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RESUMEN

La paralisis cerebral infantil (PCI) es un sindrome cuyo origen esta localizado en el Sistema Nervioso Central (SNC), primera neurona
0 neurona motora superior; eso implica que casi todos los niflos con PCI presentan, ademas de los defectos de la postura y movimiento,
otros trastornos asociados. Es la causa mas frecuente de discapacidad motriz en la edad pediatrica. Han transcurrido casi 2 siglos de
estudios sobre PCI. La frecuencia de PCI en los paises desarrollados afecta a 1,2 — 2,5 de cada 1.000 Recién nacidos vivos (RNV), en
Venezuela no se cuenta con estadisticas. El peso y la edad de gestacion son los factores mas relacionados con la presencia de PCI. Es
deplorable la carencia de estudios neuropatologicos relevantes y confiables. Los mecanismos intimos de su etiopatogenia son
desconocidos. La clasificacion mas util es la clinica. Este sindrome debe ser sospechado lo mas temprano posible (antes de 18 meses).
Su diagnostico es clinico (historia clinica y exploracion), intentando siempre buscar su origen y hacer un seguimiento neuroevolutivo
hasta los 7 afios de vida. Descartar enfermedades neurodegenerativas y metabdlicas, igual que enfermedades neuromusculares (neurona
motora inferior). El tratamiento debe ser integral, multi-interdisciplinario planificado y coordinado, teniendo como objetivo mejorar la
calidad de vida de estos nifos. Prevenir embarazos precoces, consanguinidad, incumplimiento del control prenatal y desnutricion
materna. En la actualidad mas del 90% de los nifios con PCI sobreviven hasta la edad adulta.
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INFANT CEREBRAL PALSY

SUMMARY

The ICP (infant cerebral palsy) is a syndrome whose origin is located in the Central Nervous System (CNS), first neuron or upper motor
neuron, that means that almost all children with ICP also exhibit defects of posture, movement and other associated disorders. It is the
most common cause of physical disability in children. It has been nearly two centuries of studies on ICP. The frequency of ICP in
developed countries affecting 1.2 - 2.5 in 1000 live births; in Venezuela we do not have statistics. The weight and gestational age are the
more common factors related to the presence of ICP, is deplorable the lack of relevant and reliable neuropathological studies. The precise
mechanisms underlying its pathogenesis are unknown. The most useful classification is the clinic. This syndrome should be suspected as
early as possible (before 18 months). The diagnosis is clinical (clinical history and examination), always trying to find its origin and a
neurodevelopmental tracing up to 7 years. Dismiss neurodegenerative and metabolic diseases, as well as neuromuscular diseases (lower
motor neuron). The treatment must be integral, planned, coordinated, multi and interdisciplinary. The objective must be to improve the
quality of life of these children, preventing early pregnancy, consanguinity, breach of prenatal control and maternal malnutrition. Now
days over 90% of children with ICP survive into adulthood.
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INTRODUCCION

La Neurobiologia del desarrollo fisico-conductual nor-
mal y anormal de todo ser humano, especialmente el nifo, se
lleva a cabo a través de la evolucion o maduracion de las
areas o zonas cerebrales funcionales de la conducta; asi tene-
mos la conducta sensitivo-motora, mental-psiquica, lengua-
je, afectiva-social y emocional (psique). Este conjunto de
conductas funcionales en los nifios con trastornos del
Neurodesarrollo (de tipo motriz), en cuanto al aspecto cuali-
tativo de las conductas, vemos que las secuencias regulares
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del desarrollo estan distorsionadas y las caracteristicas de las
mismas alteradas (1, 2).

Antes de la exposicion de esta revision, se define: a)
Desarrollo, b) Maduracion y c¢) Neuroplasticidad.

a) Desarrollo: Es el periodo de adquisicion, diferencia-
cion y perfeccionamiento de estructuras y funciones,
que conduce a fines especificos en relacion con el ajus-
te o adaptacion del organismo al medio. El nifio es un
conjunto de sistemas en desarrollo. Su sistema nervio-
so normal incluye receptores, potenciales de accion y
efectores normales, que traducen en conductas los ni-
veles de maduracion (2,3).

b) Maduracion: Es el proceso genético que determina la
organizacion anatomofuncional del tejido nervioso (4).

¢) Neuroplasticidad: Es la capacidad que posee el tejido
nervioso para su reorganizacion estructural o funcional
luego de una lesion (5,6).

Para el tema que se quiere revisar interesa la conducta
funcional motora o desarrollo motor que esta destinado a la
organizacion o estructuracion de los movimientos volunta-
rios desde la vida prenatal hasta la adulta (7). Si las areas mo-
toras funcionales cerebrales (corteza cerebral, ganglios basa-
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les, cerebelo) se lesionan por causas adquiridas y/o congéni-
tas “nacer con” (8,9), desde el periodo de neurulacion prima-
ria (neurogenésis y tubo neural) hasta el de organizacion (si-
naptogénesis), es decir, a partir de la 3* semana de vida in-
trauterina hasta el final del periodo neonatal se debe pensar
en malformaciones del programa genético prenatal en uno o
mas de los periodos evolutivos del desarrollo ontogénico del
sistema nervioso central fetal (10). Las adquiridas posnatal-
mente después del dia 28 del nacimiento y antes de terminar
el quinto aflo, se esta en presencia de un nifio con trastornos
motores centrales que se manifiesta por disfuncion cerebral y
trastornos musculares cronicos no progresivos, estaticos (hi-
potonia e hipertonia) de acuerdo a que las anomalias sean
leves o severas (7).

