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RESUMEN

La pardlisis cerebral infantil (PCl) es la causa mas frecuente de discapadidad motora en la edad
pediatrica. La PCl es un trastorno del sistema nervioso central que se caracteriza por la
afectacién del sistema motor, causando defectos en el tono postural y en el movimiento.
Recientemente, se ha actualizado la definiciéon teniendo en cuenta la existencia de los
trastornos asociados (como retraso mental y epilepsia). Son numerosas las causas que pueden
producir la PCl siendo las mas relevantes la prematuridad, el peso y la hipoxia- isquémica. Se

estima que afecta a unas 120.000 personas en Espania.

La neuropatalogia se deberia fundamentalmente a una agresidn en el cerebro inmaduro del
bebé causada por lesiones isquémicas en diversas zonas de la corteza y el tronco encefalico
dando lugar en la mayoria de los casos a un sindrome conocido como sindrome de la

motoneurona superior.

La PCl se puede clasificar segun varios criterios. En este trabajo estd centrado concretamente

en uno de los tipos con mayor porcentaje de afectacidn, siendo este la PCl espastica .

A lo largo de esta revisidn bibliografica se ofrecera una vision global de lo que es este sindrome
motor desde su origen hasta los Ultimos avances que conocemos en la actualidad. Presentaré
el diagndstico, una parte fundamental para un correcto tratamiento. Igualmente mostraré el
tratamiento tanto farmacoldgico, con todos los farmacos usados actualmente, como el
tratamiento no farmacoldgico donde tiene un papel muy importante la cirugia y por supuesto,

la fisioterapia. Este ultimo abordaje es considerado la primera linea ante un paciente con PCI.
ABSTRACT

The infant cerebral palsy (ICP) is the most frequent cause of physical disability in children. ICP
is a nervous system disorder characterized by motor system failures, causing defects of
posture and movement. Recently, ICP definition has been updated according to existence of
associated disorders (such as mental retardation and epilepsy). There are many causes that
can lead to ICP, considering the most relevant prematurity, weigh, and ischemic hipoxia. ICP is

estimated to affect around 120.000 people.

Neuropathology is fundamentally due to an injury in the baby’s immature brain, caused by
ischemic lesions in various areas of the cerebral cortex and the brain stem, leading, in most

cases, to upper motor neuron syndrome.



ICP can be classifed according to various criteria.Thiis work is specifically focused on one of the

types with the highest percentage of involvement , this being the spactic IPC.

Throughout this bibliographic review, a global vision of ICP, from its origin to nowadays lastest
advances, will be discussed. Diagnosis, which is fundamental for an appropiate treatment, will
be argued. Besides, we will show both pharmacological treatment, indicating all the drugs
currently used, and non- pharmacological treatment, signifying the important role of surgery
and, of course, physiotherapy. This last approach is considered the first-line theraphy for ICP

patients.

Palabras claves: pardlisis cerebral, espasticidad, toxina botulinica, hipoxia-isquémica y

motoneurona superior.
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1. INTRODUCCION.

Nuestra personalidad, inteligencia e incluso nuestra coordinacién motora nos hacen ser lo que
somos dia a dia, en definitiva nuestro sistema nervioso nos define como seres humanos. Por lo

tanto, ées la pardlisis cerebral un trastorno ya resuelto?

El sistema nervioso consta de dos divisiones, el sistema nervioso central (SNC) y el sistema
nervioso periférico (SNP), a su vez el SNC esta constituido por el encéfalo y la médula espinal.
(Bear et al., 2016). Las tres partes principales del encéfalo son el cerebro, el cerebelo y el
tronco cerebral. Mientras que el SNP estd formado por nervios que conectan el encéfalo y la

médula espinal con otras estructuras periféricas. (Kandel et al., 2014).

Las neuronas y células gliales componen las células del SNC. Las neuronas son células nerviosas
especializadas en recibir informacién, transmitir impulsos eléctricos e influir en otras neuronas
o tejidos efectores. Constan de tres partes: soma, dendritas y axén. Los somas o cuerpo celular
constituyen la sustancia gris del SNC mientras que la sustancia blanca estd constituida por
axones envueltos en una vaina aislante rica en lipoproteina denominada mielina. Las dendritas
son ramificaciones que se prolongan cerca del cuerpo celular y son esenciales en la recepcién
de sefales que proceden de otras células nerviosas. Por otro lado, el axdn es una prolongacion

Unica y mas larga que conduce los impulsos eléctricos a zonas mas alejadas, generando lo que

se conoce como potencial de accion. (Bear et al., 2016).

Para saber el origen de la paralisis cerebral infantil tenemos que conocer el desarrollo normal
del SNC. Un desarrollo normal comienza con el proceso por el que las estructuras se hacen mas
complejas y funcionalmente especializadas durante el desarrollo, se conoce como
diferenciacidn. La diferenciacidn del encéfalo da lugar a tres vesiculas primarias; prosencéfalo,
mesencéfalo y rombencéfalo. El prosencéfalo a su vez se diferencia en dos estructuras el
diencéfalo y el teléncefalo consistiendo éste en los dos hemisferios cerebrales. Esta estructura
continda desarrollandose formandose sistemas de sustancia blanca, que llevan los axones

hasta y desde las neuronas del telencéfalo. (Figura 1; Bear et al., 2016).
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Figura 1: Diferenciacion del prosencéfalo. Tomado de Bear et al., 2016.

