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Objetivos

Definir la Encefalopatia Motora Cerebral Infantil (EMCI).

Reconocer la incidencia de la EMCI en la Argentina.

Clasificar la EMCI en funciéon del momento o etapa en que ha tenido lugar la agresion.
Clasificar clinicamente la EMCIL.

Describir el cuadro clinico para cada uno de los tipos de EMCIL.
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Identificar elementos que le permitan estar alerta a los retrasos motores y otras
variaciones del desarrollo normal para realizar un diagnostico temprano.

U

Realizar la derivacion oportuna al profesional que corresponda (neurélogo infantil).

U

Reconocer las patologias que mas frecuentemente se asocian a la EMCI.

U Explicar las diferentes alternativas terapéuticas valorando la necesidad del abordaje
multidisciplinario.
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Esquema de contenidos

. ENCEFALOPATIA MOTORA

CEREBRAL INFANTIL (EMCI)

Clasificacion ———| Incidencia

Etiologia
v v v
Encefalopatia Encefalopatia cerebral Encefalopatia
motora espastica disquinética (atetosis) cerebral ataxica

|

- Hemiparesia espdstica
- Diplejia espdstica
- Tetraparesia espastica

- Diplejia ataxica
- Ataxica simple
- Sindrome de desequilibrio

/ Diagnostico
Patologia asociadas | - Desarrollo motor v

signos de alarma
- Diagnostico diferencial
- Exdmenes
complementarios

Abordaje terapéutico
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- Fonoaudiologia

- Kinesioterapia

Alternativas terapéuticas —

La comunicacion del diagnodstico a los padres
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Introduccion

La EMCI se define como un grupo de sindromes neuroldgicos residuales, producidos por
lesiones no progresivas del encéfalo, debidos a la accion de diversas noxas prenatales,
perinatales y postnatales, que se manifiestan esencialmente por un trastorno de la fun-
cién motora a veces aislada pero por lo general asociada a diversos trastornos de la esfera
psiquica, sensorial y o del lenguaje.

También la podemos definir como un grupo de trastornos crénicos y persistentes del mo-
vimiento o de la postura, de inicio precoz, ocasionado por diversos procesos patolégicos,
no progresivos que acontecen en un cerebro inmaduro.

De estas definiciones se deduce que bajo el concepto de EMCl se incluye un grupo hetero-
géneo de etiologias diferentes que se presentaran con aspectos clinicos diversos y de
pronéstico variable, en funcion de la extensién y grado de compromiso del SNC (Sistema
Nervioso Central). El diagnéstico de EMCI no incluye otras causas de trastorno motor
como compromiso medular del SN periférico, etc. Quedan excluidas aquellas enfermeda-
des degenerativas en las que la lesion cerebral evoluciona hacia un deterioro motor pro-
gresivo irreversible, de caracter persistente, lo que tendra importancia en el planteo tera-
péutico a seqguir.

La agresion al SNC tiene lugar en un cerebro en desarrollo, por lo que el trastorno motriz
se va a producir en una época temprana, interfiriendo la maduracién del SN en muchos
casos antes de que la funcién haya sido aprendida, con lo que el niflo no tendra una
experiencia previa del movimiento normal. Por otra parte, el hecho que el SN esta en
desarrollo y, por lo tanto, sin una especificacion de funciones en las distintas areas, va a
permitir que otras partes del SN puedan tomar a su cargo funciones de las areas lesiona-
dasy se establezcan vias suplementarias de transmisién. De todas formas, esta plasticidad
del SN seria eficaz cuando la lesion es focal y mucho menos probable en lesiones genera-
lizadas, y, por otra parte, tendria su precio, pues supliria la funciéon de un area concreta, a
expensas de una disminucion del rendimiento global, o del establecimiento de vias de
conexién no optimas.

Incidencia

Su incidencia se mantiene desde hace varias décadas entre el 2 al 2,5 por 1.000 nacidos
vivos. La paralisis cerebral es la incapacidad fisica mas frecuente en la infancia y puede ser
muy severa.

A los 5 afios la mitad de ellos padeceran un grado moderado o severo de la misma. En la
Argentina, esta incidencia representa alrededor de 1.500 casos nuevos por afio.

Las consecuencias son graves a largo plazo. Es preciso realizar dificiles adaptaciones de
vida en las que intervienen el nifio, los padres, el resto de la familia y, por extension, toda
la sociedad. Se trata de un déficit que origina necesidades continuas y cambiantes en el
tiempo del paciente, su familia y toda la sociedad.
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Etiologia

La etiologia de las EMCI es muy variada y dificil de determinar dado que la mayoria corres-
ponde a lesiones antes del nacimiento.

Clasicamente, las causas de EMCI se clasifican en funcion de la etapa en que ha tenido
lugar la agresion.

Prenatales del 10 al 40%. Perinatales el 33%. Postnatales el 16%.

— Tabla 1 -
Clasificacion de Causas de EMCI

- Enfermedades genéticas y cromosomicas.

- Infertilidad previa y, posiblemente, algunos aspectos de su tratamiento.

- Infecciones intrauterinas (rubéola, citomegalovirus, toxoplasmosis y otras).

- Drogas o toxicos, exogenos y endogenos (alcohol, diabetes materna).

- Malformaciones cerebrales, especialmente anomalias en la migracion
Prenatales neuronal en el segundo trimestre del embarazo.

- Problemas placentarios, incluyendo infeccion, hemorragia e insuficiencia.

- Traumatismos maternos y violencia familiar.

- Enfermedades tiroideas, deficiencia de yodo endémica.

- Muerte antenatal de un cogemelar

- Accidente cerebrovascular intrauterino.
En este periodo es importante recordar que no existe una relacion causa efecto entre cada una
de las noxas y el resultado final de la agresion, la cual depende mas del estadio madurativo
del SN, y en general es mas grave cuanto mas precoz: asi, causas tan diferentes como alteracion
cromosomica, diabetes materna o infeccion intrauterina (actuando en las primeras semanas
de vida), pueden dar lugar a una misma malformacion de linea media cerebral.

A la inversa una misma causa (infeccion por el virus de la rubéola) dara lugar a problemas
muy diferentes segun el periodo en que tenga lugar la infeccidn.

- Hipoxia, acidosis e hipoglucemia (muchas veces combinadas).

- La ictericia nuclear por incompatibilidad anti-Rh o de grupo: es actualmente
en la mayoria de los casos prevenible.

X - Prematurez.
Perinatales . . .. .
- Bajo peso para la edad gestacional: cuya incidencia no se ha logrado

disminuir sensiblemente por desconocerse su causa ultima en muchos casos.
- Trauma fisico directo durante el parto.
- Placenta previa.

Son clasicamente las mds conocidas y su incidencia esta disminuyendo. Aunque la causa mas
clara y facil de entender sea el trauma fisico directo durante el parto, éste contribuye con mas
frecuencia a la mortalidad perinatal y en menos ocasiones es responsable de secuelas neurologicas
duraderas, que con mayor frecuencia son secundarias a causas metabolicas o prenatales. Los
estudios estadisticos abundan en la hipotesis de que la causa mas frecuente de secuela seria no
tanto la existencia de algunos de estos factores como la sumatoria de varios de ellos.

- Las infecciones (meningitis, sepsis temprana).

- Intoxicaciones (plomo, arsénico).
Postnatales ) b - )
- Traumatismos de craneo.

- Accidentes vasculares.
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La investigacion actual sobre las causas de PC sugiere que en un gran porcentaje de los
nifos afectados nacidos de un embarazo de término, el origen de su problema fue
anteparto.

Se ha estimado que en Australia, s6lo un 8% de los casos de PC estan asociados con pro-
blemas intraparto y que, en su mayoria, el cuidado obstétrico no podria haberlos preveni-
do. Por lo tanto la EMCI no debe ser considerada siempre como un sinénimo de
un inadecuado control obstétrico. En el estado actual de los conocimientos médicos la
EMCI es de dificil prevencién.

- Grafico 1 -
La prevalencia de EMCI y el indice de partos por
cesarea en paises desarrollados.
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Datos acumulados a partir de estudios en Australia, Canadd, Dinamarca, Inglaterra, Irlanda, Noruega, Escocia,
Suecia y los Estados Unidos. Adaptado de Clark y Hankins.
Fuente: N Engl J Med 2003, 343:1765-1769.

Aunque los bebés nacidos de término constituyen la gran
mayoria de los nacimientos, estdn en una situacion de

riesgo relativamente bajo de sufrir una secuela neurol6- En general, se asume que

gica; sin embargo, la mitad de los nifios con paralisis ce- alrededor del 10% de todos los
rebral son nacidos a término. Se ha estimado que cerca casos de EMCI se originan en
del 12% de los casos de paralisis cerebral espastica de .

causa inexplicable en lactantes no mal formados, Uni- problemas intraparto (aug ’dentro
cos, nacidos de peso normal es debido a la exposicion de esta pequefia proporcion no
intrauterina a infecciones distintas al grupo TORCH. todos los casos son evitables).

La incidencia de EMCI es mayor en gemelares dobles y

triples que entre bebés Unicos. Los estudios han demos-

trado que los gemelos constituyen cerca del 10% de los casos y un estudio encontré que el
4,5% de los casos fue entre lactantes con peso adecuado al nacer.

Revisando un pool de datos provenientes de nueve paises industrializados, Clark y Hankins
concluyen que “a pesar de un incremento en 5 veces el indice de cesareas basados, en
parte, en el diagnostico de distrés fetal (derivado a partir de los hallazgos del monitoreo
electrénico), la prevalencia de EMCI ha permanecido estable”.
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Clasificacion

- Tabla 2 -
Clasificacion clinica de la encefalopatia motora cerebral infantil

Frecuencia estimada (%)

EMCI Espastica Monoparesia (monoplejia)
Hemiparesia (hemiplejia)
Paraparesia (Paraplejia-diplejia)
Tetraparesia (tretraplejia)

EMCI Disquinética Coreoatetdsica

o distonica (Atetosis) Distonica

Mixta

EMCI Ataxica Diplejia ataxica

Ataxia simple

Sindrome de desequilibrio

Temblor Rara

Atonica o hipotonica Rara

Mixta Variable

Dado que la patologia del cerebro con relacion a la PC es frecuentemente de caracter
difuso, el cuadro clinico no es representativo de un tipo especifico. Muchos pacientes con
EMCI, dificilmente, tengan un sindrome puro, por lo general el cuadro es mixto, con pre-
dominio del compromiso espastico y atetdsico, también llamado forma disténica (atetosis,
corea, distonia de torsion), el aténico o hipoténico raramente es permanente, por lo ge-
neral transitorio apareciendo en la primera etapa para luego hacerse espastico o atetésico,
etc, después de varios afios.

Por ultimo hay que sefalar que los grados de compro-
miso del trastorno motor son muy variables, va desde
No debemos esperar a tener un cuadros gravisimos que impiden la autonomia del pa-

diagn()stico del tipo concreto de ciente hasta cuadros en los que el trastorno motor seria
EMCI para efectuar diagnostico solo una torpeza motriz minima y una incoordinacion
; en la ejecucién de movimientos finos.
de trastorno motor de origen
cerebral, para evitar que los
patrones anormales estén ya
plenamente establecidos y su
abordaje sea menos eficaz a la
hora del tratamiento especifico.
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En una EMCI puede lesionarse cualquier funcién:
1. Motora.

2. Sensorial: visidn (ceguera periférica, agnosia visual etc.), audicion (sordera periférica),
tacto (astereognosia).

Alteracion del lenguaje: (expresivo, compresivo).