La Paralisis Cerebral Infantil es un sindrome cuyo origen
esta localizado en el Sistema Nervioso Central (SNC) prime-
ra neurona (11) o neurona motora superior (12), muy impor-
tante y frecuente dentro de la patologia neuroldgica pediatri-
ca: 1. La PCI es la causa mas frecuente y costosa de paralisis
motriz en la edad infantil (13), entendiéndose a la paralisis
como la pérdida de la funcidn, ya sea sensitiva o motora (14).
2. Es un topico que todo médico general, pediatra y neurope-
diatra esta obligado a conocer e investigar.

Debido a la lesion en el SNC casi todos los nifios con PCI
presentan, ademas de los defectos de la postura y el movi-
miento, otros trastornos asociados “encefalopatia” (15).
Cada vez se presentan con mayor frecuencia niflos con ano-
malias cerebrales congénitas y adquiridas. Constituye un sin-
drome o grupo de sindromes en los cuales existen actual-
mente muchas interrogantes y controversias que requieren
ser constantemente revisados a fin de dilucidar cientifica-
mente sus causas y mecanismos fisiopatologicos de produc-
cion (16,17).

Historia. La PCI es conocida desde el antiguo Egipto
(18). Menkes y Rubio (19,20) citan en sus publicaciones que
en el Siglo XIX fue investigada por Cazauvielh (1827) con
sus trabajos sobre Hemiplejia Congénita. Luego Little en
1861 describio la Diplejia Espastica en su monografia
Paresis Cerebral (19, 20,21 ). Lorente (22) reporta el estudio
de Hamond sobre Atetosis en 1871. Segin Legido y Poo
(18,23) en 1888 y 1889 Burgess y Osler introdujeron los tér-
minos de Paralisis Cerebral y Paralisis Cerebral Infantil. A
Freud en 1893 se le adjudica la relacion entre anomalias ce-
rebrales antenatales y dificultades perinatales (1,18). Adams
(24) afirma que Batten en 1905 describié la Paralisis
Cerebral Ataxica. De acuerdo a Robaina-Castellanos (25),
Keith y Gage revisaron los estudios de PC entre 1930y 1960
concluyendo que ni la asfixia ni el parto anormal ni la depre-
sion respiratoria al nacer causaban dafio neuroldgico en los
que sobrevivian los primeros meses de vida. En este periodo,
en 1957 Phelps (26) publicé generalidades sobre el abordaje
del nifio con Paralisis Cerebral. Los autores Novoa y Nelson
(26, 27) enfatizan los resultados del Proyecto Perinatal
Nacional Colaborativo. A partir de 2002 se publica la

Encuesta de Paralisis Cerebral (PC) en Europa sobre regis-
tros de PC con fines epidemioldgicos (25,29,30). Kacvicy
Vodusek en 2005 revisaron la PCI como concepto y diagnos-
tico desde un perfil histérico (31). Camacho-Salas en 2008
publico Registros Poblacionales de PC (32). Van casi dos si-
glos de investigaciones en PCI.

Definicion. La Paralisis Cerebral Infantil (PCI) (23) o en-
cefalopatia estatica (33) son una serie de trastornos del con-
trol motor que producen anormalidades de la postura, tono
muscular y coordinacién motora, debido a una lesion congé-
nita que afecta al cerebro inmaduro y de naturaleza no pro-
gresiva, persistente (pero no invariable), estatica (no evoluti-
va) con tendencia, en los casos leves y transitorios, a mejo-
rar, o permanecer toda la vida (23). Es controversial a tal
punto, que desde 1960 al 2007 se han propuesto hasta 15 de-
finiciones por diferentes autores y todavia no esta clara ni
unanimemente aceptada (21). La definicion actual es: trastor-
no del desarrollo del tono postural y del movimiento de ca-
racter persistente (aunque no invariable), que condiciona una
limitacion en la actividad, secundario a una agresion no pro-
gresiva, a un cerebro inmaduro. En esta definicion, se inclu-
ye el concepto, fundamental de que: en la Paralisis Cerebral
(PC) el trastorno motor estara acompafiado frecuentemente
de otros trastornos (sensitivos, cognitivos, lenguaje, percep-
tivos, conducta, epilepsia, musculoesquéleticos) cuya exis-
tencia o no, condicionara de manera importante el prondstico
individual de estos nifios (25,32,34-36).

