FORMACION CONTINUADA DEL MEDICO PRACTICO

La paralisis cerebral infantil desde la atencion

primaria

La pardlisis cerebral infantil es uno

de los trastornos neuroldgicos que con
mayor frecuencia generan discapacidad
en la infancia. Clinicamente se define
por la afeccion de la funcion motora o
del control postural, aunque la elevada
frecuencia de complicaciones asociadas
como la epilepsia o el retraso mental
contribuyen desfavorablemente sobre

la evolucidn y el prondstico del paciente.
El pediatra debe saber reconocer los
factores de riesgo pre, peri 0 posnatales
que pueden asociarse con esta
enfermedad, extremar la vigilancia
neuroldgica, valorar los posibles
trastornos asociados y enfocar el
abordaje terapéutico del nifio, segun un
conocimiento amplio de los diferentes
tratamientos empleados en estos
pacientes.
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La pardlisis cerebral infantil (PCI) es un grupo de tras-
tornos heterogéneos y crénicos, no progresivos aunque
si variables desde el punto de vista clinico, que afectan
al movimiento o la postura, de comienzo temprano,
cuyo origen se sitda en una lesién producida en un ce-
rebro inmaduro'.

La heterogenicidad de la PCI comprende las caracte-
risticas clinicas, etiolégicas y prondsticas. Clinica-
mente es frecuente observar otras alteraciones como
retraso mental, epilepsia, déficit sensoriales, visuales
o auditivos, o trastorno del aprendizaje y de la con-
ducta.

Desde el punto de vista social, esta afectacién presen-
ta una gran relevancia por la discapacidad que genera
en el paciente, la angustia familiar que conlleva y los
recursos sociales y econdémicos que precisa, entre
otros.

Incidencia

Las mejoras obstétricas y neonatoldgicas han reducido
notablemente la incidencia de esta afeccion en recién
nacidos a término en los ultimos afios. Esta situacién
se relaciona directamente con la disminucién de la in-
cidencia observada en décadas pasadas. Sin embargo,
desde 1970-1980 se ha observado un nuevo incremen-
to en la frecuencia de PCI que estd probablemente
relacionado con la mayor supervivencia de los gran-
des pretérminos con pesos al nacimiento inferiores a
1.500-1.000 g.

En la actualidad se estima una prevalencia global de
este trastorno en 2-2,5 por 1.000 recién nacidos vivos
en paises desarrollados?; la prematuridad es un hallazgo
asociado en el 45% de los casos. La prevalencia estima-
da en Espafia, segtin encuesta del INSERSO, es de 1,36
por 1.000 habitantes, lo que supone una poblacién su-
perior a los 50.000 afectados. Otros estudios recientes
evidencian una frecuencia similar (1,23/1.000), en ni-
flos menores de 3 afios que sufren paralisis cerebral cli-
nicamente moderada o grave®.

La distribucién por sexos ha demostrado ser muy varia-
ble, con una relacién entre varones y mujeres de 1,5/1,
aproximadamente*.
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Principales tipos de paralisis
cerebral infantil

Hemiplejia espastica

25-40% del total de las PCI

Prenatal: 75%: ++ lesiones porencefélicas o
displasias corticales

Clinica: afectaciéon de un hemicuerpo, mayor
afectacion de extremidad superior

Asociaciones: hemianopsia homonima: 10%,
afeccion facial excepcional, epilepsia: 30-
55%; buen control y retraso mental: 20-50%

Diplejia espastica

10-35% de los pacientes con PCI (++ en
RNPT)

Caracteristica: leucomalacia periventricular

Clinica: afeccién de extremidades inferiores (en
ocasiones asimétrica)

Asociaciones: epilepsia: 15-30%, retraso
mental: 20-30% Yy estrabismo: 45%

Tetraplejia espastica

5% de las PCI

Origen multiple: encefalomalacia multiquistica,
infecciones SNC y malformaciones
frecuentes

Clinica: espasticidad generalizada, opistétonos,

microcefalia y paralisis

Asociaciones: epilepsia: 50-90%, retraso
mental: 90% y alteraciones
neurosensoriales muy frecuentes

Paralisis cerebral discinética

10-20% de las PCI

Origen: relacionada con hipoxia, CIR,
prematuridad, hiperbilirrubinemia. Afeccion
de ganglios basales

Clinica: posturas o movimientos anormales
(distonia, corea y/o atetosis). Trastornos del
lenguaje, deglucién

Asociaciones: retraso mental: 5-15%
(coreatetosis) y 35-50% (distonia),
alteracion sensorial frecuente y epilepsia:
10-30%

Paralisis cerebral ataxica

5-15% de todos los casos de PCl

Origen prenatal: > 65%. Gran heterogenicidad

Clinica: ataxia hasta sindrome cerebeloso
completo. Epilepsia y retraso mental grave
poco frecuentes

Paralisis cerebral hipotdnica

< 5% de las PCI

Origen prenatal en la mayor parte de los casos

Clinica: hipotonia muscular con hiperreflexia
miotatica. Fuerza en extremidades
superiores normal (diplejia aténica)

Etiologia y factores de riesgo

Como sefialdbamos en apartados anteriores, la PCI es
un trastorno plurietiolégico en el que interviene el pro-
pio fenémeno lesivo y la predisposicién o caracteristi-
cas del paciente (tabla 1).