Desarrollo mental.

Epilepsia.

Disfuncién cerebral minima: trastornos de conducta (oligotimia, neurosis reactiva,
hiperkinesia y conductas autistas), trastornos de aprendizaje.

AN

Encefalopatia motora espastica

La EMCI espastica es la forma clinica mas frecuente entre 65% al 70%. Fisiopatolégicamente
se define la espasticidad como una “hiperactividad del sistema gamma, por déficit de
control inhibitorio central”, secundario a una lesién en la neurona motora o en la vias
subcorticales intracerebrales principalmente via piramidal. El trastorno de tono de la
espasticidad es de distribucién tipica, con predominio de algunos grupos musculares so-
bre otros, por lo que dejada a su evolucién natural evolucionara hacia una serie de
contracturas y deformidades, que debemos prevenir mediante técnicas fisioterapicas y
ortopédicas.

Hemiparesia espastica

Su incidencia se encuentra alrededor del 35%, junto a la diplejia es una de las formas mas
frecuente de EMCI. Se caracteriza por la paresia de un hemicuerpo (casi siempre con ma-
yor compromiso de los miembros superiores), con tendencia a la hipertonia, con predomi-
nio de algunos grupos musculares que dejada a su curso espontdneo evoluciona casi siem-
pre hacia una contractura en flexién de los miembros afectados.

En un 30% no se conocen antecedentes, lo que hace pensar que las causas sean prenata-
les. EI 40% presenta antecedentes perinatalesy por Gltimo el 30% secundario a patologia
postnatal (infecciones del SNC, accidente vascular, convulsiones de larga duracion).

Las lesiones anatémicas halladas van desde hemiatrofia cerebral de predominio en cortex,
hasta zonas de infarto o grandes quistes porencefalicos del hemisferio opuesto a la
hemiparesia.

Cuadro clinico: Cuando la hemiparesia es detectada en el periodo neonatal (poco fre-
cuente), esta se pondra de manifiesto por una menor movilidad del hemicuerpo afectado
y un menor tono flexor; posteriormente, después de la etapa aguda, pasa por un periodo
silente y hacia los tres meses vuelve a evidenciarse una asimetria. Si el niho muestra
preferencia por el uso de una sola mano, antes del ano de edad hay que pensar
en una hemiparesia del lado opuesto (ya que la edad de preferencia manual clara-
mente establecida se produce alrededor de los dos afios de vida).

Los primeros signos en la extremidad superior seran: mano mas cerrada con tendencia a la
inclusion del pulgar, aumento del tono flexor y dificultad en la movilizaciéon proximal. Con
menor frecuencia el signo de presentacion serd un trastorno en la marcha en su inicio, en los
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casos que el compromiso de la extremidad superior sea muy leve y ha pasado inadvertido.
La edad de marcha del nifio hemiparético esta moderadamente retrasada, pero muchos
caminan en el segundo afo de vida; si el retraso va mas alla de los tres afios es debido a la
existencia de un retraso mental agregado. Los movimientos mas afectados son los movi-
mientos finos de la mano, especialmente la especializacién radial y pinza.

Los trastornos de sensibilidad, de tipo cortical, son frecuentes en estos nifios, fundamental-
mente una disminucién de la esterognosia (capacidad combinada de reconocer la formay
la naturaleza de un objeto, en funcién del tacto y posicion de las articulaciones). Estos
trastornos de sensibilidad no pueden ser detectados tempranamente, pero es posible ex-
plorarlos a partir de los tres afios en nifios colaboradores. El grado de déficit sensitivo no
estd siempre en relacién con el grado de compromiso motriz, pero si lo estara con el uso que
el nifio haga de su extremidad afectada. La puesta en marcha de una terapia precoz que
incluya la exposicion a determinados estimulos sensitivos puede mejorar el pronéstico.
Con frecuencia se observan trastornos troficos y cambios vasomotores evidentes en las
extremidades afectadas, que estan mas frias que lo normal y a menudo con cianosis distal,
el trastorno vasomotor esta ligado al grado de compromiso de espasticidad. Los trastor-
nos visuales se encuentran en un 20% de los nifios con defecto del campo visual en forma
de hemianopsia homoénima y estrabismo convergente. La pardlisis facial de tipo central es
frecuente, aunque en general de intensidad moderada.

La epilepsia se presenta en el 50% de los casos con aparicién tardia mas alld de los 4 o 5
anos. Su incidencia es mucho mayor en los casos de hemiparesia adquirida que en las
formas congénitas.

Los trastornos del lenguaje son mas frecuentes en las hemiparesias adquiridas que en las
congénitas y por ende mayor cuando mayor es la edad a la que ésta se desarrolla. En la
hemiparesia congénita, la incidencia de trastorno del lenguaje no guarda relacién con el
hecho de que sea izquierda o derecha.

El retraso mental es menos frecuente en la hemiparesia que en la diplejia o en la tetraparesia
y la mayoria de los nifios tiene un buen nivel intelectual.

Los trastornos de percepcién son frecuentes en estos nifios y a menudo condicionaran
problemas de aprendizaje, aun en nifios sin déficit intelectual.

Diplejia espastica

Esta afeccién se caracteriza por la existencia de una espasticidad bilateral con predominio
del compromiso de las extremidades inferiores sobre las superiores. Es una de las formas
mas frecuentes de EMCI espastica, siendo unas de las formas que mas ha disminuido en
estos Ultimos afos.

Existe un alto porcentaje de antecedentes perinatales en estos nifios, alrededor del 60%,
fundamentalmente de prematuridad y bajo peso al nacer.

En la anatomia patolégica la localizacién de las lesiones en la sustancia blanca
periventricular interrumpe el curso descendente de la via piramidal en su porcién prove-
niente del drea cortical de extremidades inferiores. Otras anomalias halladas son: hidro-
cefalia, porencefalia, malformaciones congénitas de las circunvoluciones, etc.

Cuadro clinico: desde el punto de vista evolutivo el diagnéstico temprano es mas dificil
que el de tetraparesia; el trastorno motor puede ser dificil de diagnosticar durante los
primeros 4 o 6 meses y mostrar patrones de desarrollo “primitivos” similares a los que
tendran otros nifos con trastornos transitorios o retrasos inespecificos del desarrollo; por
el contrario, en los casos mas graves, la existencia de signos anormales en las extremida-
des superiores, cuando la espasticidad no es tan acentuada en las extremidades inferiores,
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debido a la direccion cefalocaudal del desarrollo normal, nos puede hacer sospechar erré-
neamente el diagnéstico de tetraparesia.

En los casos no tan severos el nifio desarrollard un control cefdlico mas o menos correcto
e iniciara la manipulacién, pero una exploracion fina mostrara ya en el segundo trimestre
signos de anormalidad del tono: excesiva flexion o tendencia a la aduccion de las extremi-
dades inferiores.

Para conseguir por si solo el equilibrio en sedestacién adelanta los brazos y la cabeza para
compensar el peso retrasado por la excesiva extension de la cadera.

A menudo se asocia distonia de las extremidades superiores y dificultad en la coordina-
cion de los movimientos finos y rapidos, por la necesidad de utilizarlas como soporte.
Cuando se sitla en bipedestacion, para compensar la flexién de cadera, realiza una exten-
sion de cabeza, hombros y espalda que provocara una hiperlordosis lumbar compensado-
ra. El patron de marcha del nifio dipléjico se realiza con gran flexién de tronco y apoyo
plantar en equino o en valgo y recurvatum. En las formas mas leves de espasticidad es
exclusivamente distal (equinismo).

Las deformidades mas frecuentes son: cifosis, la hiperlordosis lumbar y la deformacion en
equino de los pies. Es frecuente la tendencia a la luxacién de cadera secundaria a la ten-
dencia a la aducciéon y rotacién interna.

Trastornos asociados: el estrabismo es comun (alrededor de un 40%), asi como los tras-
tornos del lenguaje (45%); son poco frecuentes la atrofia dptica y la alteracion de pares
craneanos. La epilepsia se observa en casi un tercio de los pacientes y su presencia no
guarda relacion con el grado de compromiso motriz. El retraso mental es mucho menos
frecuente en estos nifios pero si existe una correlacién entre la frecuencia de retraso men-
tal y la gravedad de la diplejia.

Tetraparesia espastica

Este grupo incluye algunos nifios con EMCI mas gravemente afectados. Su incidencia es
relativamente baja, alrededor del 5%, su etiologia es compleja y se encuentran antece-
dentes perinatales en alto nimero de casos, mediante exdmenes complementarios de
evidencia de patologia prenatal (infeccion intrauterina, malformaciones cerebrales, etc.),
siendo alrededor de un 10% la incidencia de estos nifios sin antecedentes.

Cuadro clinico: en estos nifios el grave dafo cerebral es evidente desde los primeros
meses de vida, observdndose tanto un retraso en las primeras adquisiciones como la pre-
sencia temprana de signos anormales. Los nifios muestran persistencia de reflejos arcaicos
y un aumento generalizado del tono muscular a predominio de extremidades superiores,
tendencia a la hiperextension de nuca con ausencia o dificultad de enderezamiento cefalico,
disminucion de los movimientos voluntarios, dificultades de la deglucién, lo que condicio-
nard la aspiracion de alimento; son frecuentes la atrofia 6ptica, el estrabismo, la microcefalia
y la epilepsia (gran mal en mas de la mitad de los casos).

El retraso mental es grave en la mayoria de los casos.

Las deformidades musculoesqueléticas mas frecuentes son: cifoescoliosis, contractura en
flexion de rodillas y cadera, equino varo y valgo de tobillo y sobre todo subluxacién de
cadera (secundaria a un mal desarrollo articular por falta de apoyo, al predominio de
espasticidad en aductores y a la frecuente asimetria).

El pronéstico a largo plazo es malo y pocos de estos nifios consiguen autonomia en sus despla-
zamientos, lo que debe tenerse en cuenta para no crear falsas expectativas en los padres.
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- Foto 1 -
Triplejia espastica

- Foto 2 -
Mellizos con tetraparesia espastica

- Foto 3 -

Tetraplejia espastica
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Encefalopatia cerebral
disquinética (Atetosis)

La lesiéon en este tipo de EMCI se encuentra en el sistema extrapiramidal, fundamental-
mente nucleos de la base y sus conexiones (caudado, putamen, palido y subtalamico).

La localizacién de las lesiones preferentemente en los nucleos de la base (fundamental-
mente en el nucleo palido) se considera secundaria a la maduracién ontogénica temprana
de esas estructuras, asi como al mayor requerimiento metabélico de éstas en el tiempo de
agresion, que las hara mas sensibles a la hipoxia.

La EMCI disquinética es mucho menos frecuente que la espastica, su incidencia se encuen-
tra alrededor del 15%. Desde el punto de vista etioloégico los antecedentes perinatales
son los mas frecuentes (positivos en un 90% de los casos). Muy poco habitual en los pre-
maturos (15%). Los antecedentes mas frecuentes hallados son: asfixia neonatal grave y
antecedente de ictericia significativa. No existe una correlacién entre la cifra de bilirrubina
alcanzada y la lesién neuroldgica.

Cuadro clinico: Una triada caracteriza este tipo de EMCI:

1. Alteracion del tono con fluctuaciones y cambios bruscos de éste.
2. Aparicién de movimientos involuntarios.

3. Persistencia muy manifiesta de reflejos arcaicos.

Desde el punto de vista del compromiso, la EMCI extrapiramidal es una tetraparesia en la
inmensa mayoria de los casos, sin que exista la diplejia y siendo muy poco frecuente la
hemiparesia, que casi siempre es mixta con compromiso espastico.