Epidemiologia La prevalencia de la PC es variable en
los diferentes estudios epidemioldgicos (27). La prevalencia
global de PC en los paises industrializados oscila de 2 a
2,5/1000 RN vivos. Mas alta en los RN de muy bajo peso y
muy baja edad gestacional, seglin la mayoria de los autores.
En los paises en desarrollo la prevalencia es mas alta debido
a lo ya dicho y a una mayor frecuencia de asfixia perinatal.
La PC no respeta paises, grupos étnicos, ni edades ya que
puede debutar desde la edad fetoneonatal hasta la edad adul-
ta, si bien pueden existir diferencias mediadas por la preva-
lencia de bajo peso al nacer, factores maternos y obstétricos
y consanguinidad (18, 37). La evolucion de la prevalencia de
PC a través de los afios ha sido muy bien estudiada por
Hagberg (18,38 ) en Suecia entre 1954-1962 por Stanley y
Watson (18, 39 ) en Australia entre 1956-1975 y O’shea du-
rante el periodo 1982-1994 (40). La prevalencia de la PCI se
incremento en los nacidos con muy bajo peso, en los afios 80,
sin embargo, la encuesta de paralisis cerebral en Europa ha
encontrado una tendencia a la baja desde 1980 a 1996. El
avance en la asistencia perinatal se acompana en la actuali-
dad de una reduccion de la morbi-mortalidad. Los resultados
del registro Europeo de la PCI confirman este descenso, in-
cluso en los recién nacidos menores de 1000 g.(13). En
Venezuela no hay estadisticas poblacionales so6lo las citadas
para Caracas de 5,6 % (Prado) y Maracaibo de 6,7% Pefia,
1989, (41). Recientes trabajos epidemioldgicos reportan una
incidencia de 3.6/1000 Rn vivos (42) y una prevalencia de 2
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a 4 casos/1000 nifos escolares. El riesgo es mayor en RN de
muy bajo peso (< 800 g.) y de muy baja edad gestacional (<
26 semanas), asi, la prevalencia de PC en una poblacion de-
terminada también depende de las tasas de prematuridad y
sobrevida de estos nifios (43,44) La PCI no es solo un pro-
blema de tipo médico, sino es también una condicion social,
econdémica y humana (7,21).

La PCI se considera un sindrome social por la frecuencia
y las dificultades de adaptacion (Figura 1).

PCI: Lesion cerebral precoz
cronica, no progresiva
Trastorno motor dominante

®

Trastornos sensoriales
psiquicos y otros

Actuaci6n de: Inadaptacion Frecuencia
padres familiar | (%) elevada
maestros escolar 2/1.000 escolares
médicos social
ambiente
[ Problema social |

Fuente: Cruz M . Tratado de pediatria, 2001.p1735 (7)
Figura 1. Esquema de la PCl como sindrome social

Etiologia y factores de riesgo. La PC es un sindrome
multi-etioldgico (45). Frente al caso individual con frecuen-
cia es imposible identificar una causa precisa. Dismorfias y
malformaciones que no siempre comprometen el sistema
nervioso no son raras de encontrar en nifios con paralisis ce-
rebral, lo que permite sospechar la presencia de defectos
asociados ocurridos precozmente en el sistema nervioso
fetal en un alto porcentaje de nifios (27). En general los fac-
tores pre- perinatales son el 85% de las causas de PC con-
génita y los posnatales el 15% de las PC adquiridas. El an-
tecedente de parto prematuro se encuentra en el 35% de los
nifios con PC. El riesgo de presentacion de este sindrome es
30 veces mayor en el nifilo prematuro que pesa menos de
1.500 g que el nacido a término que pesa mas de 2.500
2.(27) Prenatales: hemorragia ma-
terna, toxemia, hipertiroidismo ma-
terno, fiebre materna, corioamnio-
nitis, 1nfart9 Rlacentarp, gemelari- } Tension arterial
dad, exposicion a toxinas, drogas, (inicial, transitoria)
infeccion Torch, VIH, infartos ce-
rebrales arteriales y venosos, disge- + ;
nesias cerebrales y factores genéti- | Flujo sanguineo
cos. Perinatales: prematuridad, as- cérsbral
fixia pre-perinatal, hiperbilirrubi- l
nemia, infeccidén pre-perinatal.
Posnatales: traumatismo craneal,
meningoencefalitis, hemorragia in-
tracraneal, infarto cerebral, hidro-

Hemorragia

30 ARCHIVOS VENEZOLANOS DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA 2013; Vol 76 (1): 30 - 39

et T

Pérdida de la autorregulacion
circulatoria cerebral

cefalia, tumor intracraneal en los primeros afios de vida.
Desconocidos: se consideran responsables de un alto por-
centaje de casos, principalmente en la etapa prenatal
(7,18,43,46,47). Ultimos estudios reportan que la etiologia
es multifactorial. Muchos casos debidos a factores prenata-
les. La mayoria de los factores de riesgo identificados son:
prematuridad, retardo del crecimiento intrauterino, infeccio-
nes congénitas, hemorragia intrauterina, alteraciones seve-
ras de la placenta y embarazos multiples (43).

Neuropatologia. Los hallazgos neurohistologicos en ge-
neral, son: hemorragia subependimaria, encefalopatia hipd-
xica-isquémica, anomalias del desarrollo. El hallazgo neuro-
patologico mas frecuente es la hemorragia subependimaria
en los de muy bajo peso y menores de 28 semanas. En la en-
cefalopatia hipoxico - isquémica hay dafio difuso en la sus-
tancia gris y blanca (leucomalacia periventricular). En las
anomalias del desarrollo los hallazgos se deben a la detec-
cion de la migracion neuroblastica (48). Seglin su aparicion
morfolédgica, los hallazgos patoldgicos se clasifican en dos
grupos diferentes: malformaciones y procesos destructivos;
estos, a su vez, se clasifican en tres subgrupos: 1) patologia
primariamente subcortical o secuela de trauma perinatal, 2)
patologia primariamente cortical o secuelas de trastornos
posnatales y 3) estados desmielinizantes (20). Volpe descri-
be: leucomalacia periventricular, infarto hemorragico peri-
ventricular, necrosis neuronal selectiva y estado marmoreo
(10). Existe poca neuropatologia confiable.