Tradicionalmente se ha relacionado la PCI con la as-
fixia perinatal. Hoy conocemos que este fendmeno

TABLA 1
Factores relacionados con mas frecuencia causalmente
con la PCI

Prenatal
Infecciones intrauterinas
Malformaciones cerebrales
CIR
Alteraciones genéticas
Administracion de teratégenos
Patologia materna
Perinatal
Prematuridad
Hipoxia-isquemia
Gemelaridad
Infecciones del SNC
Trastornos metabdlicos
Ictericia
Hemorragia subaracnoidea o intraventricular
Posnatal
Traumatismos
Infecciones del SNC
Parada cardiorrespiratoria
Deshidratacién grave

CIR: crecimiento intrauterino retardado.
SNC: sistema nervioso central.

tan sélo podria justificar el 10-20% de todas las PCI°.
Los factores prenatales, especialmente las infecciones
congénitas y la leucomalacia periventricular, estdn no-
tablemente relacionados con la PCI observada en el re-
cién nacido a término.

Los factores perinatales serfan los predominantes en la
etiologia de la PCI que afecta al recién nacido pretérmi-
no, y hoy globalmente son los més prevalentes (fig. 1).
Por dltimo, los factores posnatales como las convulsio-
nes o las infecciones justificarian un 10-15% de los ca-
sos con PCIL.

Factores de riesgo

La prematuridad y el crecimiento intrauterino retardado
(CIR) son los factores de riesgo mds importantes en la
PCL

I Prenatal
[ Perinatal
[ Posnatal

Fig. 1. Frecuencias globales de los factores involucrados en la
PCIL
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La prematuridad se asocia con una mayor prevalencia
de PCI espastica respecto a los recién nacidos a térmi-
no. Un 20-25% de los nifios con PCI espdstica demues-
tran el antecedente de bajo peso al nacer (< 1.500 g) y
un 60-75% de los pacientes con diparesia espdstica ha-
bian tenido un peso al nacimiento inferior a 2.500 g°.

El CIR es un factor de riesgo conocido, cuyos mecanis-
mos de base para la justificacién de la PCI no han sido
completamente aclarados. Sin embargo, el riesgo de PCI
se multiplica por seis ante la presencia de este factor”.
La gemelaridad también se ha apuntado como factor de
riesgo en la PCI, y se ha encontrado este antecedente en
el 10% de los casos afectados.

Factores predictivos

Tradicionalmente, se ha intentado establecer diferentes
parametros clinicos, neurofisiolégicos o analiticos ca-
paces de evidenciar o predecir la aparicién de una alte-
racion en el neurodesarrollo.

El estudio del bienestar fetal intraparto se ha estandari-
zado en la mayor parte de los protocolos clinicos de pai-
ses desarrollados con medidas variables como el regis-
tro del ritmo cardiofetal, la determinacién del equilibrio
dcido-base del feto o el estudio del liquido amnidtico®.
Sin embargo, su utilidad a la hora de predecir episodios
neuropatoldgicos sigue siendo controvertida.

El registro cardiotocografico es una préctica habitual en
Espafia. La presencia de deceleraciones leves o mode-
radas se ha relacionado con exdmenes neurolégicos
anormales en el neonato, pero no asi en el niflo mayor.
Solamente se ha observado un examen neuroldgico
anormal en el 10% de los pacientes que presentaron de-
celeraciones multiples, graves o tardias durante el re-
gistro. Aunque el riesgo de pardlisis cerebral es signifi-
cativamente superior en pacientes con este tipo de
registros, la mayor parte de los pacientes no presenta-
rdn esta encefalopatia.

La presencia de liquido amnidtico tefiido de meconio
tampoco se ha revelado como un posible factor predic-
tivo.

La monitorizacién del pH fetal es otra practica habitual.
Tan s6lo la acidosis fetal intensa o mantenida es un fac-
tor predictivo importante. Un pH de la arteria umbilical
menor de 6,70 se asocia con una encefalopatia hipoxi-
coisquémica en mds del 80% de los casos y menos de
un 12% cuando el pH supera la cifra de 6,90.

Del mismo modo, la valoracidn clinica del recién naci-
do se ha correlacionado con el prondstico neurolégico,
diferentes estudios han evidenciado la escasa utilidad
de las puntuaciones del test de Apgar en el primer y
quinto minuto de vida como factor predictivo de la
PCP. Sin embargo, puntuaciones menores de 3 a los 10
0 20 min se han asociado con una frecuencia de falleci-
miento en el primer afio de vida del 48 y 59%, y de pa-

rélisis cerebral en los demds casos del 5 y el 57%, res-
pectivamente.

Por dltimo, diferentes hallazgos neurofisiolégicos o
neurorradiolégicos se han relacionado con una mayor
frecuencia de secuelas neuroldgicas. Estos aspectos se
expondran detalladamente en el apartado diagnéstico.

Clasificacion de la PCI establecida'-'*!!
Hemiplejia espastica

Es la forma mads frecuente de PCI en recién nacidos a
término. Representa el 25-40% del total de las PCI,
afecta con mayor frecuencia a varones y predomina la
afectacion del hemisferio izquierdo.

El origen es prenatal en mds del 75% de los casos, y
estd relacionada con atrofia o lesiones porencefilicas
en el territorio de la arteria cerebral media (fig. 2), o
bien con displasias corticales.

Clinicamente se manifiesta por afectaciéon de un hemi-
cuerpo, ROT vivos, con mayor participacién clinica de
la extremidad superior (fig. 3). En la mayoria de los ca-
sos se describe un periodo libre de sintomas de 4-6 me-
ses. Solo en el 10% se asocia hemianopsia homénima y
es excepcional la afeccién facial.

La prevalencia de epilepsia en esta poblacion varia en-
tre el 30 y el 55%; las crisis suelen ser focales o parcia-
les con generalizacion secundaria, y el control farmaco-
16gico es satisfactorio en mds del 80% de los nifios.

En aproximadamente un 20-50% de los casos se asocia-
rd retraso mental. Esta complicacién se encuentra direc-
tamente relacionada con la gravedad clinica de la hemi-
paresia y la presencia de crisis convulsivas.