Existen en este tipo de EMCI distintos periodos evolutivos de su compromiso motor hasta
llegar a la configuracion de su cuadro clinico definitivo:

Fase | o de hipotonia: el nifio se presenta hipoténico con un retraso en sus adquisicio-
nes, que en algunos casos de hipotonia severa, nos hara pensar en una enfermedad neu-
romuscular, con elementos que nos hacen sospechar en una causa central del problema:

1. Persistencia de reflejos arcaicos (Moro, reflejo ténico flexor asimétrico, etc.);

2. Por otra parte, a pesar de la hipotonia, presentaran ya en muchos casos una tendencia
a la hiperextension de nuca con disociacion entre las suspensiones de prono y supino
con mucho mejor control cefalico en la primera posicion;

3. La existencia de movimientos bucales anormales de la lengua, que ocasionarian
dificultades en la succién y la deglucién.

Fase Il o fase de movimientos involuntarios: su aparicién es muy variable, en general
después de los seis meses pero puede retrasarse hasta los cuatro o cinco anos. Cuanto mas se
prolongue la fase hipotoénica, el compromiso muscular serd mas invalidante.

Los movimientos son de distintos tipos: Atetésicos-coreicos-temblor-balismo-distonia.
Junto con la aparicién de estos movimientos, esta fase se caracterizara por la aparicién de
importantes fluctuaciones del tono muscular con excitacion a los estimulos, con una
hipotonia de fondo en reposo, lo que provoca una grave incoordinacién del movimiento
voluntario.

Cuadro clinico: En funcién de su sintomatologia y en relacién al pronéstico y su abordaje
terapéutico, se pueden dividir en:
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1. Forma coreoatetdsica, en la que predomina en el cuadro clinico la existencia de
movimientos involuntarios (corea, atetosis, temblor, etc.).

2. Forma disténica, en la que predomina el trastorno del tono con grandes fluctuaciones
en éste y gran tendencia a la fijacion en actitudes distonicas. Este Gltimo grupo es mas
grave, el 90% de las formas distonicas presentan un grado de compromiso severo o
moderado en la marcha, mientras que en las formas coreoatetésicas el 80% de los
pacientes logran autonomia en la marcha.

3. Forma mixta, asociada con espasticidad, en este grupo se encuentra niflos muy graves
con microcefalia y epilepsia.

Los trastornos del lenguaje son muy frecuentes en estos nifos, debido a la gran dificultad

en la coordinacion de los movimientos involuntarios de los musculos de la cara y la len-

gua. Es importante tener en cuenta los problemas de audicién (35%), sobre todo en la

forma coreoatetoésica (50%), para no catalogar a estos nifios como retraso mental, lo que

condicionaria su aprendizaje.

La epilepsia se relaciona mas con las formas mixtas con espasticidad asociada.

El estrabismo es frecuente en todos los grupos, con mayor frecuencia en las formas

coreoatetésicas.

Existe en estos nifios una hipotrofia muscular llamativa, asi como signos de disfuncién del

SN auténomo, con trastornos circulatorios y arritmias respiratorias.

En relacion al déficit intelectual, este es menos frecuente que en otros tipos de EMCI; en la

forma coreoatetoésica, un 95% de nifios tienen un Cl normal, en las formas distonicas el Cl

normal se encuentra alrededor del (50%), pero en caso de distonia severa el Cl normal se

encuentra en un (15%) de los casos.

Encefalopatia cerebral ataxica

La ataxia pura es una forma poco frecuente de EMI, alrededor del 13%.

Se distinguen tres formas clinicas que tienen en comun: la existencia de un compromiso
cerebeloso con hipotonia, incoordinacién del movimiento y trastorno del equilibrio. En
funcion del predominio de estos signos clinicos y del compromiso del SNC se clasifica en:

1. Diplejia atéaxica.
2. Ataxia simple.
3. Sindrome de desequilibrio.

Diplejia ataxica

Esta forma clinica presenta, junta con el sindrome cerebeloso descrito, una espasticidad
de las extremidades inferiores. Este tipo de EMCI desde el punto de vista etiolégico y sus
trastornos asociados, tiene mas relacién con la diplejia espastica que con las otras formas
de ataxia. Entre sus antecedentes existe un porcentaje alto de prematuros, (45%), otros
de asfixia y en un 30% de los casos los antecedentes son prenatales o postnatales. La
asociacién de retraso mental es similar a la de la diplejia espastica (70% con cociente
intelectual normal o “borderline”).
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Ataxia simple

En esta forma clinica predominan el temblor y la dismetria, asi como la ataxia de MMII
sobre el desequilibrio.

Existe un alto porcentaje de etiologia desconocida (45%); en estos casos se debe evaluar
la existencia de un riesgo genético y la incidencia familiar de casos asociados con déficit
intelectual. No se asocia a prematuridad.

Cuadro clinico: es un nino hipoténico con retraso en las adquisiciones motoras, o global
si tiene compromiso intelectual agregado. Con hiporreflexia osteotendinosa, semejante
en las primeras etapas de su evolucion a una enfermedad neuromuscular. Al comienzo de
la manipulacién se observara un temblor intencional y dismetria; la edad de sedestacion
acostumbra a retrasarse, con un aumento exagerado de las reacciones de equilibrio; el
gateo lo hacen a menudo levantando exageradamente los pies del suelo. La marcha autoé-
noma se consigue en general entre los 3 y 5 anos, siendo larga la fase de marcha en
cabotaje, con aumento de la base de sustentacion y a pequefos pasos. Se asocia con
déficit intelectual en el 50% de los casos.

Sindrome de desequilibrio

En este tipo de EMCI predomina el trastorno del equilibrio con reacciones posturales muy
deficientes; la dismetria, disinergia y el temblor estaran ocultos por la disfuncién predo-
minante del mantenimiento postural. El desarrollo motor estd muy retrasado y la marcha
se alcanza alrededor de los 8 6 9 afios. La incidencia de antecedentes perinatales es muy
bajay en un 50% de los casos estudiados existia un factor hereditario de tipo autosémico
recesivo, para este sindrome. Se encuentran malformaciones de fosa posterior (agenesia
de vermis, atrofia de cértex cerebeloso, etc.).

Desde el punto de vista clinico se diferencian cuatro estadios cronolégicos:

1. Estadio de hipotonia e inactividad: duracion media de 3 a 4 afos. Se caracteriza
por una hipotonia grave, de predominio en extremidades inferiores, con gran pobreza
del movimiento e hiporreflexia osteotendinosa. El control cefalico no se iniciara hasta
el segundo semestre y no serd completo hasta los 12 a 15 meses. La manipulacion esta
relativamente preservada, lo que contrasta con el mayor retraso del control postural.
No se consigue la sedestacion hasta los 2 a 4 afios. Una caracteristica de este periodo
es el signo de Foerster: suspendido el nifio por las axilas no presenta reaccién de
apoyo de extremidades inferiores y permanecen en posicion de “sentados en el aire”,
que también se observa en algunos nifios normales con retraso en las adquisiciones
motoras. El lenguaje se reduce a sonidos guturales, hasta pasados los dos afos.

2. Estadio de gateo: de los 3 a los 7 aios de edad. La hipotonia sera menos acentuada
con normalizacion de los reflejos osteotendinosos, el nifio ya mantiene la sedestacion
libre e inicia el desplazamiento auténomo, mediante un gateo muy particular con
apoyo de manos y rodillas, levantando exageradamente las piernas con movimientos
de balanceo de la cabeza. El lenguaje persiste muy retrasado y consiste sélo en bisilabos
y sonidos guturales. Rasgos de autismo en su conducta.

3. Estadio de bipedestacion: de los 7 a los 9 afios. En este estadio se da otro de los
signos tipicos de esta forma clinica; al iniciar la bipedestacién, al perder el apoyo el
nifo cae en la direccién del centro de gravedad, sin ninguna reaccion de equilibrio o
de apoyo (signo de caida “como un pino”, considerado patognomoénico),
paulatinamente ira consiguiendo bipedestacion sin apoyo. La manipulaciéon también
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esta severamente alterada y tienen que apoyar los codos en la mesa para poder
realizarla con cierta precision. En esta etapa el lenguaje esta algo mas desarrollado y
el nifio comienza a pronunciar frases de dos o tres palabras.

4. Estadio de marcha: siempre se consigue mas alla de los 9 afios de edad. Sera una
marcha lenta con ampliacién de la base de sustentacion, taloneando; precisando un
largo periodo desde el inicio de la marcha hasta conseguir un desplazamiento Gtil para
su autonomia, la marcha libre no se consigue en todos los casos. El lenguaje, aunque ha
progresado, continUa siendo deficitario, telegrafico y con mala estructuracion gramatical.

El sindrome de desequilibrio se asocia en un importante nUmero de casos con retraso
mental (75% de los casos); en los casos que no exista retraso mental estard asociado con
un grave trastorno del lenguaje.

Desde el punto de vista de los trastornos oftalmoloégicos se observa con frecuencia nistagmo,
estrabismo y dismetria ocular.

El diagnéstico temprano del sindrome de desequilibrio, como en otras formas de ataxia,
no es facil y se basa en un progresivo indice de sospecha. En los primeros estadios de
hipotonia se planteara el diagnéstico diferencial con enfermedades neuromusculares; al
aparecer signos de disfuncién cerebelosa, la diferenciacién con los cuadros de ataxia sim-
ple se basara en la mas lenta progresion, el predominio de compromiso en extremidades
inferiores, la mayor incidencia de sindrome de desequilibrio de trastornos de la deglucion
y el lenguaje.

El diagnéstico quedara finalmente establecido en la fase de bipedestacion al
comprobar la ausencia de reacciones de equilibrio.

Diagnostico de
encefalopatia cerebral infantil

Desarrollo motor y signos de alarma

El pediatra no sélo debe estar alerta a los retrasos motores cuantitativos de las etapas del
desarrollo, sino que debe contemplar con sospecha las diferencias cualitativas como:

O dificultades para la succion;

dificultades para la deglucién;

predominio temprano del uso de una sola mano;
babeo prolongado;

gateo asimétrico;

gateo de nalgas;

gateo en salto de conejo;

persistencia en la marcha sobre la punta de los pies;
caidas frecuentes;

retardo del desarrollo motor.

Y
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Los sintomas predominantes a nivel motor son:
1. Dominancia de los reflejos ténicos.
2. Persistencia de los reflejos primitivos.

3. Desarrollo deficitario de las reacciones posturales
normales.

En muchos centros se llevan a cabo programas de segui-
miento para la evaluacién del desarrollo psicomotor del
grupo de nifos considerado de alto riesgo; aun asi, en
un 25% de los nifios con PCl no existen antecedentes
neuroloégicos de importancia. Es fundamental que el
pediatra esté familiarizado con este diagnéstico
del desarrollo.

Para el diagnostico de la EMCI
como de otros trastornos del
desarrollo (retraso mental), sera
fundamental el conocimiento del
desarrollo psicomotor normal del
nifio durante las primeras etapas
de su vida. Sus variaciones
dentro de la normalidad y los
signos de alarma en las distintas
edades del desarrollo, haran
sospechar la existencia de un
trastorno motor.