Fisiopatologia. La fisiopatologia de la PC comprende
muchos puntos oscuros. Se citan algunos hechos estableci-
dos (49). Encefalopatia hipoxico-isquémica perinatal (49-
51): los datos de la clinica, de la neuropatologia y de la ex-
perimentacion animal han permitido demostrar que las lesio-
nes cerebrales perinatales, susceptibles de dar lugar a PC,
son el resultado de una isquemia cerebral cuya causa esencial
es la hipoxia e isquemia y en menor grado, consecuencia de
hemorragias cerebrales (52-54). En el periodo perinatal, es la
asfixia neonatal o asfixia perinatal, cuyos componentes bio-
logicos esenciales son la hipoxia, hipo-hipercapnia y la aci-
dosis, quien lleva a modificaciones de la circulacion cerebral
provocando isquemia (49,54, 55) (Figura 2).

Asfixia perinatal

e

| Tension arterial

Hipovolemia fetal
(hemorragia materna,
transfusion fetomaterna)

} Flujo sanguineo cerebral

Necrosis isquémica

Fuente: Lyon G, Evrard P. Patologia perinatal: incapacidades motrices cerebrales, 1990. p.23 (49).

Figura 2. Mecanismos de asfixia perinatal que conducen a la isquemia
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Asfixia intrauterina: el mecanismo de produccion de las
lesiones es idéntico al del periodo neonatal.

Oclusiones arteriales Hay pocos trabajos ciertos para esti-
mar su frecuencia y mecanismo: jtrombosis? jembolia? (49).

Encefalopatia isquémica prenatal: Estudios anatémicos y
de neuroimagen han podido probar lesiones isquémicas entre
el 5° y 7° mes de vida fetal. Las causas de estas encefalopa-
tias isquémicas prenatales son desconocidas

Causas posnatales: meningoencefalitis, traumatismo crane-
ocerebral, estado epiléptico, deshidratacion aguda severa (49).

Para otros autores la fisiopatologia es anatomoneurofisio-
logica y la explican como alteraciones motoras que resultan
del efecto anatomico y electrofisioldgico sobre las neuronas
somaticas y autonomas localizadas en la corteza motora,
ganglios basales y cerebelo (56).

Clasificaciones. Al igual que la definicidon es controver-
sial desde el punto de vista nosoldgico y de aceptacion por
todos los investigadores. Se han propuesto varias clasifica-
ciones (27) en funcioén de:

Sitio anatomico: piramidal, extrapiramidal y cerebeloso

(57).

Etiologia: prenatal, perinatal y posnatal (58-60).

Clinica: espastica, disquinética, ataxica, hipotonica y

mixta (61,62).

Topografia: tetraplejia, diplejia, hemiplejia, triplejia,

monoplejia (63,64).

Fisiopatologia: hipotonia, hipertonia, espasticidad, ata-

xia, discinesia (13).

Terapéutica: Clase A: no tratamiento,

Clase B: aparatos minimo y habilitacion,

Clase C: mucho aparataje y habilidad con
equipo multidisciplinario en forma ambulatoria,

Clase D: ingreso en institucion de rehabi-
litacion por tiempo prolongado (25,27,34).

Extension de la afectacion: unilateral, bilateral (13).
Funcional: Motricidad gruesa general: nivel 1: marcha
sin restricciones; nivel 2: marcha sin soporte ni ortesis;
nivel 3: marcha con soporte u ortesis; nivel 4: movilidad
independiente bastante limitada; nivel 5: totalmente de-
pendiente. Motricidad fina: nivel 1: manipula objetos
facil; nivel 2 manipula objetos con alguna limitacion;
nivel 3: manipula objetos con dificultad; nivel 4 manipu-
la una limitada seleccion de objetos; nivel 5: no mani-
pula objetos (13,25,65-67).

Trastornos asociados.: déficit de funciones cognitivas,

epilepsia, trastornos psiquiatricos, déficit sensoriales,

trastornos de alimentacion, retraso del crecimiento,
osteopenia, reflujo esofago-gastrico, trastornos respira-

torios, trastornos del suefio (13,23,36).

La neuroimagen: afectacion de sustancia blanca peri-

ventricular, lesiones corticales y de ganglios basales,

malformaciones cerebrales (36,68-70).

Clinica. Antes de describir los hallazgos clinicos se

debe considerar dos eventos: Sufrimiento Cerebral

Agudo Neonatal. Se trata de un sindrome neuroldgico
agudo grave que puede desarrollarse en el curso de los
primeros 2 6 3 dias de vida, debido a encefalopatia hipo-
xica-isquémica severa, pero no implica necesariamente
la instalacion de lesiones cerebrales definitivas.
Intervalo Libre. Es necesario que el cerebro inmaduro
alcance un cierto grado de madurez para que las lesiones
cerebrales pre y perinatales puedan expresarse clinica-
mente (3 a 6 meses) (49).

Hasta los 2 afios de vida la valoracion semiologica del
niflo se apoya en gran medida en la observacion de la madu-
racion y los hitos o logros del desarrollo. Las grandes etapas
de la maduracion cognitiva y social, en especial hasta la edad
escolar y el perfeccionamiento del area motora en sus aspec-
tos mas finos, son elementos importantes a considerar dentro
de la metodologia clinica y suponen, entre otros aspectos, el
conocimiento de la maduracion global del nifio. Por todo ello
el Pediatra debe conocer en primer lugar la normalidad, las
variantes de la normalidad y el desarrollo del nifio antes de
determinar y dar valor a las anomalias que encuentran en el
examen. En nifios menores de 2 afios es muy importante va-
lorar el desarrollo psicomotor, conocer los signos de alerta y
las variantes de la normalidad de los items del desarrollo (62).