Diplejia espastica

Representa el 10-35% de los pacientes con PCI. Se aso-
cia con la prematuridad en el 50-70% de los casos; un
5-10% de los RNPT con peso menor de 1.500 g desa-
rrollard este trastorno motor.

Papel del pediatra en la PCI

Seguimiento neuroevolutivo periédico de todo
recién nacido, especialmente en los
primeros 24 meses

Conocer las caracteristicas basicas de esta
patologia, su etiologia, clinica

Informar adecuadamente a los padres

Colaborar con neuropediatras, rehabilitadores,
ortopedas, oftalmélogos,
gastroenterologos, otorrinolaringélogos

Conocer las caracteristicas de los
tratamientos empleados, sus indicaciones
y efectos adversos

Reconocer los trastornos asociados

150  Med Integral 2002;40(4):148-58



Fernandez-Jaén A, et al. La paralisis cerebral infantil desde la atencién primaria

Fig. 2. Resonancia magnética nuclear (RNM) cerebral potenciada
en T2. Lesion extensa en el territorio de la arteria cerebral media
derecha en paciente con hemiplejia congénita izquierda.

Aunque se han descrito diferentes hallazgos neurorra-
diolégicos en casos aislados, la leucomalacia periven-
tricular (fig. 4) es el patrén anatomopatolégico y radio-
16gico mds comtin.

Fig. 3. Varén de 21 meses con marcha hemipléjica derecha.

Fig. 4. RNM cerebral potenciada en T1, corte coronal. Leucoma-
lacia periventricular en RNPT con diparesia espastica.

Clinicamente se caracteriza por la afeccién predomi-
nante de las extremidades inferiores, en ocasiones asi-
métrica, que se manifiesta de forma evidente a partir de
los 6-8 meses tras una hipotonia persistente las prime-
ras semanas de vida.

La epilepsia se observa en el 15-30% de los casos y en
un 20-30% de los casos se asociard retraso mental.

El estrabismo bilateral convergente es especialmente
frecuente en este grupo: se ha descrito hasta en el 45%
de los nifios.

Tetraplejia espastica

Es la forma mds grave y supone el 5% de las PCI. Su
origen es multiple, y se ha relacionado con mecanismos
patogénicos pre, peri o posnatales. Son frecuentes las
lesiones extensas bihemisféricas, como la encefaloma-
lacia multiquistica, las infecciones del sistema nervioso
o las malformaciones cerebrales extensas.

Clinicamente se caracteriza por espasticidad generali-
zada, opistétonos, microcefalia (figs. 5 y 6), pardlisis
bulbar con disfagia y disatria graves. Sélo el 50% de
los casos conseguird la marcha auténoma.

La epilepsia se observa en el 50-90% de los casos, y
se asocian con mucha frecuencia alteraciones visuales
y auditivas. El retraso mental es un hallazgo préc-
ticamente constante, con una prevalencia superior
al 90%.
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Fig. 5. Varon de 4 afios con tetraparesia espastica.

Paralisis cerebral discinética

Representa el 10-20% de las PCI y se caracteriza por
posturas o movimientos anormales.

Clinicamente se puede subdividir en dos grupos: disté-
nica y coreoatetésica. En el primero predomina la dis-

Fig. 6. Microcefalia grave en lactante con encefalomalacia multi-
quistica y tetraparesia espastica.

Trastornos asociados

Trastornos alimentarios y nutricionales

Alimentarios: pérdida de la sensibilidad oral,
movimientos anormales o ausentes,
dificultad en el aprendizaje de la
normoalimentacion, tono cefalico pobre o
anormal, o reflujo gastroesofagico

Nutricionales: desnutricion 45%; obesidad 9%.
Densidad mineral 6sea disminuida, talla
baja

Estrefiimiento

Trastornos respiratorios

Afeccion de la musculatura respiratoria,
defectos esqueléticos, patologias
colaterales, retencion de secreciones
(bronconeumonias) y broncoaspiraciones

Trastornos musculoesqueléticos

Cifoescoliosis, luxacion de cadera,
retracciones tendinosas o marcha equina

Epilepsia

Crisis parciales o tonico clonicas
generalizadas, hasta sindromes graves

Trastornos neurosensoriales

Alteracion visual (11%) y auditiva (8%)
globalmente

Déficit intelectual. Dificultades de aprendizaje

Retraso mental en el 50% con caracter global

Dificultades de aprendizaje frecuentes

Trastornos comportamentales frecuentes

tonia (movimientos involuntarios, tonicos, mantenidos,
que afectan a tronco y regiones proximales de los
miembros), mientras que en el segundo aparece corea
(movimientos irregulares, asimétricos, no repetitivos y
azarosos) y atetosis (movimientos de los miembros en
la zona distal, lentos, involuntarios y sostenidos). Gene-
ralmente el diagndstico clinico establecido no se realiza
hasta los 24-36 meses de edad.

Ambas formas se asocian con una lesién de caricter va-
riable en ganglios basales y tdlamo. Globalmente, la
causa de esta forma de PCI suele ser la encefalopatia
hipoxicoisquémica y/o la hiperbilirrubinemia. La forma
disténica es caracteristica del recién nacido a término
con crecimiento intrauterino retardado e hipoxia perina-
tal. El subtipo coreoatetdsico es mds frecuente en el
grupo de recién nacidos pretérmino con hiperbilirrubi-
nemia y/o asfixia perinatal.

Estos pacientes tienen generalmente un buen nivel cog-
nitivo; la inteligencia se encuentra dentro de pardme-
tros normales en el 85-95% de los casos con coreoate-
tosis y en el 50-65% de los pacientes distoénicos. El
lenguaje, asi como la deglucién, estd con frecuencia
afectado por el componente discinético de la muscula-
tura bucofaringeolaringea.