Encefalopatia Motora Cerebral Infantil (EMCI)

Reflejos arcaicos y posturales

- Tabla 3 -

REFLEJO PRESENTE | EVALUACION ANOMALIA

Tonico laberintico
en supino

Tonico laberintico
en prono

Tonico simétrico
de la nuca

Apoyo,
enderezamiento y
marcha

Prension palmar

Tonico cervical
asimétrico

Prension plantar

0 a 4 meses

0 a 4 meses

0 a 4 meses

0 a 4 meses

0 a 4 meses

0 a 4 meses

0 a 4 meses

0 a 10 meses

Bebé en supino: extension
de tronco y extremidades
con rotacion interna y
aduccion. Resistencia a

la flexion pasiva.

Bebé en prono: aumento
del tono flexor del tronco,
cuello y miembros.
Resistencia a la extension
pasiva.

Bebé en supino: con la
flexion de la cabeza se
produce flexion de MMSS

y extension de MMIIL.

La extension forzada de la
misma ocasiona extension
de MMSS y flexion de MMIIL.

Bebé en suspension axilar:
Se provoca apoyo plantar
con rebote hasta que se
mantiene sobre la mesa,
con aumento del tono en
MMII y tronco.

El indice del examinador
sobre el lado cubital de la
palma del bebé, quien cierra
con fuerza.

Bebé semisentado sobre el
antebrazo del examinador,

el cual se desliza hacia abajo
permitiendo la caida de la
cabeza sobre la otra mano
abierta. El nifio produce el
movimiento de “brazos en cruz”.

Bebé en supino, imprimiendo
un movimiento de rotacion de
la cabeza. El bebé adopta una
postura de espadachin con
brazo y pierna rostral
extendidos y los miembros
nucales flexionados.

Bebé en supino colocando el
pulgar sobre la almohadilla
plantar; aplicando presion
firme el bebé flexiona los
dedos.

Persistencia: mal control cefalico,
retraccion de hombros, poco
autoestimulo, no puede

dirigirse al objeto con sus manos,
retraso en el rolado, falta de
control flexor de la cadera.

Persistencia: retraso en
balconeo, gateo y rolado.
Impide sedestacion erecta
y retrasa la reaccion

de Landau.

Persistencia: impide la posicion
cuadrupeda y por lo tanto el nifio
no puede balconear, rolar, gatear,
sentarse.

Su persistencia: ocasiona
incapacidad de disociacion de
MMII para gatear y caminar,
ademads de contractura aquileana
y pie equino.

Persistencia: retraso en la
aparicion de la prension
voluntaria, intencionalidad hacia
el objeto, el apoyo sobre mano
abierta y las reacciones
equilibratorias.

Persistencia: impide la
alimentacion, el control cefalico,
las reacciones defensivas y

causa pérdida brusca del equilibrid
en sedestacion.

Persistencia: impide el logro

de la linea media, retrasa la
actividad bimanual, el apoyo en
prono, el rolado y gateo. Se
retrasa la aparicion de respuestas
posturales defensivas y favorece
el desarrollo de escoliosis. La
asimetria puede indicar hemiplejia

Su persistencia ocasiona retraso
para pararse, caminar y provoca
un equilibrio inadecuado en
bipedestacion con posibilidad
de deformidad de pies.

Fuente: Curso de Capacitacion en “Seguimiento Longitudinal de RN de alto riesgo”. (Afio 2000 Colegio de
Meédicos de la Provincia de Buenos Aires. Distrito Ill. Rehabilitacion, Dras: V. Orebro y C. Cauceiro).
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Por ello sera de gran importancia realizar una historia clinica, tanto con los antecedentes
del nino como en la evaluaciéon clinica; no debe olvidarse que los padres son grandes
observadores de la conducta de su hijo y que en no pocos casos son los primeros en detec-
tar la existencia de un problema.

Si recordamos los signos clinicos neurolégicos precoces en los distintos tipos de EMCI, se
puede llegar a un diagnoéstico temprano de una ataxia o una diplejia durante el
final del primer afo de vida, pero no asi de una hemiparesia y aiin menos de una
tetraparesia, que debe ser diagnosticada en los primeros meses de vida.

Esta primera etapa del diagnoéstico de sindrome de trastorno motor de origen cerebral,
aun sin esperar el desarrollo del cuadro clinico completo, nos permite enfocar ya los estu-
dios complementarios para un diagnostico etioldgico e iniciar precozmente el tratamien-
to fisioterapico de rehabilitacién, estimulacién y ambiental.

La EMCI es un sindrome neurolégico y se refiere a una combinacién de signos y sintomas;
no es una enfermedad. Comprende a un grupo de sindromes con compromiso motor no
progresivos si bien cambiantes, secundarios a lesiones o anomalias del cerebro que ocurre
en las etapas iniciales del desarrollo.

Todos los niflos con EMCI deberian ser cuidadosamente evaluados para reconocer la causa
subyacente, particularmente en las situaciones siguientes:

O Ausencia de una noxa perinatal definida.

O Presencia de una historia familiar positiva de EMCI.
0 Regresion de pautas de desarrollo.
a

Presencia de anormalidades oculomotoras, movimientos involuntarios, ataxia, atrofia
muscular o pérdida sensorial.

Las investigaciones deben ser delineadas sobre la base de las caracteristicas individuales,
dependiendo de la historia y los hallazgos clinicos. Sin embargo existe la creencia que a
todos los nifios con caracteristicas de EMCI se les debe realizar una RMN de cerebro y
tronco cerebral. Idealmente la RMN deberia realizarse entre los 2 a 3 afios de vida, cuando
es mas sencillo evaluar la mielinizacién o identificar disgenesias cerebrales sutiles, si bien
realizar una imagen cerebral precoz es apropiado en ni-
fAos con microcefalia congénita, cuando presenta
dismorfias o evidencia de hemiplejia congénita de inicio
temprano. La neuroimagen servira de soporte ante la
historia de injuria perinatal o puede sugerir una causa

. " - Si bien tiene que haber un bajo
alternativa para hallazgos neurolégicos del nifo.

umbral de derivacion al
neurologo pediatra y/o al
genetista 0 a ambos si es

apropiado, la presencia de una
historia familiar de EMCI, signos
neurologicos progresivos o
regresion en las pautas de
desarrollo son indicaciones
absolutas de derivacion al
neurologo infantil.
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Diagnostico diferencial

- Tabla 4 -
Desordenes mas comunes que se diagnostican erroneamente como
encefalopatia motora cerebral

Nifios con

Debilidad muscular real o aparente Distrofia muscular de Duchenne o Becker
Distrofia neuroaxonal infantil

Citopatia mitocondrial

Diplejia o tetraplejia Adrenoleucodistrofia
Deficiencia de arginasa
Paraplejia espastica progresiva
Deficiencia de holocarboxilasa

Leucodistrofia metacromatica

Distonia significativa/ Distonia dopa sensible

Movimientos involuntarios Aciduria glutarica tipo 1
Lipofuccinosis ceroidea juvenil
Sindrome de Lesch-Nyhan
Enfermedad de Pelizaeus Merzbacher
Deficiencia de piruvato dehidrogenasa
Sindrome de Rett

Aciduria 3 metil glutacdnica

Ataxia significativa Sindrome de Angelman
Ataxia telangiectasia
Gangliosidosis GM 1 cronica
Citopatias mitocondriales
Enfermedad de Niemann Pick tipo C
Atrofia pontocerebelosa

Tumor de fosa posterior

Ataxia espinocerebelosa ligada al X

Deficiencia de 3 metilcrotonil CoA carboxilasa

Examenes complementarios

Con respecto al diagnéstico diferencial, nos debemos plantear desde el inicio, en funcién
de la evolucién, si estamos ante un trastorno motor cambiante pero no progresivo, o por
el contrario, estamos ante un trastorno progresivo o enfermedad degenerativa del SNC,
que implicara un pronéstico totalmente diferente y lo mas importante, un consejo gené-
tico que no podemos demorar a los padres (pues la mayoria de la enfermedades degene-
rativas del SNC son de incidencia familiar).
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Los exdmenes complementarios en los casos de EMCI tipicos tendran una utilidad limita-
da. La TAC cerebral mostrard alteraciones en la mayoria de los casos signos de atrofia
cerebral difusos o localizados, hasta zonas de infarto o grandes quistes porencefalicos. No
existe una relacién definitiva entre el grado de lesion visible en la TACy el compromiso
del trastorno motor; existen cuadriplejias graves, sobre todo disquinéticas, con TAC nor-
mal. El EEG (electroencefalograma) no brinda informacién para el diagnéstico de EMCI,
pero dado que un porcentaje alto de estos niflos con PC desarrollan epilepsia, es necesario
su practica para la deteccion y seguimiento de este tipo de pacientes.

Patologias asociadas a la EMCI

El nifo portador de una EMCI, presenta ademas de su trastorno motor una serie de pro-
blemas de salud asociados.

Trastornos alimentarios: Son secundarios a la incoordinaciéon entre succion, deglucién
y respiracién. Se dan tanto en el nifio hiperténico como en el hipoténico. En el primero
con arcadas, mordida ténica, vomito facil y tendencia al opistétonos. El nifio hipotdnico
en cambio presenta babeo, escurrimiento del alimento por la comisura labial, tendencia
al ahogo y microaspiraciones. El tratamiento debe ser precoz para evitar alteraciones del
crecimiento. Puede anticiparse que esto se asocia a trastornos futuros en el habla.
Cuando el problema es de gravedad extrema, el nino debe alimentarse a través de sonda
nasogastrica y requerir finalmente la aplicacién de botén gastrico de alimentacion.

Reflujo gastroesofagico: Se produce por disfuncién de la musculatura lisa del tubo
digestivo e incompetencia en el mecanismo valvular gastro-esofagico, causando vémitos
y aspiracion del alimento a las vias respiratorias. Se puede sospechar por la presencia
reiterada de los siguientes sintomas: babeo exagerado, aliento acido, vémitos, rumiacion,
[lanto con exageracion del opistotonos luego de la comidas, episodios de obstruccion
bronquial reiterados.

Trastornos de la cavidad bucal: Estan descriptos problemas de mala oclusién dentaria,
erupcién anémala de la piezas dentarias y lesiones del esmalte dental por la acidez gastrica
en casos de reflujo. Son frecuentes ademas los problemas de la inflamaciéon en encias
porque la higiene bucal en estos nifos es dificultosa o por deficiencias nutricionales aso-
ciadas.

Trastornos nutricionales: Puede darse en estos nifios tanto la desnutricién como la obe-
sidad, siendo mas comun la primera. La desnutricion obedece a multiples causas: trastor-
nos para alimentarse, intercurrencias respiratorias frecuentes, vomitos por reflujo o ina-
petencia por alteracion del centro de la saciedad del tronco cerebral. Los signos clinicos
mas importantes pueden ser: sequedad de la piel, la fusion de masas musculares y la
presencia de lesiones ampollares o erosivas bucales asi como la presencia de hipotermiay
decaimiento general.

AuUn en 6ptimas condiciones estos nifios no crecen tanto como los niflos sanos y por esta
razon la valoracién nutricional se debe medir no sélo por el aumento de peso o talla sino
también por la calidad de piel y faneras, la calidad de la denticion, la ausencia de anemia,
la adecuacion de la edad 6sea y el grado de calcificacion como el estado de vitalidad y
bienestar del nifio.

Constipacion: También es de indole multicausal. Esta relacionada a disfuncion del mus-
culo liso del tubo digestivo, a la ingesta alimentaria escasa, especialmente al bajo ingre-
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so de liquidos, al tipo de alimentacidon predominantemente lactea y a la falta de movili-
dad del paciente. Debe manejarse con dieta: aumentando el ingreso liquido y el conte-
nido de fibras.