Los signos y sintomas tempranos de PCI, usualmente
aparecen antes de los 18 meses de edad; los padres o fami-
liares son los primeros que notan que los nifios no presentan
destrezas motoras acorde a su edad. El examen neurologico
refleja retardo en el desarrollo neuromotor y habilidades mo-
toras. Los reflejos del recién nacido pueden continuar pre-
sentes después de la edad en que usualmente desaparecen. La
mayoria de los nifios presentan tono muscular anormal, ini-
cialmente el tono muscular puede estar disminuido para
cambiar a hipertonia en un periodo de 3 a 6meses. Al estar el
tono muscular aumentado, el nifio tiene disminuido los mo-
vimientos espontaneos de sus extremidades o presentan mo-
vimientos anormales (61,62).

Es importante reconocer los efectos adversos a largo
plazo que el trastorno motor (Hipotonia o Hipertonia) con
desbalance muscular y deformidad dinamica de las articula-
ciones ejerce sobre el desarrollo de los musculos (acorta-
miento y atrofia), tendones y huesos (acortamiento) y articu-
laciones (contracturas fijas o estaticas), si no se corrigen a
tiempo (62, 71).

Los signos que deben aumentar las sospechas sobre un
trastorno motor, por ejemplo en un nifio de 4 meses de edad
son: 1. Anormalidades en las funciones orolinguales (succion
— deglucion); 2. Aumento del tono extensor a nivel del cue-
llo; 3. Retrasos en la desaparicion de los reflejos primitivos
neonatales; 4. Dificultad o fracaso para mantener su peso
sobre los antebrazos en posicion prona; 5. Imposibilidad de
mantenerse sentado con ayuda y con la cabeza erecta; ©.
Efectuar una maniobra de volteo facilmente; 7. Demostrar
poco interés social o indiferencia a los estimulos visuales
con conducta visual anormal (1,3,72,73).
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Otros autores exponen la clinica, haciendo énfasis en las
distintas edades: infancia, preescolar, escolar y adolescencia
(27, 58).

Tipos Clinicos.

PCI Tipo Hemiplejia Espastica Congénita. Afectacion
motora unilateral, habitualmente de tipo espastico.
Congénita si ocurre antes del final del periodo neonatal y
Adquirida si ocurre después (menos frecuente).

Habitualmente asintomatica en el periodo neonatal, con
intervalo silente en un 90% hasta los seis meses. Se observa
debilidad unilateral de predominio distal y espasticidad. Mas
frecuente en varones y en el lado derecho. El primer signo
suele ser el uso preferencial de una mano para agarrar los ob-
jetos en niflos menores de un afio. El brazo parético presenta
el codo en flexion y pronacion con la mano empuifiada. La
afectacion del miembro inferior se hace evidente de forma
mas tardia cuando el nifio inicia el gateo y la marcha (61).

PCI Tipo Diplejia Espastica Congénita. Afectacion mo-
tora bilateral, con miembros inferiores mas afectados que los
superiores. Es la forma mas comun de PCI (40% del total).
Hay dos formas: Diplejia espastica y ataxica. En cuanto a la
Diplejia Espastica el signo mas sobresaliente es el aumento
del tono muscular en las extremidades inferiores. Tras una
fase silente de seis a doce semanas, aparece una hipotonia
inicial seguida de un aumento del tono muscular. Con el nifio
en posicion supina, al tratar de traccionarlo por ambos brazos
para sentarlo se aprecia sensacion de rigidez y espasticidad
en los miembros inferiores. Mas tardiamente, con el nifio en
posicion vertical, las piernas se mantienen en extension y
aduccion (posicion en “tijeras”). Hay hiperreflexia generali-
zada, con signos piramidales. Se desarrollan con frecuencia
contracturas articulares.

En la Diplejia Atéxica, se asocia un componente ataxico,
temblor e inestabilidad del tronco, que impide en la mayoria
de los casos la bipedestacion y la marcha.

PCI Tipo Cuadriplejia Espastica Congénita. Es la forma
mas grave. Se caracteriza por espasticidad bilateral que pre-
domina en miembros superiores y afectacion de la muscula-
tura bulbar. Ausencia de habla y disartria importante y alte-
raciones perceptivo-sensoriales. Los problemas con la ali-
mentacion y las aspiraciones pulmonares son muy frecuen-
tes. Es un problema médico y social importante, ya que los
pacientes son totalmente dependientes (alimentacion, cuida-
dos personales) y padecen importantes deformidades. Las
formas clinicas son: tetraplejia, diplejia, triplejia, hemiplejia,
monoplejia (61,62).

PCI Tipo Disquinética o Atetosis Congénita. A los cinco
a diez meses suelen aparecer los primeros sintomas (excesi-
va apertura bucal, hipotonia general con hiperreflexia) segui-
da de movimientos involuntarios de miembros. El cuadro
clinico puede no completarse hasta los dos afios de edad. El
control del tono axial esta alterado interfiriendo la sedesta-
cion y bipedestacion estable. Existe trastorno de la muscula-
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tura buco-faringeo-laringea. Hay babeo importante y el pa-
ciente presenta movimentos involuntarios (atetosis, distonia,
corea). La principal discapacidad es la imposibilidad de or-
ganizar y ejecutar adecuadamente movimientos propositi-
vos, coordinar movimientos automaticos y mantener la pos-
tura. Hay tres formas clinicas: coreoatetosica, distonica y
mixta (22,61,62).