Los problemas visuales se observan en la tercera parte
de los casos, y la hipoacusia se establece en la mitad de
los pacientes coreoatetésicos. Las crisis epilépticas se

152  Med Integral 2002;40(4):148-58



Fernandez-Jaén A, et al. La paralisis cerebral infantil desde la atencién primaria

objetivan en el 10-30% de los casos, y son mads fre-
cuentes en la forma distonica.

El pronéstico motor es favorable en la forma coreoate-
tdsica; sin embargo, el 90% de los pacientes con afec-
cién disténica no alcanzan la marcha auténoma.

Paralisis cerebral ataxica

Representa el 5-15% de todos los casos de PCI. La cau-
sa es prenatal en mds del 65% de los pacientes. Este tér-
mino engloba trastornos conocidos de gran heterogenei-
dad, esporadicos o familiares, con patrones de herencia
muy diversos. Los hallazgos anatdmicos son paralela-
mente muy variables (disgenesias, hipoplasias, etc.).
Desde el punto de vista clinico, el sintoma predominan-
te es la ataxia no progresiva, aunque en la mayoria de
los casos al final del primer afio se observa un sindrome
cerebeloso completo (hipotonia, ataxia, dismetria, inco-
ordinacién). Se puede observar retraso mental leve aso-
ciado, pero rara vez grave. Las crisis convulsivas son
excepcionales.

Paralisis cerebral hipoténica

Es una forma infrecuente de PCI (< 5%). Se presume
un origen prenatal en la mayoria de los casos.

Se caracteriza por hipotonia muscular con hiperreflexia
miotatica. Con frecuencia asocia una fuerza normal en
las extremidades superiores, por lo que en el pasado se
ha denominado diplejia aténica. Clasicamente se refiere
de manera caracteristica el signo de Forster: flexion de
las extremidades inferiores sobre la cadera cuando se
mantiene cogido al nifio por las axilas. Con frecuencia,
con la edad algunos de estos pacientes manifiestan hi-
pertonia, ataxia o signos extrapiramidales.

Diagnéstico

El diagnéstico de la PCI es predominantemente clinico.
Debe basarse inicialmente en la presencia de rasgos cli-
nicos compatibles con la sospecha diagndstica, apoya-
dos secundariamente en factores etiolgicos pre, peri o
posnatales, cuando esta circunstancia sea posible.

El buen conocimiento del neurodesarrollo desempeiia
un papel primordial en el diagndstico temprano de esta
afeccion. De hecho, en la totalidad de los protocolos
médicos de atencién primaria en pediatria se propone
un seguimiento neurolégico préximo del nifio, especial-
mente en los primeros 18 meses de edad.

La presencia de una hipotonia marcada, persistencia de
reflejos arcaicos por encima de los 6 meses, retrasos
motores, hipertonia-hiperreflexia, exploraciéon motora
asimétrica u otros hallazgos clinicos como ataxia, con-
vulsiones, trastornos posturales, etc., son criterios su-
ficientes para remitir al paciente al especialista. La

mayor parte de estos signos clinicos han sido tradicio-
nalmente recogidos para conseguir un diagndstico tem-
prano (tabla 2).

En el grupo de pacientes con algin «factor de riesgo
neurolégico», recomendamos un seguimiento mas espe-
cializado por parte del neuropediatra'?. Dentro de este
grupo incluimos la vigilancia de todo prematuro nacido
antes de la semana 32 o con peso inferior a 1.500 g, o
recién nacidos a término o pretérmino con sintomatolo-
gia neuroldgica al nacer persistente, microcefalia, icteri-
cia que precis6 exanguinotransfusién, convulsiones ne-
onatales que persisten al alta, Apgar < 3 a los 5 minutos
o pH en la arteria umbilical < 7, infeccién del sistema
nervioso central (SNC), neuroimagen patolégica (eco-
grafia cerebral) o cardiopatias intervenidas. En estos pa-
cientes recomendamos el control bimensual tras el alta,
hasta los 6 meses, con controles posteriores a los 8, 12,
18 y 24 meses. En estos controles se debe proceder al
estudio radioldgico mediante ecografia cerebral (6 me-
ses), estudio auditivo (2 meses), estudio visual mediante
potenciales (4 meses) y estudio EEG (4 meses).

Exploraciones complementarias

La utilidad de los estudios complementarios viene de-
terminada por el apoyo diagndstico, tanto clinico como
etioldgico, el diagndstico diferencial con encefalopatias

TABLA 2
Signos de alarma en el diagnéstico temprano de la PCI
en el lactante

Forma espdstica
Tres primeros meses
Manos cerradas con inclusion del pulgar. Tendencia a
hiperextension de extremidades inferiores en dectibito o
con la suspension. Asimetria en movimientos
espontdneos o ante estimulos (formas hemipléjicas).
Ausencia de sostén cefdlico. Reflejo de Moro
asimétrico o hiperténico. Microcefalia
Desde los 3 a lo 6 meses
Asimetria en los movimientos. Hipertonia de miembros
con hipotonfa de tronco. Persistencia de reflejos
arcaicos. Sedestacion con apoyo ausente; sedestacién
inestable con hiperextension de extremidades
Posteriormente
No echa las manos para tomar objetos; las echa con
mano abierta, pronada y torpe. Trastorno de la
bipedestacion o de la marcha: hemipléjica, dipléjica.
Hipertonia de grupos musculares frecuentes. Reflejo de
paracaidas ausente
Forma extrapiramidal
Rara vez se manifiesta durante la lactancia
Forma atonica
Hipotonia generalizada desde el comienzo con
hiperreflexia. Signo de Forster positivo
Forma atdxica
Puede manifestarse a partir de los 5-6 meses con
sedestacion inestable, incoordinacion
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progresivas que puedan tener un tratamiento especifico,
y el estudio de enfermedades asociadas.