Trastornos respiratorios: La vida sedentaria de estos nifios, sumado a una funcion ina-
decuada de los musculos de la caja toracica y a las microaspiraciones alimentarias por los
trastornos deglutorios y/o reflujo, presentan bronquitis obstructiva a repeticiéon, son fre-
cuentes la internaciones por neumonia o cuadros de tipo asmatico. Medicaciones
anticonvulsivas (clonazepam) provocan hipersecrecion de moco a nivel bronquial agra-
vando aun mas el cuadro respiratorio.

Trastornos de la funcion renal: Algunos nifios presentan malformaciones renales aso-
ciadas y otros presentan trastornos de la funcién renal que son secundarios a la misma
falta de oxigenacién que condicion6 el dafio cerebral. Estos trastornos se manifiestan por
infecciones urinarias reiteradas, como crisis de hipertension o simplemente como un fac-
tor que retrasa el crecimiento.

Trastornos endocrinos: A veces las lesiones cerebrales que condicionan el trastorno motor
también comprometen areas de regulacion hormonal, condicionando distintos trastornos
como hipotiroidismo, hasta la aparicion de una pubertad precoz.

Trastornos ortopédicos que pueden presentar los nifios con EMCI:

O Escoliosis neurolégica: la presentan los nifios mas comprometidos desde el punto
de vista motor, aquellos no deambuladores con muy poco control de su cuerpo y que
evolucionan desarrollando las peores curvas. Son de muy dificil manejo y por lo general
quirdrgicas cuando comienzan a edad temprana. Se utilizan sillas de ruedas especiales
para mantener el tronco, no estd probado que el corsé en estos niflos tenga algun
sentido. Las curvas superiores a 50 grados tienen indicaciéon quirurgica por seguir
progresando, para facilitar la sedestacion, la alimentacién, la respiracién y también la
relacion del nifio con su familia. Se debe efectuar radiografia de columna.

O Luxacion de cadera: es raro que un nifio neuroldgico no sindrémico presente la
cadera luxada a temprana edad. Es importante detectar aquellos nifios con aductores
muy hiperténicos que son los que produciran la subluxacién en el futuro. Hacer un
diagnéstico precoz preventivo con radiografias seriadas buscando el indice de Reimers
(indice de subluxacioén). El indice se determina por medio de una linea trazada sobre
el fémur y otra en el borde supero externo del cotilo, que incluye la cabeza femoral.
Esto muestra el desplazamiento de la cabeza hacia fuera del cotilo en distintos grados,
lo cual se utiliza para la indicacién quirurgica o no. El tratamiento en estos nifios
consiste en buscar la abduccion de las caderas con férula abductora y kinesioterapia
ademas de control radiolégico seriado. Si el nifio tiene indice de Reimers del 50% o
mas, la tenotomia de los aductores es la opcién correcta. El uso de Botox (toxina
botulinica) es otra posibilidad terapéutica.

Es importante derivar para la evaluacion a los nifios con trastornos motores que presentan
marcha agazapada para estudiarles las caracteristicas de su deambulacién y en base a
esto decidir el tipo de ortesis que los beneficien. En el primer estadio donde las
contracturas son flexibles, el Botox se ha ganado espacio propio, las inyecciones en los
musculos con funcionalidad alterada estd dando buenos resultados. Su efecto relajador
se produce por inhibicién de la liberacion de acetilcolina a nivel del terminal presinaptico,
siendo la duracion de este efecto de 4 a 6 meses. La administracion intratecal continua
de baclofeno mediante una bomba subcutanea regulable nos muestra resultados muy
promisorios en los chicos con hipertono y espasticidad importante, reemplazando la
rizotomia quirdrgica lentamente. Esta técnica consiste en la lesién selectiva de las
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raices dorsales aferentes entre los niveles L1y S2. Un elemento imprescindible para el
estudio de estos chicos es el laboratorio de marcha. La cirugia tiende cada vez mas a
ser relegada como ultima opcién.

Pies: se producen deformidades secundarias al aumento del tono y la contractura de
los musculos flexores, peréneos y tibial posterior. Si estas son reconocidas en forma
temprana, se pueden evitar deformidades que necesiten cirugias devastadoras.

Trastornos del tono y del movimiento:

U
O

Alteraciones del tono, movimientos anormales, convulsiones y epilepsia.

Movimientos anormales: No pueden ser iniciados ni interrumpidos a voluntad, no
ocurren en el sueio y no estan asociados a pérdida de conocimiento, pueden ser
ritmicos o arritmicos.

De origen extrapiramidal: La disfuncion de este sistema produce alteraciones del tono:
e Hipertonia o rigidez: aumento del tono que cuesta reducir con movimientos pasi-
vos: signo de rueda dentada.

e Hipotonia: disminucién del tono.

¢ Distonia: se trata de una actitud relativamente fijada, donde una contraccion toni-
ca lentamente sostenida sin una adecuada coordinacién entre agonistas y antago-
nistas provoca movimientos involuntarios.

Temblores: Es la oscilacion ritmica de una parte del cuerpo. Pueden ser en reposo,
durante el mantenimiento de una postura o intencional al realizar un movimiento.
Pueden ser lentos o rapidos y ser tan finos que sean dificiles de apreciar o groseros. Se
los diferencia de las convulsiones pues desaparecen si se sujeta la parte del miembro
que tiembla. Pueden ser normales a cierta edad.

Mioclonia: Son contracciones bruscas e instantaneas de uno o varios musculos. Pueden
ser Unicas o repetidas, focales, segmentarias o generalizadas, ritmicas o arritmicas.
Pueden ser desencadenadas por la luz, el sonido y diversos estimulos.

Corea: Se trata de movimientos bruscos, breves, asimétricos, arritmicosy sin proposito,
con un origen proximal y a menudo afectan los musculos de la cara (muecas de risa,
asombro) y de la lengua interfiriendo en los movimientos de degluciéon y masticaciéon
etc., desaparecen durante el suefio.

Balismo: Exageracion de un movimiento coreico.

Atetosis: Es un trastornos mixto con rasgos distonicos y coreicos, se trata de movimientos
vermiformes e irregulares en la parte distal de los miembros.

Tics: Se trata de movimientos breves y estereotipados, sin propodsito e involuntarios
que afectan a un musculo o grupo de musculos.

De origen cerebeloso: La ataxia cerebelosa es una incoordinacion motora que se
caracteriza por:
e Temblor: fuera del movimiento.

e Dismetria: o movimiento desmesurado.

¢ Asinergia: dificultad para ejecutar todos los movimientos que componen un acto.

e Adiadococinesia: imposibilidad de realizar movimientos alternantes.

¢ Hipotono: con aumento de la pasividad muscular.

¢ Marcha inestable: o marcha de ebrio. Si la ataxia se manifiesta durante el movi-
miento se denomina cinética y en caso contrario estatica.

De origen piramidal:
e Hipertonia espastica: caracterizada por una resistencia inicial al movimiento pasi-
vo, seguida de un brusco cese de la misma (signo de la navaja).
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e Convulsiones: son sacudidas musculares bruscas, involuntarias, mal coordinadas
generalmente de breve duracion, con pérdida de la conciencia. Pueden ser:

- Tobnicas: contraccion muscular sostenida que no produce desplazamiento.

- Cloénicas: contracciones que se repiten y suceden con rapidez, dando lugar a
desplazamiento.

- Generalizadas: afectan a todo el cuerpo.
O Epilepsia: Es una patologia agregada muy frecuente que se manifiesta con las

caracteristicas de gran mal en mas del 50% de la EMCI espasticas, a veces de aparicion
tardia mas alld de los 4 6 5 afios. (Ver Tablas 5y 5).

- Tabla 5 -
Seleccion del tratamiento antiepiléptico

Primera eleccion Segunda eleccion Otras opciones
Epilepsias parciales
Idiopaticas 0XC o CBZ VGB, PRM, GBP, LTG
Sintomaticas o criptogénicas 0XC o CBZ VGB, PRM, GBP, LTG
Epilepcias generalizadas
Idiopaticas
Ausencias tipicas VPA ESM LTG, CZP
Epilepsia mioclonica benigna VPA CzZp LTG, PRM, CLB
Epilepsia mioclonica juvenil VPA Czp LTG, PRM, ESM
Epilepsia con crisis tonico-clonicas VPA 0XC o CBZ LTG, VGB, PRM, PHT
Criptogénicas o sintomaticas
Espasmos infantiles VGB VPA ACTH, CZP
Sindrome de Lennox-Gastaut LTG VPA FBM, CZP, CLB
Epilepsia mioclonica-astatica VPA LTG CLB, ESM, CZP
Ausencias mioclonicas VPA ESM LTG, CZP

Fuente: Neurologia Pedidtrica (Fejerman — Fernandez Alvarez) 2° Ed. pag. 574.

- Tabla 6 -
Glosario de farmacos antiepilépticos por via oral

Principio activo Sigla ILAE Dosis mg/kg/dia Ne tomas Nivel

(en nifos) al dia terapéutico pg/ml
Carbamacepina CBZ 18-20 2 (3) 4-8
Clobazam CLB 0,5-1,5 2 (3) Poco valor
Clonazepan CZp 0,1-0,2 2 (3) Poco valor
Etosuximida ESM 15-30 2 40-100
Felbamato FBM 30-45 2 Poco valor
Fenitoina PHT 8-10 2 (1) 10-20
Fenobarbital PB 5-7 1 20-30
Gabapentina GBP 60-120 2 (3) Poco valor
Lamotrigina LTG 2-5 2 Poco valor
Oxcarbacepina 0XC 20-30 2 15-45*
Primidona PRM 18-20 2 20-30 como PB
Valproato sddico VPA 30-40 2 30-100
Vigabatrina VGA 40-80 2 Poco valor

*Se dosa monohidroxicarmacepina.
Fuente: Neurologia Pedidtrica (Fejerman — Fernandez Alvarez) 2° Ed. pag. 575.
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Alternativas terapeuticas
en la EMCI

Los objetivos principales del tratamiento de la EMCI incluyen:

Lograr insercién saludable en la familia: equilibrio entre rechazo e independencia.
Mejorar la funciéon motora.

Prevenir contracturas y deformidades.

Disminucién del dolor durante los movimientos pasivos y activos.

Facilitar la rehabilitacion.

Proponer o evitar un tratamiento quirurgico.

Facilitar la atencién de higiene.

Y [ [

Mejorar la calidad de vida del paciente y de su familia.

Hasta la ultima década, la espasticidad era tratada casi en exclusividad por los fisiotera-
peutas, quienes tensionaban los musculos espasticos con la finalidad de prevenir
contracturas y por los cirujanos ortopédicos, quienes relajaban quirtrgicamente las
contracturas ya desarrolladas, a menudo en varias ocasiones. Ahora, con la disponibilidad
de tratamientos substancialmente mas efectivos para reducir la espasticidad, los fisiotera-
peutas realizan ejercicios para fortalecer los musculos y el cirujano ortopédico realiza en
una Unica operacién toda la cirugia que se requiere.

Cuando consideramos que debemos tratar la espasticidad, debemos tener en cuenta:
1. No toda espasticidad necesita tratamiento.
2. La espasticidad varia muchisimo de un niflo con EMCI a otro.

La espasticidad puede ser tratada actualmente con medicacién por via oral, intramuscular
o por difusién directamente en la espina dorsal (intrarraquidea), o directamente sobre los
musculos afectados.

Los tres medicamentos orales que se prescriben comunmente para el tratamiento de la
espasticidad son: Baclofén, diazepam y dantrolene, los cuales se han utilizado durante
los ultimos 20 afos y en general son medianamente eficaces. Las espasticidades modera-
das y severas no tienen buena evolucién con la medicacién oral.