PCI Tipo Ataxica Congénita. Signos y sintomas cerebe-
losos presentes. Se llama también Ataxia Cerebelosa No
Progresiva. Puede no empezar hasta después del primer o se-
gundo afio de edad, aunque la mayoria suelen presentar hipo-
tonia en la época de lactante y retraso madurativo motor. Los
primeros sintomas suelen ser oscilacion del tronco para in-
tentar mantener la sedestacion. Posteriormente se aprecia
una clara ataxia y temblor intencional. En la exploracion
existe una evidente hipotonia muscular. Hay tres formas cli-
nicas: diplejia ataxica, ataxia simple y sindrome de desequi-
librio.(13,23)

PCI Tipo Hipotonia Congénita. La P.C.1. Hipotonica es
poco frecuente y los lactantes presentan hipotonicidad y de-
bilidad de las piernas. A menudo se asocia un retraso en los
logros del desarrollo y en la existencia de reflejos tendinosos
profundos, normales e hiperactivos. Cuando estos nifios se
sujetan por debajo de los brazos estos flexionan ambas pier-
nas por las caderas (signo de Forester) (13,23)

PCI Mixtas. Presentan signos y sintomas espasticos y ex-
trapiramidales. Los patrones de afectacion motora son con-
secuencia del compromiso de amplias zonas encefalicas, con
secuelas de deterioro de ganglios basales, corteza y region
subcortical. (61,62,74)

Trastornos Asociados. Aunque el trastorno que caracteri-
za la PCI es el tonico-postural, este sindrome esta asociado
con aproximadamente diez trastornos que involucran otras
areas de funciones cerebrales superiores y es por ello que al-
gunos neuropediatras, en vez de referirse a este capitulo,
simplemente como Paralisis Cerebral, prefieren el término de
Encefalopatia Estatica como un sindrome de disfuncion ce-
rebral difuso. Los trastornos asociados mas frecuentes son:
retardo mental, epilepsia, trastornos de vision y audicion,
sensitivos, troficos, deformantes, lenguaje, psicosociales,
conductuales y emocionales (75-78).

Diagnostico. El diagndstico del PCI es clinico (historia
clinica y exploracion) en base a los signos y sintomas descri-
tos. El diagnostico precoz es prioritario pero en muchos
casos no es facil, sobre todo en los primeros seis meses de
vida (79). Determinados signos clinicos pueden indicar un
trastorno motor (ver clinica). Para todas las PCI son: retardo
en el desarrollo motor, trastorno del tono: hipotonia persis-
tencia de los reflejos primitivos y retardo en la aparicion de
los reflejos posturales (80).

Trastornos alimentarios. Dificultad en la funcion de suc-
cion y deglucion (tendencia, en lactantes menores de 1 afio,
a “escupir el pezon”), aunque de manera individual, su valor
diagnostico es limitado, su presencia en el periodo neonatal
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es el signo mas constantemente encontrado en los nifios que
luego desarrollan PCI (79,80).

Diagnostico Etiologico. Se debe intentar determinar si el
origen de la PCI es pre, peri o posnatal ¢ investigar un diag-
nostico etiologico. Para ello basarse en los datos de una his-
toria clinica bien detallada en los estudios de laboratorio,
neuroimagen, electrofisioldgicos y por ultimo, estudios me-
tabdlicos y genéticos (80).

Siguiendo las recomendaciones de la Academia
Americana de Neurologia y la Sociedad de Neurologia
Pediatrica se sugiere que a todo paciente sospechoso de PC,
para su diagndstico, le sea practicado una historia clinica y un
examen fisico detallado. Precisar si la condicion es estatica o
progresiva, determinar el tipo de PC y luego practicar todos
los examenes complementarios pertinentes al caso (81).

Diagnostico Diferencial. Muchas enfermedades neuro-
degenerativas y metabolicas, en ocasiones de curso lento,
comparten signos y sintomas con la PCI y pueden inducir a
un diagnostico erroneo. En las lesiones periféricas el dafio se
presenta en el Sistema Nervioso Periférico (SNP), que inclu-
ye neuronas del asta anterior medular (segunda neurona,
neurona motora inferior), nervios periféricos, unién neuro-
muscular y musculos. Se debe hacer un diagnostico diferen-
cial sobre todo en: PCI sin etiologia conocida, historia fami-
liar positiva de “PCI”, aparicion de datos de regresion y exis-
tencia de anomalias oculomotoras, movimientos involunta-
rios, ataxia, atrofia muscular o déficit sensorial (80).

Existen aproximadamente 30 enfermedades genéticas y
metabolicas que pueden confundirse con PC, sobre todo en
los estadios iniciales, y, de manera erronea, pueden también
diagnosticarse como tal: aciduria glutarica tipo I, tumor de
fosa posterior, entre otros (82).

Manejo y Tratamiento. En las encefalopatias agudas pre-
perinatal y/o crénicas el mejor tratamiento es la profilaxis
(2). El manejo debe ser integral ya que el nifilo con PCI pre-
senta discapacidades multiples, por lo que su adecuado ma-
nejo precisa de un abordaje multidisciplinario: familia, am-
biente, pediatra, neurdlogo infantil, educador, traumatélogo
ortopedista, neurocirujano, rehabilitador, fisioterapeuta, tera-
pista ocupacional, foniatra, psicologo, psicopedagogo, tra-
bajador social y enfermera (75).