El estudio inicial siempre debe incluir la eco cerebral
transfontanelar. Esta técnica es altamente fiable para el
diagnéstico de la leucomalacia periventricular, altera-
cién de los ganglios basales, lesiones hemorragicas o
quisticas que van a predecir o apoyar las secuelas mo-
trices. Sin embargo, no es infrecuente que tengamos
que recurrir a la tomografia axial computarizada (TAC)
o a la resonancia magnética nuclear (RNM) cerebral
ante la normalidad ecogrifica o al cierre de la fontane-
la; esta dltima técnica puede apoyar el diagndstico in-
cluso en fases tempranas, cuando sospechamos la afec-
ciéon motora descrita, y puede demostrar con gran
precision alteraciones corticales o de la sustancia blan-
ca que no son evidenciables con otras técnicas.

El apoyo con EEG, potenciales evocados visuales o au-
ditivos muestra su utilidad en el reconocimiento tempra-
no de alteraciones asociadas. El EEG neonatal tiene un
valor predictivo sobreafiadido'3, una actividad de base
muy alterada, con la presencia de anomalias como el
trazado de salvas supresion (burst-suppression) (fig. 7),
asimetrias superiores al 50%, trazados inactivos o hipo-
activos, entre otros, apuntan un prondstico neurolégico
muy desfavorable, con evolucién hacia el fallecimiento,
epilepsias graves o encefalopatias motoras. Posterior-
mente, la lectura del trazado EEG debe ser «prudente».
Con frecuencia el trazado electroencefalografico es
anormal en estos pacientes y no por ello debemos sefia-
lar la presencia de epilepsia; ante esta circunstancia, de-
bemos indagar sobre la existencia de fendmenos «epi-
Iépticos» que puedan haber pasado desapercibidos a los
padres. Sélo en casos de elevada sospecha de epilepsia

Fig. 7. Trazado de salvas supresion en
paciente con encefalopatia malforma-
tiva y epilepsia.

sin el reconocimiento familiar, procederemos a otras ex-
ploraciones (video-EEG).

Diferentes pardmetros analiticos en sangre y liquido ce-
falorraquideo (LCR) se han correlacionado con la pre-
sencia de encefalopatia motora. Las concentraciones
elevadas de mediadores de la inflamacién, especial-
mente los interferones, y algunos factores de la coagu-
lacién, antitrombina III, han sido detectados en algunos
tipos de pardlisis cerebral'*,

Tratamiento

El mejor tratamiento en la PCI es el preventivo. Las
mejoras obstétricas y neonatales se acompaiian siempre
de una menor frecuencia de PCI, o una menor agresivi-
dad clinica de las mismas.

La intervencidn terapéutica en la PCI es notablemente
multidisciplinaria. Uno de los papeles mas importantes
debe ser el del pediatra. Entre un 25 y un 50% de los
casos con PCI no existe ningtn factor de riesgo neuro-
16gico que pueda predecir la evolucién clinica del mis-
mo, por lo que el pediatra debe saber reconocer este
trastorno de manera temprana. Un diagndstico tempra-
no facilita el inicio de medidas terapéuticas precoces.
Indudablemente, el seguimiento neurolégico estricto y
periddico de los pacientes con factores de riesgo es
obligado.

Medidas no farmacolégicas

Una vez diagnosticado el problema, el pediatra debe
conocer las caracteristicas basicas de esta afeccidn,
aportando la informacidn correcta a los padres y evitan-
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do la seudoproteccién o sobreangustia familiar. Igual-
mente debe colaborar con otros especialistas que podrdn
estar relacionados con los cuidados de estos pacien-
tes: neuropediatras, rehabilitadores, ortopedas, oftalmé-
logos, gastroenterélogos y otorrinolaringélogos, entre
otros.

Desde el punto de vista terapéutico, el pediatra debe
manejar basicamente las caracteristicas de los trata-
mientos empleados para mejorar la motricidad, los far-
macos empleables, sus indicaciones o efectos colatera-
les. Del mismo modo, un conocimiento amplio de los
posibles trastornos asociados redundard en su deteccién
temprana y tratamiento adecuado.

Fisioterapia®

El tratamiento inicial debe ser siempre la fisioterapia.
La metodologia de la fisioterapia dependerd de cada es-
cuela, aunque basicamente todas intentan obtener una
relajacion de la musculatura espdstica, un mejor control
y una coordinacién muscular, y la potenciacién de la
musculatura antagonista a la parética.

Los métodos empleados son miiltiples y practicamente
la totalidad de los mismos ejercen un beneficio funcio-
nal constatado. En nuestro medio, los mas utilizados se
recogen brevemente en la tabla 3.

La frecuencia con la que cada paciente debe recibir fi-
sioterapia-rehabilitaciéon dependerd de cada caso. Sin
embargo, no debemos olvidar que estamos trabajando
con niflos que precisan otros estimulos sociales y un
aprendizaje escolar adecuado a su nivel cognitivo. La
frecuencia adecuada para estos pacientes deberia ser de
4-5 sesiones de fisioterapia por semana, condicién con
la que obtenemos un beneficio fisico y funcional, sin un
perjuicio en las otras dreas a las que haciamos mencion.