Baclofén (Lioresal), es la medicacion empleada mas frecuente. Es un agonista sintético del
GABA, neurotransmisor inhibidor producido de forma natural por el organismo, se absor-
be rapidamente por via oral y una pequena cantidad se difunde hasta la médula espinal,
donde tiene que localizarse para ser mas eficaz. Su efecto maximo se alcanza a las dos o
tres horas, con una duracién de ocho horas aproximadamente.

Diazepam (Valium) es la segunda medicacion oral mas empleada. Mejora la espasticidad
al mejorar la eficacia del GABA en el cerebro y la médula espinal, se absorbe rapidamente
y su acciéon es mas prolongada, permanece en el organismo hasta 36 horas; produce ma-
yor somnolencia y dependencia que el Baclofén.

Dantrolene (Dantrium), actta debilitando ligeramente la contraccién del musculo. Como
su accion es directa a nivel muscular y no sobre el cerebro, causa menos somnolencia.
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La toxina botulinica (Botox), ya mencionada anteriormente en Patologias asociadas como
luxacién de cadera.

Terapia con baclofén intratecal (ITB): Actualmente el uso de baclofén intratecal supo-
ne una nueva estrategia en el tratamiento de la espasticidad. La administracién de baclofén
directamente en el liquido cefalorraquideo alcanza una concentracion medular alta, con
baja concentracion en sangre evitando los efectos secundarios de su administraciéon por
via oral. El baclofén deprime la transmision de los reflejos monosinapticos y polisinapticos
en la médula espinal mediante la estimulacion de los receptores GABA. El baclofén no
afecta a la transmisiéon neuromuscular.

Su aplicacion intratecal, se realiza mediante bomba de infusiéon programable que se im-
planta a nivel subcutéaneo en el abdomen del paciente con un catéter que se inserta en el
espacio intratecal.

Resulta esencial, en un procedimiento que es costoso y a la vez que no esta exento de
riesgos, tener en cuenta por un lado los riesgos propios del procedimiento quirargico y el
estado del paciente y por el otro el que el paciente tenga un grado de espasticidad “gra-
ve”, que no mejora con antiespasticos orales.

La ITB:
O Muestra eficacia a largo plazo en pacientes con espasticidad.

O Se produce una reduccion de la necesidad de intervenciones ortopédicas y favorece la
rehabilitacion.

O La terapia con ITB es reversible. La accién terapéutica del baclofén desaparece si se
retira la bomba de perfusién intratecal.

O Mejora la calidad de vida de los pacientes y su entorno familiar.

0 Puede reducir los costos de la atencidn sanitaria al disminuir la necesidad de tratamiento
de las secuelas de la espasticidad grave no tratada.

Tratamiento de la EMCI con oxigeno hiperbarico: Los médicos que promueven esta
terapia para la EMCI se basan en el concepto de la penumbra postisquémica, donde las
neuronas que sobreviven se encuentran “a la deriva” y utilizan suficiente oxigeno para
mantener la integridad de la membrana, pero no suficiente para generar potenciales de
accion. Se realiza con la administracién de oxigeno al 100%, a la presién de 1,75 AA. Una
complicaciéon frecuente son las otitis medias barométricas. Esta terapia esta en discusion 'y
revision a nivel internacional, no siendo un tratamiento para los nifios con EMCI de efica-
cia comprobada.

Abordaje terapéutico multidisciplinario

Ante un nifo afectado por un trastorno motor: EMCI, nos plantearemos los siguientes
objetivos:

1. Conseguir una motricidad lo mas normalizada posible, en busca siempre de la maxima
funcionalidad.

2. Efectuar una andlisis y abordaje terapéutico coordinado de los trastornos asociados al
compromiso motor.

3. Tratar de evitar que la existencia de determinados trastornos altere o distorsione el
desarrollo del nifno en otras esferas.
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Fonoaudiologia

El lenguaje es nuestro principal medio de contacto social, es un medio para aprender y
una necesidad psicoldgica. Es fundamental que entendamos que el lenguaje es imposible
de adquirir de forma automatica o condicionada y que basicamente se asienta sobre fun-
ciones simbolicas.

Es importante puntualizar que de acuerdo al déficit motor y al dafio neurolégico muchos
ninos con EMCI no podran alcanzar la posibilidad de hablar. Esto no significa que el nifio
no pueda comunicarse. El individuo no verbal es la persona que a pesar del desarrollo,
tiempo y esfuerzo, no puede usar un sistema oral para expresar sus necesidades y pensa-
mientos. Pero el hecho de ser no verbal no implica que no existan otras formas de comu-
nicacién, ya sea valiéndose del lenguaje gestual, expresion facial movimientos corporales,
dibujos, sistemas graficos, pictogramas e ideogramas.

El nifio con EMCI aprende de la misma manera que un nifio normal con la diferencia que
éste Ultimo va hacia las cosas mientras que el primero necesita de la ayuda de otras perso-
nas para poder interactuar con los otros.

Problemas de lenguaje: En principio lo que caracteriza la EMCI es la dificultad motora
en la ejecuciéon del lenguaje expresivo, existiendo desde problemas muy leves hasta la
imposibilidad total de emitir sonido comprensible. En general distinguiremos dos grandes
aspectos de los posibles problemas del lenguaje:

1. Problemas en la adquisicion del lenguaje.
2. Problemas motores de expresion, que afectan el habla y la voz.

1. Adquisicion del lenguaje. En los casos que exista retraso del lenguaje debemos
tener en cuenta:
1. El nifio con EMCI que tiene deficiencia mental, leve, moderada o grave, como tras-
torno asociado.

2. El nifio con EMCI que tiene un desarrollo cognitivo global normal, pero con algun
grado de retraso del lenguaje.

En los aspectos semanticos y psicolinguisticos debemos tener en cuenta que las interaccio-
nes verbales estaran reducidas por sus dificultades en encontrar interlocutores validos.
Pueden tener un nimero bajo de interacciones, lo que repercutird en un empobrecimien-
to del lenguaje.

2. Problemas motores de expresion. Estas dificultades pueden afectar a las funciones
de respiracién, fonacion, voz, articulacién, con diferentes niveles de dificultad en cada
uno de ellos.

Los problemas mas frecuentes son:

1. Mimica facial inexpresiva, pobre, lenta, o por el contrario con gestos bruscos, exa-
gerados, tics, etc., que en muchas ocasiones aparecen con motivo de una actividad
motriz voluntaria y en particular con el lenguaje.

2. Movimientos asociados de una parte o de todo el cuerpo al hablar o intentar hablar.

3. Los reflejos orales pueden no aparecer o por el contrario persistir hasta edades
avanzadas.

4. Con frecuencia esta alterada la motricidad de la alimentacién. Tardan en deglutir
correctamente y en masticar.




Encefalopatia Motora Cerebral Infantil (EMCI)

Problemas motores generales:

1. Partes del cuerpo relacionadas con la emisién de la voz: Control de la cabeza, tronco,
movilidad, tonoy posiciones del cuerpo en reacciéon con la emision de su voz: acostado,
sentado, de pie y andando.

2. Reflejos orales: En el bebé, su presencia sera garantia de cierta movilidad de la zona,
mientras que su aparicion después del primer afio puede indicar un nivel deficitario
de la motricidad de la zona oral.

3. Respiracion: Si es oral o nasal con la inspiracién y la espiraciéon. Si hay movimientos
asociados de la cabeza o de otras partes del cuerpo.

4. Alimentacion: Se observa dentro del estudio del lenguaje porque sus movimientos
estdn muy relacionados con los que se realizan al hablar. Tendremos que observar los
siguientes aspectos:

[0 Detalles sobre la alimentaciéon en los primeros meses. Edad en que empezé a co-
mer solidos.

O Sabores: saber si es muy selectivo, si hay algunos que le dan asco o los tolera bien.
O Consistencia de la comida: si s6lo toma liquidos, semisolidos, sélidos.
O Observar la deglucion de los sélidos y de los liquidos, si es regular, si hay o no movi-
mientos de protrusion lingual.
5. Movimientos de los labios. Observarlos en reposo y en movimiento.
Movimientos de la lengua. Observarla en reposo y en actividad, ver si hay espasmos.

7. Velo del paladar. Se vera si su aspecto es normal, si es asimétrico o no, si existe reflejo
de nauseay si es normal, fuerte, débil o inexistente. Se observara el movimiento durante
la respiracion.

8. Movimiento del maxilar. Se vera laimplantaciony el cierre. Se observaran los movimientos
voluntarios de abrir y cerrar alternativamente. También si realiza rotaciones durante la
masticacion.

9. Balbuceo. Se utilizard para comprobar las posibilidades de emisién vocal a nivel
automatico y a nivel voluntario.

10.Babeo. Siempre sera una actividad importante para la valoracion, no sélo por los
aspectos higiénicos y sociales, sino porque nos indicara el nivel de control de los
movimientos de la zona oral.

11.Cara. Se observara su expresion en reposo, su capacidad de cerrar y abrir los ojos de
forma alternativa, si hay movimientos involuntarios.

Tratamiento: El tratamiento de los problemas del lenguaje en los nifios con EMCl estd en gran
parte centrado en la actividad motora anormal. No obstante, no debemos olvidar los dos aspec-
tos importantes como son los aspectos evolutivos y los aspectos motores del lenguaje.

Una vez que el nifio haya adquirido un control minimo de su cuerpo a través de la
fisioterapia, con los reflejos primitivos inhibidos, tanto a nivel general como en los refle-
jos orales, pueden empezar a facilitarse toda una serie de movimientos diferenciados de
los 6rganos fonoarticulatorios para conseguir el lenguaje expresivo.

Areas generales que abarcaréa el tratamiento de logopedia:
1. Comunicacién, adquisicion del lenguaje, balbuceo.
Facilitacion postural.

Alimentacion.

Aspectos familiares.

Aspectos escolares

i hWN
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6. Tratamiento de los movimientos de la zona oral.
7. Tratamiento del babeo.

8. Respiracion y fonacion.

9. Emision vocal.

10.Diccién, entonacién, prosodia.

11.Sistemas alternativos de comunicacion.

En aquellos casos que no pueden comunicarse verbalmente ni con la escritura tradicional,
se puede recurrir a lo que se denomina sistemas alternativos y aumentativos de comuni-
cacion (Grafico 2). Estos sistemas se aplican a una gran variedad de casos que presentan
dificultad grave de expresién, desde una deficiencia mental grave hasta nifios con un
nivel cognitivo superior. Evidentemente de unos a otros puede variar mucho el sistema de
comunicacion a aplicar, como pueden ser los cédigos de pictograma, que consisten en
dibujos e imagenes asociadas a cédigos linguisticos y no linguisticos, o el método BLISS
gue son simbolos con un sistema grafico no alfabético. Estos sistemas cumplen una serie
de funciones importantes que en general se pueden denominar:

1. Ayudas o sistemas de comunicacion.
2. Ayudas al desarrollo cognitivo.

3. Aplicacion a aprendizajes concretos, como lectoescritura.
Estos sistemas no son sustitutivos del tratamiento de logopedia, sino que pueden llegar a
favorecer la capacidad de expresion.

- Grafico 2 -
Sistemas alternativos y aumentativos de comunicacion
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La tecnologia sera diversa y va desde los sencillos tableros de comunicacién en los que se
debe sefialar con el dedo hasta los mas modernos de sintesis de voz.

En general el tratamiento serd multidisciplinario, es de-
Serd i cir que no se trabajara solamente en babeo, fonética,

era importante que el etc., sino que lo mas probable es que sean multiples los
tratamiento del lenguaje se inicie aspectos a trabajar. Los tratamientos seran largos y ne-

lo mas precozmente posible. cesitaran el apoyo del nifio y su familia.