La lesion cerebral en la PCI es, por definicion, estatica,
sin embargo los nifos con PCI pueden empeorar paulatina-
mente si no son tratados adecuadamente. El abordaje debe
ser individualizado, en funcién de la situacion en que se en-
cuentra el nifio (edad, afectacion, capacidades, entorno fa-
miliar, escolar, etc.). Los objetivos basicos del manejo son:
1) en el aspecto motor; 2) atencion a los trastornos asociados,
y 3) prevenir alteraciones sobre el desarrollo global
(7,13,61).

El tratamiento del trastorno motor esta fundamentado en
4 pilares: fisioterapia, ortesis - sistemas de adaptacion, far-
macos y tratamiento quirargico ortopedia y cirugia (13,23).

Fisioterapia. La alteracion del control postural y del mo-

vimiento esta presente siempre en mayor o menor grado,
por lo que el tratamiento del nifio con PCI debe incluir la fi-
sioterapia. Los métodos fisioterapicos empleados y mas usa-
dos en la actualidad son:

Meétodo Bobath. Es el método mas difundido y utilizado
en Europa en los ultimos 30 afios para el tratamiento de los
nifios con PCI (13,23).

Segtin el concepto Bobath, la cooperacion de los padres
es importante para ayudar al nifio a desarrollar su maximo
potencial, por lo que es recomendable que estén presentes
durante la sesion de tratamiento para aprender aspectos rela-
cionados con el control postural, el manejo en el vestir, acti-
vidades de juego, alimentacion, etc (13,23).

Meétodo Vojta. Basa el tratamiento en la estimulacion de
determinados reflejos posturales complejos como instrumen-
to para obtener movimientos coordinados. Utiliza estimula-
ciones propioceptivas para provocar la locomocion coordi-
nada en dectbito ventral (presiones dirigidas a una o varias
zonas reflexdgenas) (13, 23).

Meétodo Peto. También conocido como educacion con-
ductiva, es un método de rehabilitacion integral,que tiene
como objetivo la adquisicion del mayor grado de indepen-
dencia posible del paciente (13, 23).

Método Doman—Delacato. Este método ha sido también
ampliamente difundido y utilizado por algunos autores, ba-
sado en de Temple-Fay y pretende reorganizar el movimien-
to a partir de la repeticion por el nifio de los esquemas de mo-
vimiento de los anfibios y reptiles (13,23).

Ortesis. Sistemas de Adaptacion. En determinados casos
es necesario utilizar distintos recursos para mantener una po-
sicion correcta: sillas de ruedas con los accesorios necesarios
para mantener un buen control postural, cunas, asiento trian-
gular, taco abductor, plano inclinado o diferentes tipos de bi-
pedestadores. También son necesarias adaptaciones dinami-
cas que faciliten el desplazamiento al nifio con dificultad
para desplazarse de forma autonoma (13,23,29).

Independientemente del método utilizado, es fundamental
la colaboracion con el ortopedista y el cirujano ortopédico,
para la prevencion y tratamiento de los trastornos ortopédicos
producidos por los desequilibrios musculares existentes.

Farmacoterapia. Farmacos por via oral. Los mas utiliza-
dos en el tratamiento de la espasticidad son: Dantrolene, ba-
clofeno, diazepan, tizanidina, clonidina, gabapentina, lamo-
trigina, vigabatrina, entre otros (13,22,36).

Farmacos por via parenteral

Toxina botulinica (TB). Es una neurotoxina producida
por el clostridium botulinum. Se diferencian siete serotipos
que actuan en la union neuromuscular. La toxina de tipo A
(TBA) es la mas utilizada en la clinica. La TB ejerce su ac-
cion sobre la union neuromuscular, impidiendo la liberacion
del neurotransmisor acetilcolina y provocando, segiin las
dosis inyectadas, paresia o paralisis de los musculos infiltra-
dos. Los objetivos pueden ser funcionales (mejorar la sedes-
tacion, la marcha o la manipulacion) o paliativos (alivio del
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dolor, disminucién de los espasmos musculares), segun el
grado de afectacion del paciente. Es fundamental la selec-
cion de aquellos grupos musculares que presenten contractu-
ra dinamica (reductible) y concentrarse en un nimero limita-
do de grupos musculares, para no dividir excesivamente la
dosis total. La infiltracion es intramuscular, utilizando el
Electromiograma o la ecografia para los musculos de dificil
localizacion. En los superficiales es posible localizar el
musculo por palpacion. El efecto es reversible con recupera-
cion del tono muscular después de 3-6 meses. La utilizacion
de la TB, como de otros farmacos, debe formar parte de un
plan de tratamiento global. La TB se considera en la actuali-
dad como la mejor opcidn terapéutica para el tratamiento
focal de la espasticidad. La indicacion de la toxina botulinica
en la espasticidad es independiente de la etiologia, es un tra-
tamiento sintomatico, que tiene como objetivo disminuir la
contractura muscular excesiva. La espasticidad se valora con
escalas de medicion (Ashworth). La dosificacion de la TB es
variable, de 1 a 6 u/kg en un musculo (2 a 3 u/kg), en funcion
del tamafio y niimeros de musculos sin superar las 400 u.
como dosis total (36, 83). Los efectos secundarios, en dosis
terapéuticas, son poco frecuentes, leves en la mayoria de los
casos, y transitorios (13,22,29).

Baclofeno intratecal. El uso de baclofeno intratecal en la
PCI se inici6é hace mas de 10 afios. La administracion intra-
tecal logra en el LCR niveles cuatro veces superiores a los
que se consiguen con una dosis 100 veces superior adminis-
trada por via oral.