Ortopedia

Uno de los propdsitos mds importantes para el rehabilita-
dor y ortopeda es prevenir las deformidades esqueléticas
(escoliosis, luxacién de caderas, etc.) y evitar las retrac-
ciones musculotendinosas. Aunque generalmente se in-
tenta proporcionar la mayor movilidad auténoma al pa-
ciente, es frecuente tener que recurrir al empleo de
férulas para garantizar el estiramiento muscular. Igual-
mente se facilitaran las posturas adecuadas mediante ins-
trumentos especificos, como abrazaderas, calzado estabi-
lizador, andadores, silla de ruedas, etc. En ocasiones hay
que recurrir al tratamiento quirdrgico ortopédico, y la ci-
rugia incluye cominmente intervenciones para la elon-
gacién o trasposicion musculotendinosa. La tendencia
actual es posponerlas en la medida de lo posible.

El alargamiento del tend6én de Aquiles es la cirugia mas
frecuente en la PCI. Esté especialmente indicado cuan-
do la espasticidad es adindmica o irreversible, preferen-
temente tras el crecimiento dseo caracteristico de los 4
y 10 afios para evitar su efecto temporal. La reduccién

TABLA 3
Procedimientos de fisioterapia

METODO CARACTERISTICAS

Bobath Gran uso. «Terapia de neurodesarrollo».
Inhiben reflejos anormales que alteran el tono
mediante posturas especificas. Potencian la
conducta refleja para estimular patrones
posturales y movimientos normales
Mejora el control postural

Vojta Estimulan reflejos posturales complejos
mediante la estimulacién de puntos
especificos del cuerpo. Mejoria evolutiva
(preventivo). Muy 1til en lactantes

Peto «Educacién conductiva». Aplicacién en
grupos. Atuna la fisioterapia con técnicas de
aprendizaje mediante una estimulacién global
que dirige un «director» que actiia como
educador y fisioterapeuta

Doman-

Delacato Basado en esquemas de movimientos de
especies filogenéticas mds inferiores como
anfibios y reptiles. De estos esquemas basicos
se pasa a esquemas mas complejos. Precisa
mucho personal y esfuerzo familiar. Alto
coste econémico. Su eficacia ha sido
cuestionada

o alargamiento tendinoso no quirtirgico bajo anestesia
tras la administracién de toxina botulinica ha demostra-
do ser eficaz en pacientes con limitacién articular mo-
derada, favoreciendo posponer o evitar el abordaje qui-
rirgico, situacién que coincide claramente con nuestra
experiencia.

Procedimientos neuroquiriirgicos

En los dltimos afios, la rizotomia dorsal selectiva ha de-
mostrado mejorar la espasticidad en nifios con PCI'.
Esta técnica disminuye la potencia del reflejo medular
mediante la seccién parcial de las aferencias sensitivas
entre L1 y S1, mejorando el tono muscular. Del mismo
modo, la cirugia estereotaxica de los nucleos de la base
estd aportando resultados globales favorables en las
formas disténicas y coreoatetéxicas.

Tratamientos farmacologicos

Espasmoliticos orales (tabla 4)

La elevada frecuencia de las formas espdsticas y disci-
néticas en la pardlisis cerebral favorece el empleo de
este grupo de medicaciones!’. Su accién sobre el tono
elevado o disfuncional podria tener una utilidad en la
mejora funcional de estos pacientes, especialmente
cuando la alteracién del tono muscular es generalizada.
El empleo de medicaciones como dantroleno, baclofén
oral, tizanidina, benzodiacepinas, etc., ha demostrado
ser util en la mejora del tono muscular. Sin embargo, la
mejoria en el tono no siempre se ha asociado con una
mejora funcional. Por otro lado, estas medicaciones no
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TABLA 4
Espasmoliticos orales. Dosis
FARMACO INICIAL MAXIMO DOSIS/DIA MAX. NINOS
Dantroleno 25 mg 400 mg 100 mg/6 h 3 mg/kg
Baclofén 5mg/8h 80 mg 3-4 30-60 mg
Tizanidina 2-4 mg 36 mg 2-3 @M
Diazepam Smgo2mg/12h 2-3 0,8 mg/kg

estdn exentas de efectos adversos como sedacién (ben-
zodiacepinas, baclofén), debilidad muscular generaliza-
da, hepatotoxicidad (dantroleno), etcétera.

Una alternativa a la via oral del baclofén es su adminis-
tracién intratecal que ha demostrado una disminucién
de la espasticidad en la mayoria de los nifios tratados,
con una mejora sustancial en la funcionalidad diaria'®.
A escala funcional se ha obtenido una mejoria en la
marcha en la tercera parte de los casos tratados. La ne-
cesidad de intervenciones ortopédicas se reduce un
65%. Las complicaciones son escasas, con una frecuen-
cia aproximada del 8%, relacionadas generalmente con
el catéter. La descripcion de infecciones neuromeninge-
as relacionadas con esta técnica es probablemente su
mayor limitacién.

Toxina botulinica (TBA)

La toxina botulinica es una sustancia producida por
Clostridium botulinum, una bacteria anaerobia. El me-
canismo de accién principal es el bloqueo de la libera-
cién de acetilcolina a escala presindptica; esta toxina
inhibe de forma irreversible el almacenamiento y fu-
si6n de las vesiculas que contienen acetilcolina en las
terminaciones nerviosas presindpticas.

Desde un punto de vista farmacocinético, la dosifica-
cién inicial de la toxina en el nifio se realizard atendien-
do al peso del mismo y las caracteristicas del muisculo
afectado. La absorcién es rdpida por su administracién
intramuscular, produciendo una relajacién muscular
lenta sin la participacién de metabolitos activos. Una
parte minima pasa a sangre, sin llegar a traspasar la ba-
rrera hematoencefdlica.

Las indicaciones en el caso de la PCI son mejorar la
funcionalidad del miembro afectado, mejorar la calidad
de los cuidados y la higiene, evitar contracturas patolé-
gicas y el dolor durante los cuidados diarios o la fisiote-
rapia. Por otro lado, ayuda a retrasar o evitar la cirugia
en estos pacientes'.

