el recomdo articular de la fltexion dorsal pasiva de tobillo vy el
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contacto delf pie en el cicle de marcha. Sin embargo la reduccion del
teno muscular fue significativamente superior en el grupo de toxina
botulinica, permitiendo asi, una mejoria mas prolengada en la
dorsiflexion pasiva del tobillo. El tratamiento con toxina botulinica fue

aderas mejor tolerado y aceptado por los pacientes.
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JUSTIFICACION

Siempre que aparece un nuevo tratamiente meédicos, como la
aplicacidn de la toxina botulinica en pacientes con Paralisis Cerebral,
despierta entre los profesionales un afin de estudio, con el fin de
profundizar en ¢l conocimiento del mismo; sobre todo teniendo en
cuenta los pobres resultados cobtenides hasta e! momento en el
tratamiento de la espasticidad en esta poblacion infantil.

La biblrografia revisada hasta la actualidad, ain siendo escasa, dado
el corto periodo de uso de la toxina botulinica-A en nifios con Paralisis
Cerebral, relaciona la aplicacién del tratamiento con un beneficio
clare en los milscules espasticos de estos pacientes. Beneficio, que
pese a todo, los autores apuntan como limitado en el tiempo, y , por
otre lado vartable, al depender en gran medida de la seleccion de los
pacientes al tener en cuenta sus caracteristicas especificas..
Atendiendo a esto podriamos establecer el valor de la aplicacion
¢linica de la toxtna botulinica-A en la Pardlisis Cerebral como una
medida sintomatica en ciertos casos.

Sin embargo, hay que tener en cuenta que el uso de la toxina
botulinica a largo plazo en nifios con Pardlisis Cerebral, dependera de
que pedamos demostrar un efecto beneficioso y segure que modifique
el cwrso de las deformidades ortopédicas dinamicas de las
extremidades en la historia natural de la enfermedad; asi como en la
contribuciéon que este tratamiento, pueda tener a la hora de mejorar
una furcion determinada, evitar o refyasar otras terapias mas apresivas
{tratamiento quinirgico), ¥y, en ultima instancia, por tanto, mejorar la
calidad de vida de nuestros pacientes.

Sabre la base de estas consideraciones nos hemos planteado los

siguientes objetivos que a continuacion se enumeraran.
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OBJETIVOS

1. Evaluar el inicio d¢ accion, magnitud del efecto v duracion en el
curse de este estudio, de dosis preestablecidas de toxina botulinica-A,
en el tratamiento local de la espasticidad en una poblacién de
pacientes con Paralisis Cerebral.

2. Detectar la apancion de efectos secundanios locales y/o
sistémicos, o, complicaciones de este tratamiento,

3. Delimitar prados de eficacia terapcutica er los pacientes sepin
su edad y tipo motor de Paralisis Cercbral: espastica, disténica o
mixta,

4. Determinar la eficacia de la inyeccion local con toxina botulinica
A en los misculos esqueléticos seleccionados para disminuir la
hipertonia muscular y contractura e incrementar el arce de movimiento
en nifies con Paralisis Cerebral.

5. Cuantificar cambios funcionales, en el patton dinamico de
marcha, evaluacion fisioterapica, v, actividades de la vida diaria.

6. Establecer indicaciones mds precisas para la seleccion de
milsculos y pacientes.

7. Determinar la incidencia que tienen las variaciones del tono
muscular, recomde articular y balance muscular sobre la capacidad
funcional.

8. Valorar la aceptacion y tolerancia al tratamiento.
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La muestra objeto de estudio en esta memona, se ha obtenido de la
poblacién de pacientes con parilisis cerebral que han acudido a la
consulta externa del Servicio de Rehabilitacion del Hospital
Universitano de Canarias desde 1982. Para ello hicimos, en primer
lugar, una revision en la base de datos existente en el area de
Rehabilitacion Infantil, que contiene la documentacion de los
pacientes pedidtricos controlados y tratados en regimen ambulatorio y
hospitalario. Posteriormente se idenitficaron aquellas patologias que
obedecian a una causa neurolégica, y entre éstas escogimos las que
tenian un diagndstico de Parilisis Cerebral. Con esta informacion,
recopilamos las historias clinicas de estos pacientes. Tras su revision,
separamos sdlo aquellas que tenian un seguimiento clinico continuade

en el periodo comprendido dentro de los iltimos 5 afios.