En el tratamiento de la espasticidad hay que conocer las
distintas opciones terapéuticas y utilizar, si es necesario, la
combinacion de mas de una opcion. La fisioterapia es funda-
mental con cualquiera de ellas. La cirugia ortopédica no ex-
cluye el uso de farmacos que pueden emplearse de forma
combinada.

Los farmacos para el tratamiento de la paralisis cerebral
discinética son de poca utilidad (13,22,29,84).

Tratamiento quirirgico.

Cirugia ortopédica. La necesidad de tratamiento quirur-
gico y el procedimiento deben ser valorados individualmen-
te para cada paciente, en funcion del tipo de afectacion (es-
pastico, discinético o mixto), de la edad, de la comorbilidad
y de los objetivos (13,29,36,42).

Neurocirugia. Los procedimientos neuroquirurgicos en
el tratamiento de la PCI incluyen dos técnicas: principalmen-
tela bomba de baclofenointratecal y la rizotomia dorsal se-
lectiva (13,42).

Tratamiento de los trastornos asociados. Son especifi-
cos y selectivos dependiendo de la comorbilidad asociada
(retardo mental, déficit de atencion con hiperactividad, tras-
tornos de conducta y emocionales, trastornos del espectro
autista, epilepsia, trastorno del aprendizaje, trastorno neuro-
sensorial (vision, audicidn), trastorno del lenguaje, etc.)
(23,75).

Atencion psicologica. Es de gran importancia para el
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nifio, la familia y el equipo en general, que lidian con el
menor o joven en condicion de necesidad especial. Otros es-
pecialistas, cirujanos, psiquiatras, gastroenterologos y de
otras especialidades juegan un papel decisivo en la rehabili-
tacion del paralitico cerebral (85).

Prevencion. Varias causas deben ser identificadas inme-
diatamente con el fin de realizar algln tipo de tratamiento:

- Evitar embarazos “silentes” no deseados y no acepta-

dos por ambos padres.

- Promover y motivar la practica de un control prenatal
regular por especialistas (gineco-obstetra) para evitar
el parto prematuro.

- Ensefiar Educacion Sexual a nifios, nifias y adoles-
centes desde la formacion primaria.

- Evitar la consanguinidad e investigar historia fami-
liar.

- Las madres durante el embarazo deben mantener una
nutricion adecuada, reforzada con polivitaminas, hie-
rro y acido folico, evitar el uso de cigarrillos, alcohol
y estupefacientes (7,62).

- Inmunoglobulina anti-D (Rho) en madres Rho (D ne-
gativas) (86).

- Rubeola: la vacunacion de las adolescentes contra la
Rubeola.

- Uso de sulfato de magnesio en pre-eclampsia y parto
prematuro (87).

- En la atencion primaria, secundaria y terciaria de la
encefalopatia aguda, pre-perinatal y/o crénica, es
ideal la prevencion.

Los datos epidemiologicos indican que, a pesar de la me-
joria del cuidado prenatal, no ha disminuido la tasa de partos
prematuros. La supervivencia de Rn de muy bajo peso al
nacer sin PC ha aumentado. Sin embargo, para evitar un in-
cremento de la prevalencia de PC, habria que disminuir en
forma sustancial el riesgo de PC de los supervivientes de
muy bajo peso al nacer, lo cual es practicamente imposible.
Por lo tanto, es de esperar que siga habiendo mas casos de
PC (18).

Prondstico. Esta relacionado con el tipo de PCI, el grado
y la intensidad del trastorno del desarrollo motor, la evolu-
cion de los reflejos primarios infantiles, el grado de déficit
intelectual, la intensidad del trastorno sensitivo y los desajus-
tes socio-afectivos que pueden darse en el nifio y su familia.

En general se dice que cuanto mayor sea el déficit motor,
mas importante sera el compromiso mental, aunque esto no
siempre es la regla. Si hay persistencia de los reflejos primi-
tivos obligatorios a los 18 meses de edad, la posibilidad de
independencia de la marcha es poco probable. Aquellos pa-
cientes que se mantiene sentados y se sientan hacia los 2
afios de edad pueden caminar como puede ocurrir con mu-
chos niflos que se sientan hacia los 4 afios.

En un nifio con PCI, la ausencia de movilidad espontanea
y un severo retardo mental, que requiera alimentacion por
sonda nasogastrica, la supervivencia en general es inferior a
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5 aflos. En la actualidad mas del 90 % de los nifios con PCI
sobreviven hasta la edad adulta (1, 87).

Los autores estan de acuerdo en la revision periddica de
los topicos revisados en el articulo, con énfasis en: preven-
cion, diagndstico y tratamiento, empleando toda la ciencia y
tecnologia en Neurogenética, Medicina Molecular y
Neuroimagenologia que esté al alcance, para beneficio y
mejor calidad de vida de las familias y niflos que padecen
este sindrome.

Se recomienda la lectura de las referencias bibliograficas
revisadas en este articulo para profundizar sus conocimien-
tos acerca de la PCI.

Para finalizar esta revision de Paralisis Cerebral Infantil,
se incluye un mensaje del trabajo del Dr. Niels Low (1,64):

“Estos nifios no pueden ser curados, pero pueden ser
ayudados estableciendo objetivos terapéuticos realistas y es-
pecificos. Esta ayuda seria mas efectiva cuando todos los
que proporcionan cuidado y tratamiento tengan el interés y
el potencial de cada nifio en sus corazones y en sus mentes .
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