La aplicacién se realiza por via intramuscular con agu-
jas de 23-26 gauges. La infiltracion se realiza préxima
a la placa motora; para este proposito es necesario el
conocimiento anatémico-neurofisiolégico de la muscu-
latura a infiltrar. Para la localizacién también podemos
hacer uso del electromidgrafo; nosotros reservamos
esta técnica para la localizaciéon de musculos profundos
o musculos pequefios.

En cuanto a la dosificacidn, ésta serd diferente segun el
preparado comercial (tabla 5), reinyectdndose el trata-
miento pasados 3-6 meses seguin necesidad.

Si consideramos los propdsitos iniciales de la infiltra-
cién de TBA, podemos definir en relacién a la eficacia,
que mds del 60% mejoran en el tono y la funcionalidad,
mds del 90% mejoran en la higiene y el dolor con los
cuidados, y la mejora en la calidad de la fisioterapia en
mas del 90%.

Los efectos adversos de este tratamiento son escasos y
transitorios, siendo los mas frecuentes la debilidad tran-
sitoria (5-11%), la inflamacion o dolor local (10%), la
marcha anormal (4%) y en algin caso se registra una
crisis o fiebre en los tres primeros meses después de su
infiltracién. Este dltimo efecto probablemente esta rela-
cionado con la condicién patoldgica de base y no con el
propio tratamiento.

Tratamiento de los trastornos asociados

Aunque la pardlisis cerebral viene determinada por la
afectacién motora propia de la patologia, con enorme
frecuencia se va acompafiar de diferentes trastornos, no
siempre potenciados por el déficit motor, que el pedia-
tra deberd conocer, reconocer y tratar adecuadamente.

Trastornos alimentarios y nutricionales®

Los trastornos alimentarios son muy frecuentes en los
pacientes con PCI u otros tipos de afecciones neurol6-
gicas. Los mecanismos bdsicos son la pérdida de la sen-
sibilidad oral, los movimientos anormales o ausentes, la
propia dificultad en el aprendizaje, el tono cefélico po-
bre o anormal, o la mayor frecuencia de reflujo gastroe-

TABLA 5
Dosis de la toxina botulinica A segiin laboratorio
Botox Dysport
Dosis maxima 12 U/kg o 35-50 U/kg
400 U 01.000 U
Dosis musculos
grandes 3-6 U/kg 10-25 U/kg
Dosis musculos
pequefios 1-2 U/kg 3-10 U/kg
Dosis maxima
por lugar inyeccién 500 150-200 U
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sofdgico. Para mejorar o solucionar estos trastornos
serd necesario buscar los refuerzos positivos, el empleo
de materiales apropiados, la estimulacién sensorial con
sabores o texturas diferentes, la propia fisioterapia para
el control cefélico, las medidas posturales, los trata-
mientos procinéticos o finalmente el abordaje quirdrgi-
co especifico del problema base.

De forma paralela, las alteraciones nutricionales evi-
dencian una gran prevalencia en esta poblacidn, y se ha
observado desnutricién en el 45% de los nifios y obesi-
dad en el 9% de los pacientes con PCI. Generalmente
esta situacién se relaciona con la propia gravedad del
problema motor. Las alteraciones descritas con més fre-
cuencia son el incremento del porcentaje de agua, la de-
plecién de los depdsitos grasos, la presencia de com-
partimientos musculares pobres, la densidad mineral
dsea disminuida y la asociacién con talla baja. El ori-
gen de estos fendmenos colaterales se encuentra en los
propios trastornos alimentarios, el encamamiento pro-
longado, la alteracién propioceptiva en el crecimiento,
la afectacion del eje hipotdlamo-hipofisario o el empleo
de medicaciones que pueden favorecer esta circunstan-
cia. Indudablemente, la desnutricion favorecera la debi-
lidad de la musculatura respiratoria, la insuficiencia
cardiaca congestiva, la inmunodepresion, el menor de-
sarrollo cognitivo y social, la irritabilidad y las fractu-
ras frecuentes. Las medidas para mejorar esta situacién
pasan por el control estricto de los indices nutricionales
ajustados, la administracién de un correcto aporte cal6-
rico, la movilizacién constante del nifio, la correccion
temprana de los déficit metabdlicos y endocrinoldgicos
o la conducta generalizada para evitar las medicaciones
que no sean estrictamente necesarias.

Por dltimo, anotaremos en este apartado la elevada fre-
cuencia de estrefiimiento en la PCI, que es 20 veces
mas frecuente que en la poblacién sana, favoreciendo la
dispepsia, la distension y dolor abdominal y la irritabi-
lidad, entre otros.

Trastornos respiratorios

Los problemas respiratorios son mdas frecuentes por
la propia afectacién muscular, los defectos esquelé-
ticos, la presencia de patologias colaterales (bronco-
displasia en el prematuro), la acumulacién de secrecio-
nes que van a favorecer las complicaciones bacterianas
bronconeuménicas y las broncoaspiraciones ocasio-
nales.

Los procesos infecciosos leves no son especialmente
mds frecuentes en esta poblacién, aunque si pueden
conllevar un mayor nimero de complicaciones.
Recomendamos un control estrecho de los procesos in-
fecciosos, el empleo de fisioterapia respiratoria ante la
sospecha de retenciones mucosas, asi como valorar de
forma cautelosa el empleo de mucoliticos o antibidticos
con mayor precocidad.

No debemos obviar que la enfermedad respiratoria es
directamente la causa de fallecimiento del 7% de los
pacientes con PCI y actiia como coadyuvante del falle-
cimiento en un 36% de éstos.

Trastornos musculoesqueléticos

Son frecuentes la cifoscoliosis, la luxaciéon de cade-
ra, las retracciones tendinosas o la marcha con pie
equino.