Conforme aumente la variedad de situaciones psicolin-
guisticas y las exigencias sociales, el habla puede empeorar, por eso la logopeda debe
controlar la evolucion del lenguaje y la capacidad de expresion del individuo durante
mucho tiempo y con controles peridédicos, aunque haya terminado el entrenamiento.

Kinesioterapia

La eleccion del tipo de terapia, el método o tratamiento adecuado para cada nifio debe
estar fundada en la informacién, en el didlogo con los especialistas, en el tipo de discapa-
cidad del nifio, en el conocimiento profundo de éste y de las condiciones del entorno
familiar. Su objetivo principal serd mejorar el rango de movimiento, aumentar la fuerza
muscular y aliviar el dolor para lograr mayor independencia en actividades de autocuida-
do: higiene, vestido, alimentacién y traslacion.

Estrategias de intervencion: La evaluacion del nifilo es muy importante para disefiar un
programa de tratamiento de acuerdo a sus necesidades, incluye movilizaciéon de las arti-
culaciones restringidas y de los tejidos tensos, asi como el estiramiento de estos tejidos
para recuperar su longitud y movilidad. En muchas ocasiones el terapeuta usa calor en sus
diversas modalidades: ultrasonido, diatermia, compresas calientes y siempre utiliza ejerci-
cios y reeducaciéon muscular y de movimiento.

Distintas metodologias de abordaje:

1. Psicomotricidad: Se propone como objetivo general, desarrollar las diferentes aptitudes
del nifio en los aspectos: motor, afectivo, comunicativo e intelectual, actuando cony a
través del cuerpoy del movimiento. Asimismo tiene un papel primordial en la prevencién
y deteccién temprana de muchas alteraciones.

La intervencion psicomotriz se adaptara a las necesidades de madurez y desarrollo de
cada nifio y estimularéd o reeducard, ya sea en forma individual o grupal, de acuerdo a
un orden jerarquizado, diversos procesos de desarrollo como son los procesos ténico
posturales y de equilibrio, la adquisicién del esquema corporal, los procesos de
estructuracion espaciotemporal y lateralizacién, estructuracién ritmica y coordinacion,
entre otros. Se emplearan técnicas especificas como la relajacion, la expresiéon corporal,
actividades musicales y ritmicas, actividades de expresion grafica y plastica, juego
espontaneo o dirigido.

2. Neurodesarrollo: Este tratamiento o terapia de Bobath esta basado en los principios
del movimiento y trabaja para que el niflo pueda conseguir un mejor funcionamiento
motor para interactuar con el medio ambiente. Un nifio con lesiéon cerebral, al moverse
tiene dificultades porque su tono muscular es muy alto o demasiado bajo y experimenta
sensaciones anormales cuando se mueve a través del espacio. Se trata de un trastorno
sensoriomotor en donde debera inhibirse el tono muscular anormal y facilitarse los
movimientos y sensaciones normales.

En la técnica del neurodesarrollo, la terapia fisica, ocupacional, del lenguaje y visual
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comparten principios basicos acerca del movimiento. El objetivo es promover el
movimiento para incrementar las habilidades funcionales del nifo. Esta es una técnica
de tratamiento en donde la participacion del nifo es muy importante, él necesita
aprender a moverse para que su cerebro aprenda el movimiento y lo pueda reproducir
adecuadamente. Se inhiben los patrones anormales para facilitar los normales por medio
de técnicas de tratamiento con pelotas, rollos y materiales inflables para ayudar a los
ninos a moverse facilmente contra la gravedad. Ademas les proporciona experiencias
sensoriales en un programa individual adecuado a las necesidades de cada nifo.

Algunas metas que busca esta terapia son: tener adecuados rangos de movimiento
articular y muscular, fuerza y habilidad para reaccionar haciendo ajustes cuando la
carga de peso cambie, asi como el desarrollar habilidades para el control motor.

Método de Doman-Delacato. Para Doman el desarrollo y crecimiento del cerebro
es un proceso dinamico que puede acelerarse. Parte de la premisa de que la ejercitacion
de la funcién determina la estructura. Para que ésta se concrete en un nifio con lesién
cerebral, es preciso facilitar la trasmision de los mensajes cerebrales aumentando los
estimulos motores, visuales, auditivos y tactiles con una frecuencia, intensidad y
duracién mayor. La estimulacion motora consiste en la repeticién exhaustiva de un
patréon cruzado, se trabaja con tres operadores a la vez. La finalidad de repeticién
constante e intensiva de los movimientos es darle informaciéon al cerebro lesionado
para que se organice.

Método de Vojta: Los objetivos de la terapia incluyen: establecer patrones de
locomocién ausentes en los nifilos con EMCI. Los musculos que no trabajan de manera
voluntaria son activados durante el tratamiento restableciendo puntos de apoyo que
permitiran el enderezamiento y posteriormente el movimiento sin compensaciones ni
patrones posturales primitivos.

Hay nueve puntos de estimulaciéon desde los que se pueden activar los juegos
musculares. El propdsito de la terapia es desencadenarlos de tal manera que se
establezcan los puntos de apoyo, cambios de peso y desplazamiento del centro de
gravedad de manera controlada con calidad.

El método Vojta estd enfocado basicamente a los nifios con EMCl y se ha utilizado con
éxito en otros padecimientos que afectan la motricidad. La intervencion del terapeuta
antes de los 12 meses de edad permite obtener mejores resultado porque la motricidad
patolégica aun no se ha fijado. Uno de los beneficios de la terapia Vojta, es que el
manejo en la casa no altera las actividades de la familia; entonces, las intervenciones
del terapeuta no tienen que ser tan frecuentes.
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La comunicacion del
diagnostico a los padres

Para un médico comunicar a los padres que un hijo padece un trastorno congénito grave
en el momento de su nacimiento, es una experiencia muy dificil y delicada.

Se trata de derribar imprevistamente una serie de expectativas y de esperanzas ya que
durante toda la gestacion los padres han convivido con un hijo imaginario, con un nom-
bre y sexo.

El nacimiento de un niflo con un trastorno congénito o enfermedad crénica irreversible,
genera una experiencia de crisis emotiva y un luto bastante similar a aquel que se produce
por la brusca pérdida de la persona amada.

No existe obviamente un protocolo o una serie de reglas fijas de cbmo comunicar a los
padres el diagnoéstico de una enfermedad irreversible. Es un momento de fuerte emotivi-
dad tanto para el médico como para los padres. Referiremos a continuacién algunas su-
gerencias practicas:

1. El diagnéstico se comunica sélo cuando es razonablemente cierto y el médico ha
aclarado todas los aspectos del pronoéstico y tratamiento. Al comunicar el diagnéstico
no se puede responder a todas las preguntas de los padres sobre el futuro de su hijo.

2. La Unica verdadera regla es comunicar el diagnéstico con amplia disponibilidad de
tiempo sin ponerse ninguna limitacién. La prisa del médico puede ser en parte una
reacciéon normal y una situacion frustrante; una tentativa de fugarse de una serie de
demandas a las cuales es dificil darle respuesta precisa. La disponibilidad de tiempo es
la primera demostracion de interés y solidaridad, por este motivo del encuentro inicial
es oportuno abrir también el espacio para encuentros sucesivos.

3. El diagnoéstico debe siempre ser comunicado en un lugar tranquilo, apartado. Sin la
presencia de personas extranas, que puedan impedir que los padres manifiesten sus
propias emociones y de poder preguntar.

4. El diagnostico debe ser comunicado a ambos padres, después de haber visto a su hijo
y de ser posibles con su hijo presente y en brazos. La fantasia y la imaginaciéon puede
ser mas dramatica que la realidad misma. Es importante que los padres sepan
exactamente qué tiene su hijo. Que no soélo existen las malformaciones, que es un
nino completamente normal en todas sus caracteristicas positivas, con un defecto
preciso y circunscripto. Si es posible un tratamiento quirdrgico urgente o a corto plazo,

debe estar presente el cirujano también en ese
momento.

5. El diagnéstico tiene que ser comunicado a los dos

Es competencia de todo el padres. Existe la tendencia a dar la noticia primero al
L. padre solo, creyendo que es siempre el mas fuerte de la

personal sanitario mostrar la pareja; eso no es siempre cierto y da la sensacién a la
evidencia de todos los aspectos madre de ser la menos importante. Sélo en los casos

fisiologicos positivos y normales que la madre no pueda estar por otros motivos mas
b

t ilid importantes, es aconsejable que el padre haga la
pues en este ¢aso son validas funcion de embajador.

todas las condiciones que 6. Si las condiciones clinicas lo permiten es
favorecen el proceso de indispensable dejar al RN con la madre lo maximo
acercamiento de madre e hijo. posible. También si existe una intervencién de urgencia

la madre debe tener la oportunidad de tocar y acariciar
a su propio hijo.
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7. Algunos padres que se adaptan tanto a la nueva realidad, someten al profesional a
interrogatorios, queriendo saber tanto que interfieren con la planificacion del
tratamiento; una reaccién de este tipo, también es un apremio para el médico, pero
es preferible a aquella de un padre silencioso, pasivo y paralizado por la problemética.
El médico no podra nunca considerar satisfactorio el mensaje si no ha probado todo
para evitar el silencio de un padre y no ha podido comunicarse con él. En este caso el
médico no debe sentirse solo sino pedir la ayuda de otro profesional del equipo de
salud, una persona vecina a los padres o ayudarse de otros padres que hayan pasado
por una experiencia similar.

Sabemos que podemos identificar algunas indicaciones de cuando, dénde y con quién
dar la noticia. El cdmo darla es sin duda muy dificil. Existe una forma de comunicacién
no verbal que en esta ocasién asume un rol decisivo. El tono de voz, una mirada, la
cercania fisica o cualquier otra modalidad que inspire solidaridad, comprension y
sostén, serd otro modo menos doloroso de superar ese particular momento.

A veces existe el riesgo de caer en el pesimismo, o en la compasién estéril, que hay
que evitar absolutamente.

El médico representa una figura bien precisa, activa y de sostén para resolver los proble-
mas. Su claridad es siempre fundamental, el uso de términos técnicos no debe crear dis-
tancia y dificultad de comprension.

La escasa cultura de algunos padres no debe nunca representar la excusa para dar infor-
macion limitada o superficial.

En la formulacion del pronéstico, el realismo no tiene que confundirse con el pesimismo.
Para cada uno de nosotros la esperanza es irrenunciable y también de frente a la situa-
cién objetivamente grave va dejando una espiral de optimismo y esperanza en el futuro
de ese hijo.
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: Ejercicio de
integracion y cierre

- Defina los siguientes términos:

. 1. Encefalopatia neonatal:
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Relacione las descripciones de la columna de la derecha con los términos/
sintomas de la columna de la izquierda:

a) Movimientos bruscos, breves, asimétricos, .
1. Hipertonia o rigideaz. ....... arritmicos y sin propésito. Desaparecen du-
rante el suefo.

b) Sacudidas musculares bruscas involun-
2. Hipotonia ....... tarias, mal coordinadas, de breve duracion,
con pérdida de conciencia.