Fmalmente, seleccionamos a los candidatos para el estudio y
tratamrento objeto de esta investigacion, atendiendo a los siguientes

cntenies de inclusion:

CRITERIOS DE INCLUSION

* Presencia de una lesion cerebral no progresiva, de etiolopia
prenatal, perinatal o postnatal.

* Presencia de hipertonia muscular, de tipo espastico, distonico-
atetosico o mixto, a nivel de las extemidades que fueran a recibir el

tratamiento.
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s Presencia de  deformidades  ortopédicas,  dinamicas,
predomirantemente secundarias a la alteracion del tone muscular, v,
que interfiricran con la funcion y el cuidado del paciente.

» Haberse constatado una estabilidad madurativa en cuanto al nivel
funcicnal, desde el punto de vista del desarrollo motor.

» Ausencia de respuesta favorable al tratamiento previo continuadoe
de las deformidades ortopédicas, con distintas medidas terapeaticas
conservadoras (fisioterapia, ortesis, etc.), siendo generalmente la
intervencion quirirgica, la Gnica alternativa real de tratamiento.

» Pacientes con un grado de afectacion grave y con deformidades
ortopédicas moderadas, o severas, que interferian ¢n €l manejo de los
pacientes y en las actividades de la vida diana, susceptibles de

tratanuento quinirgico, pere que habia sido rechazado por sus padres.

¢ Tener el consentimiento informado de los padres o tutores del
paciente, tras una explicacién detallada del tratamiento, los procesos
de valoracion, los beneficios alcanzables, la duracion de los mismos,
efectos secundarios, y, una discusién de las formas alternativas

posibles d¢ tratamiento.

Con el fin de constatar una relativa estabilidad del estado clinico de
los pacientes y eliminar una influencia significativa atribuida a su
maduracion o a las técnicas neuro-rehabilitadoras, realizamos una

evalnacién clinica basal.

Inicialmente los pacientes fueron valorados por un médico
rehabilitador, en una fase anterior al estudio, que fué como minimo 6
meses antes de la infiltracion con toxina betulinica, con el objeto de
realizar una exploracion clinica completa, basal y una valoracion
neuromotriz y funcional. Con posterioridad los nifios siguieron un

programa continuado de rehabilitacién,
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En la valoracidn previa al tratamientd con toxina botulinica
aquellos nifios que mostraron una mejoria significativa, durante esta
fase, se excluyeron del estudio, y en los que no mostraron cambios

significativos se inicid el mismo.

De un total de 42 pacientes, 15 fueron excluidos por no ajustarse a
los criterios de inclusidn, v, de los 27 pacientes que iniciaron el
estudio, 2, que no cumplieron con los controles evolutivos

establecidos en el protocolo, fueron asi mismo excluidos.

MUESTRA

Por tanto la muesira definitiva ha quedado constituida por una
poblacién de 25 pacientes, 19 mujeres y 6 hombres, con edades
comprendidas entre los 3 y 16 afios, con una media de 9,7 aiios (Tabla
1), y en los que hemos infiltrado 40 extremidades, 36 extremidades

inferiores y 4 extremidades superiores.

TABLA 1. DISTRIBUCION FOR GRUPOS Y EDAD

POBLACION| 3¢ (80%) 5 (20%) 25

EDAD 9.6+ 4.73 10.2 +2.16 9.7 + 4,31

Se realiza una distribucion, atendiendo a la capacidad funcional en
dos grupos: un grupo de 20 pacientes ambulantes (80%) con una edad
media de 9,7 afios, y, un grupo de 5 pacientes no ambulantes (20%)
con una edad media de 10,2 afios (Tabla 1). Ei diagnéstico de los
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pacienies se ha clasificado segin etiologia, topografia, nipo motor y
grade de afectacion.

La etiologia se ha dividido, atendiendo al momento en que se
preduce la lesidn cercbral: prenatal 12 pacientes {46,15%), connatal
10 pacientes (38,46%), postnatal 1 paciente {3,84%%), y no aclarada en

2 pacientes.

En cuanto a la topografia, la muestra estaba compuesta por 13
pacienies con hemiplejia, 6 con diplejia, 5 tetraplejia y I monoplejia y
respecto al fipo motor, 17 eran espasticos, 7 mixtos y 1 disténico-

atetésico.

El grado de afectacién se ha considerado leve cuando existen signos
patologicos sin alteracién de la funcién; moderado cuando existen
signos patologicos con alteracié