La fisioterapia temprana, los procedimientos ortopédi-
cos y el empleo de espasmoliticos pueden aminorar la
intensidad o frecuencia de estos problemas.

Epilepsia®

La incidencia de crisis convulsivas es del 15-55% de
nifios y adultos con pardlisis cerebral, aunque ésta de-
penderd, entre otros factores, del subtipo clinico, de su
gravedad y de su origen.

Globalmente, las crisis tonicoclénicas generalizadas
son las mds frecuentes, aunque parece 16gico sospechar
que un gran nimero de éstas serdn inicialmente parcia-
les. La frecuencia de este tipo de crisis supera el 50%
en la mayor parte de las series, excepto en los hemiplé-
jicos espasticos donde las crisis parciales suponen el
70% del total de las convulsiones. Sin embargo, se ha
descrito todo tipo de crisis en la PCI. La frecuencia de
cuadros epilépticos graves como el sindrome de West
se describe en el 2-28% de estos pacientes, evidencian-
do la prevalencia més elevada en pacientes tetraplé-
jicos.

El abordaje terapéutico es generalmente aceptable en el
80% de los pacientes, y se emplea un solo agente anti-
comicial en el 50% de éstos. En otros casos habrd que
recurrir a la politerapia, e incluso al abordaje neuroqui-
rirgico en pacientes muy seleccionados. En general, el
20-30% de los pacientes estaran libres de crisis, y se
puede entonces valorar la retirada de la medicacion.

Trastornos neurosensoriales

La prevalencia global de estos problemas es del 11 y
8% para las alteraciones visuales y auditivas, respecti-
vamente.

Los especialistas correspondientes deberdn realizar un
seguimiento especifico de pacientes con factores de
riesgo neurosensorial; por ejemplo, el cribado de enfer-
medades como la retinopatia o la hipoacusia en el re-
cién nacido pretérmino.

Aunque tras la confirmacién diagnéstica de la PCI, no-
sotros recomendamos un seguimiento periédico multi-
disciplinario, el pediatra debe perseguir la aparicién de
trastornos como el estrabismo, los defectos campimétri-
cos, la alteracion de la agudeza visual, la discrimina-
cién auditiva y su relacion con el desarrollo del lengua-
je. Este seguimiento se podra realizar generalmente en
cualquier consulta médica, remitiendo al paciente al of-

Med Integral 2002;40(4):148-58 157



Fernandez-Jaén A, et al. La paralisis cerebral infantil desde la atencién primaria

talm6logo u otorrinolaringélogo segiin la sospecha
diagndstica. El pediatra debe recordar que en ocasiones
un comportamiento andémalo puede ser el resultado ais-
lado de la privacidn sensorial.

Déficit intelectual. Dificultades de aprendizaje

La presencia de retraso mental no es una situacién ha-
bitual. En algunas series se ha observado una prevalen-
cia préxima al 50%, aunque la estimacion varia con el
tipo de PCI, su gravedad, la asociacién con crisis con-
vulsivas o el origen del mismo.

Con frecuencia resulta complejo determinar el nivel
cognitivo en algunos pacientes por sus problemas mo-
tores y dificultades en el lenguaje.

La estimulacién psicomotriz es recomendable ante un
diagndstico confirmado. Existe gran controversia en el
empleo de la misma en pacientes con factores de riesgo
neurolégicos, aunque nosotros siempre hemos optado
por un seguimiento periddico estrecho y el inicio de las
sesiones ante la confirmacion clinica del trastorno.

La escolarizacion de estos nifios es un tema complejo,
tanto por las dificultades motoras como por la presencia
de dificultades cognoscitivas. El neuropediatra y el psi-
c6logo infantil deberdn conjuntamente proponer las ne-
cesidades o requerimientos escolares, el tipo de escola-
rizacién y las ayudas aplicables.

De forma paralela, los trastornos de aprendizaje son
enormemente frecuentes en estos nifios. El retraso del
lenguaje, bien de origen comprensivo y/o articulatorio
es uno de los problemas mds importantes, objetivindose
en el 30% de los casos. Esta afeccidn se va a relacionar
paralelamente con el nivel intelectual y auditivo.
Deberemos remitir al logopeda los pacientes con estas
dificultades, especialmente en las formas dispraxicas o
disartricas, donde la utilidad se ha mostrado evidente.
En otros casos se planteard el empleo de técnicas de co-
municacion no verbales.

Por tltimo, habrd que controlar y vigilar los meca-
nismos adaptativos del paciente, su relaciéon con el me-
dio, su conducta, etc., ya que los trastornos comporta-
mentales o psiquidtricos son de seis a siete veces mas
frecuentes en nifios con PCI que en la poblacién normal.

Conclusiones

El diagnéstico temprano y el tratamiento terapéutico de
la pardlisis cerebral son dos tareas complejas. De forma
independiente del abordaje adecuado, el pronéstico del
paciente puede ser desfavorable en el 30-40% de los
casos por la discapacidad que origina la propia enfer-
medad, por su mortalidad temprana o por la comorbili-
dad referida.

Las mejoras en el control terapéutico del recién nacido
prematuro, los avances farmacoldgicos y la calidad de
la atencién pluridisciplinaria son los factores de los que

depende el presente y futuro de estos nifios. El pediatra
desempefa un papel trascendental en este argumento;
serd primer responsable en el control del desarrollo
neurolégico, conocerd las caracteristicas clinicas y etio-
l16gicas de la PCI para administrar una informacién fa-
miliar adecuada a cada situacion, colaborara con otros
especialistas en la atencién multidisciplinaria, vigilard
los tratamientos empleados y la aparicién de posibles
efectos colaterales, y reconocerd de forma temprana la
aparicién de enfermedades asociadas para un control
clinico temprano.
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