¢) Movimientos breves y estereotipados, sin
3. Temblores ........ propésito e involuntarios que afectan a un
musculo o grupo de musculos.

d) Aumento del tono que cuesta reducir con

4. Corea ......... los movimientos pasivos (el signo de rueda
dentada).
e) Contracciones que se repiten y suceden
5. Tics .......... con rapidez, dando lugar a desplazamien-
to.

f) Contraccion muscular sostenida que no
produce desplazamiento

g) Es la oscilacién ritmica de una parte del
cuerpo. Puede ser en reposo o durante le
7. Convulsiones ténicas ........ movimiento, de distintas caracteristica (len-
to, rapido, groseros o tan finos que pasan
desapercibidos).

8. Convulsiones clénicas ......... h) Disminucion del tono.

Identifique verdadero o falso en los siguientes enunciados:

| Proposicién [[v][F]
IIH La paralisis cerebral es una enfermedad progresiva. ||:| |:|

Izl La PC es un trastorno motor de compromiso medular.

IEHLa lesion al SNC tiene lugar en un cerebro inmaduro o en desarrollo. |

que tuvo lugar la agresion en prenatal, perinatal y posnatal

1L
10

|Z| Segun las causas etiolégicas la PC se clasifica, segun la etapa o momento en
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La asfixia perinatal es la causa mas frecuente de PC.

La PC espatica es la forma clinica mas frecuente de PCl.

En la diplejia espastica, el compromiso motor es de predominio mayor en
miembros superiores.

La edad aproximada del comienzo de la marcha de un nifio con hemiparesia
espastica se produce entre el primero y segundo ano.

La aparicién de la epilepsia en los nifios con hemiparesia espastica, es tar-
dia, més alld de los 4 o 5 afos.

Desde el punto de vista etiolégico en la PC disquinética son mas frecuentes
los antecedentes prenatales.

En la diplejia ataxica, ademas del sindrome cerebeloso, se presenta espasti-
cidad de los miembros superiores

Los problemas de lenguaje del nifio con PC, son de dificultad motora.

R[S [ ][ e[ @[ ~][=|[w]

Los sistemas alternativos de comunicacién son sustitutos del tratamiento
de logopedia.

La terapia Bobath es una metodologia de abordaje en el nifio con PC.

Existe una relacion definitiva entre el grado de lesion visible en al TAC cere-
bral y el compromiso del retardo motor.

La epilepsia se asocia a la paralisis cerebral espastica en mas del 50% de los
casos.

14
15
16

m Analice y resuelva las siguientes situaciones clinicas:

1. Jeremiasde 16 afios, ingresa a una institucion para personas con discapacidades multiples.
Examen fisico: peso 15 kg. Importantes retracciones musculo-tendinosas que provocan
deformacionesy subluxaciones articulares de los cuatro miembros, por lo cual permanece
en flexién generalizada de dificil e incompleta reduccion pasiva, escoliosis dorsolumbar
no se comunica ni oral ni gestualmente, sonrisa social, totalmente dependiente,
neumonias aspirativas reiteradas, medicado con Ac. Valproico 800 mg/dia.

Antecedentes perinatales: nacido de cuarto embarazo normal, cesarea por HTA de la
madre, pretérmino con 2.050 g de peso al nacer, con ictericia, a los 8 dias de vida
comienza con convulsiones y con diagnéstico de encefalopatia epiléptica, medicado
con (fenobarbital y difenilhidantoina), estudio metabdlico normal, internado durante
3 meses. A los 7 meses retraso de pautas madurativas, TAC cerebral normal.

a. Segun la clasificacion etioldgica de PC de acuerdo a la etapa en que ha tenido
lugar la agresion, como la cataloga: ¢ prenatal, perinatal o postnatal?
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b. {Qué tipo de PC seguin la clinica y diagndsticos asociados presenta Jeremias?

2. Paciente de 10 afios de edad, con 10 kg. de peso a su ingreso en la institucién. Examen
fisico: desnutricién grave, con retracciones tendinosas de miembro inferiores de larga
data, ocasionando flexién generalizada de caderas y rodillas; también se observa
tendencia a la flexion en miembros superiores, no tiene control cefalico ni de tronco,
no responde a 6rdenes simples ni se comunica oral ni gestualmente, totalmente
dependiente, se alimenta con sonda nasogastrica desde su nacimiento. Medicacion:
(fenobarbital 100 mg/dia, clobazam 10 mg/dia).

Antecedentes perinatales: Producto del primer embarazo y parto normal, Malformacion
congénita: a los 12 dias de vida cirugia, plastia de encefalocele, a los 8 meses de edad
convulsiones tonico-clonicas, medicada (con fenobarbital y clobazan), a los 9 meses
derivacién ventriculo peritoneal (DVP) con diagnéstico de Arnold Chiari tipo Ill.

a. Segun la clasificacion etiolégica de PC de acuerdo a la etapa en que ha tenido
lugar la agresion, como la cataloga: iprenatal, perinatal o postnatal?.

Compare sus respuestas con las que figuran en la Clave de Respuestas.




Encefalopatia Motora Cerebral Infantil (EMCI)

Conclusion

A pesar de todos los avances en neonatologia, del mejor manejo obstétrico y de la aten-
cién al recién nacido, la paralisis cerebral infantil no ha modificado durante varias déca-
das su incidencia, que se mantiene entre 2-2,5 por 1.000 nacidos vivos.

Dentro de la neuropediatria y la rehabilitacién se destaca la encefalopatia cerebral infan-
til, por las circunstancias que rodean al paciente, la dificultad que entrafia determinar su
etiologia y las areas del cerebro involucradas en cada caso, los déficit secundarios y la
importancia, quizd mayor que en otras enfermedades del entorno familiar del nifio. Sélo
si conocemos todos estos aspectos, se lograra que el nifio con esta patologia desarrolle
todas sus capacidades y que su potencial se menoscabe lo menos posible.

Cobra importancia el diagnéstico temprano para comenzar a la brevedad su tratamiento,
para ello tener presente el desarrollo motor normal del niflo. Un dato favorable es que la
derivacion a rehabilitacion infantil se realiza en torno a los 8 meses de edad. Esto indica la
excelente labor de los pediatras en las consultas de “niflo sano” y los certeros criterios
seguidos por las Unidades de Maduracion en la deteccion de “nifos de riesgo”.

Los objetivos del tratamiento consisten en evitar las tendencias hacia falsos patrones
motores y dirigir el desarrollo motor en la trayectoria adecuada. Basado en los tres niveles
neurofisioloégicos intervinientes en el acto motriz:

1. Abordaje en el mecanismo efector (mecanica del movimiento).
2. Abordaje neuromotriz (sistema nervioso central).

3. Abordaje desde la educacién motora (que se dirige al paciente como persona).

El tratamiento de la espasticidad de los nifios con encefalopatia motora cerebral, se mejo-
ra con las drogas especificas por via oral, con aplicacién directa de la medicacién en el
musculo afectado, la aplicacién intrarraquidea de la droga, los distintos abordajes quirur-
gicos sobre los grupos musculares afectados y una posicién correcta en las sillas de ruedas
especiales para esta patologia especifica.

Tratamiento psicofisico: Laborterapia, actividades de la vida diaria, musico terapia, depor-
tes y educacion fisica, juegos y recreaciones, siempre junto con un grupo de profesionales
(educadores, logopedas, terapeutas ocupacionales, fisioterapeutas, etc.).

Organismos gubernamentales
Anexo 1. Dr. Manuel Maza. PRONAP 2003. Moédulo 4. Deficiencia, discapacidad y minusvalia.
Pag. 61-65.
Pagina Web: 1. www.apac.org.mx . Todo sobre Paralisis Cerebral.
2. www.neurorehabilitacion.com . Centro Argentino de Restauracion
Neuroldgica.
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Clave de respuestas v

O Nowu ks~ WwN =

Defina los siguientes términos

. Encefalopatia neonatal: sindrome definido clinicamente por una alteracion

neurolégica en los primeros dias de vida en un recién nacido de término y que se
manifiesta por dificultades en el comienzo y/o mantenimiento de la respiracién,
depresion del tono y de los reflejos, un nivel de conciencia anormal y la presencia de
convulsiones.

Sufrimiento fetal: asfixia persistente que de no ser corregida puede superar los
mecanismos compensadores fetales y provocar un dafo neuroldgico permanente o la
muerte del feto.

Paralisis cerebral: la definimos como un grupo de trastornos crénicos y persistentes
del movimiento o de la postura, de inicio precoz, ocasionado por diversos procesos
patoldgicos, no progresivos que acontecen en un cerebro inmaduro.

PC espastica: es la forma clinica de PC mas frecuente y se define como una hiperactividad
del sistema gamma, por déficit de control inhibitorio central, secundario a una lesién
en la corteza cerebral motora o en las vias descendentes fundamentalmente la via
piramidal.

PC disquinética: la lesion se encuentra en el sistema extrapiramidal, nucleos de la
base y sus conexiones. Se manifiesta por alteraciones del tono con fluctuaciones y
cambios bruscos de éste, movimientos involuntarios y persistencia de reflejos arcaicos.

PC ataxica: junto con la existencia de un compromiso cerebeloso se manifiesta con
hipotonia, incoordinaciéon del movimiento y trastornos del equilibrio.

Relacione las descripciones de la columna de la derecha con los términos/
sintomas de la columna de la izquierda

d)
h)
9)
a)
9]
b)
f)
e)

Identifique verdadero o falso en los siguientes enunciados

. Falso. En una enfermedad crénica pero no progresiva, con secuelas motoras graves si

no recibe tratamiento.
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Falso. La lesidon se produce en el area motora encefalica.
Verdadero.
Verdadero.

Falso. La asfixia intraparto seria responsable de s6lo 10% de los caso de paralisis
cerebral.

Verdadero.

7. Falso. En la diplejia espastica son los miembros inferiores los mas afectados por el
compromiso motor.

8. Falso. Se produce después de los dos afios de edad aproximadamente, si lo hace en
forma mas tardia sospechar en un retraso mental agregado.

9. Verdadero.

10.Falso. Los antecedentes perinatales son mas frecuentes alrededor del 90% y poco habitual
en los prematuros 15%.

11.Falso. El predominio de la espasticidad es en miembros inferiores, con trastornos de
marcha y del equilibrio.

12.Verdadero.

13.Falso. Estos sistemas no son sustitutivos del tratamiento de logopedia, sino que pueden
llegar a favorecer la capacidad de expresién.

14.Verdadero.

15.Falso. No existe relacién definitiva entre el grado de lesion visible en la TAC y el
compromiso motor, existen cuadriplejias graves sobre todo disquinéticas, con TAC normal.

16.Verdadero.

i d W

o

Analice y resuelva las siguientes situaciones clinicas:

o

De etiologia perinatal, con embarazo y parto normal, ictericia y epilepsia neona-
tal con estudio metabdlico normal.

b. PCespastica con tetraplejia (cuadriplejia). Epilepsia, Retardo mental grave. Reflujo
gastroesofagico. Desnutricién grave.

¢. Seindica colchén antiescara, por su predisposicion a sufrir ulceraciones de decubi-
to. Silla de ruedas especial. Kinesioterapia respiratoria. Movilizacion pasiva de MMSS
y MMII. Cuidados posturales. Control y sequimiento por Fonoaudiologia.

a. De etiologia prenatal, malformacion neurolégica congénita.

b. PCespastica con tetraparesia (cuadriparesia). Epilepsia. Hidrocefalia con DVP. Arnold
Chiari tipo Ill. Desnutricién grave. Trastornos deglutorios por incoordinacién mo-
tora alta con SNG para alimentacién.

¢. Kinesiologia: movilizacion pasiva de MMSS y MMII. Estimulaciéon propioceptiva.
Cuidados posturales y confeccion de férulas de posicion. Fonoaudiologia: evalua-
cion de la funciéon deglutoria.