Los espacios ocupados por liquido en el interior de los hemisferios cerebrales se denominan
ventriculos laterales, y el espacio del centro del diencéfalo se denomina tercer ventriculo. Al
comienzo del tercer trimestre de gestacion, el cerebro del feto esta irrigado por las arterias
coroidales ventriculofugas; arterias que nacen en los ventriculos y van hacia la superficie de los
hemisferios cerebrales y las arterias penetrantes ventriculopetas; arterias que nacen en la
superficie de los hemisferios cerebrales y se dirigen hacia los ventriculos. La sustancia blanca
gue se encuentra en los ventriculos, llamada sustancia blanca periventricular, es el espacio de
vascularizaciéon entre ambas arterias. Las arterias ventriculofugales se van desarrollando al
final de este trimestre y la zona de vascularizacién entre las dos arterias se desplaza desde la
sustancia blanca periventricular hasta la superficie de los hemisferios cerebrales. (Hoyos et al.,

2002).

Las paredes del telencéfalo empiezan a engrosarse por la proliferacién de neuronas. Estas
neuronas forman dos tipos diferentes de sustancia gris en el telencéfalo: la corteza cerebral y
el telencéfalo basal el conjunto de neuronas de esta parte de la sustancia gris se denominan
ganglios basales y son una parte importante de los sistemas cerebrales ya que controlan el
movimiento. (Bear et al., 2016). De igual forma, el diencéfalo se diferencia en dos estructuras:

el tdlamo y el hipotalamo.

Una parte muy importante del cerebro lateral es que se encuentra irrigado por la arteria
cerebral media, esta arteria también alimenta las estructuras mas profundas del telencéfalo.

Las neuronas del telencéfalo en desarrollo extienden axones para comunicarse con otras



partes del sistema nervioso. Estos axones se asocian dando lugar a los tres sistemas principales
de la sustancia blanca: la sustancia blanca subcortical, el cuerpo calloso y la cdpsula interna. La
sustancia blanca subcortical contiene todos los axones que se dirigen a o provienen de las
neuronas de la corteza cerebral. Esta sustancia se continda con la capsula interna, que une la
corteza con el tronco del encéfalo, particularmente con el tdlamo. Gracias a esta conexidn las
neuronas provenientes del talamo envian axones a la corteza cerebral. Como regla general, los
axones de cada cdpsula interna llevan informacidn a la corteza sobre el lado contralateral del

cuerpo. (Bear et al., 2016).

Las neuronas provenientes de la corteza cerebral envian sus axones corticales hacia el tronco
encefalico, algunos de esos axones contindan hasta la médula espinal formando el haz
corticoespinal o también conocido como via piramidal. Siguiendo este camino se puede dirigir

el movimiento voluntario. (Haines et al., 2019).

La médula espinal estd principalmente constituida por regiones de sustancia blanca y regiones
de sustancia gris. Transversalmente, la médula contiene a través de toda su longitud y en sus
diferentes divisiones una amplia drea de sustancia gris. Esta regidon adopta una forma de «H» o
de mariposa. Los axones descienden del cerebro a través de la médula espinal a lo largo de dos
grandes grupos de vias. Una estd en el cordén lateral de la médula espinal y la otra, en el
corddn ventromedial. Los cordones laterales son axones de la médula espinal que intervienen

en el control de los movimientos
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Figura 2: Estructura de la médula espinal.

Tomada de Bear et al., 2016.



https://www.lifeder.com/sustancia-blanca/
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Los axones descienden desde la corteza cerebral, uno de ellos es el producto del soma de una
neurona que se encuentra en la parte superior de la corteza cerebral Ilamada neurona motora
superior. Los axones de esta motoneurona, atraviesan la cdpsula interna, pasando por el brazo
posterior de la capsula y contintian pasando por todo el tronco encefdlico, donde convergen
en un haz en la base del bulbo raquideo, regidén mas inferior del tronco encefalico que conecta
el cerebro con la médula espinal. Por lo tanto la neurona motora superior es la que da la orden
del movimiento. La unién del bulbo con la médula espinal provoca que el haz corticoespinal se
entrecruce, es decir, la corteza motora derecha ordena los movimientos que debe realizar la
corteza motora izquierda y viceversa. (Figura 3; Bear et al., 2016).
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Figura 3: Los cordones laterales. Origen y terminacién del fasciculo corticoespinal. Tracto

corticoespinal. Tomado de Bear et al., 2016.



Cuando se ha producido esta uniéon de los axones de la neurona motora superior, éstos
convergen en el corddn lateral de la médula espinal en concreto en el fasciculo corticoespinal.
Los axones de la motoneurona superior terminan en las astas anteriores de la médula espinal,
donde se ubican las motoneuronas inferiores y las interneuronas que controlan los musculos
distales, realizando la sinapsis entre ambas neuronas. Las motoneuronas inferiores son las
neuronas que ejercen la accidon sobre el musculo. Estas estan formadas por unas
motoneuronas llamadas alfa, neuronas de axén largo que van a mandar su axén para formar la
raiz ventral de la médula espinal, que se va a unir con la raiz dorsal del ganglio espinal. La
unién de ambas vias va a formar el nervio espinal, este nervio espinal se va desarrollando
hasta que se forma el nervio periférico. El nervio periférico finalmente va a acabar en la placa

neuromuscular para inervar al musculo. (Haines et al., 2019).

Las lesiones que se producen en el SNC son muy frecuentes en el ser humano, el principal
motivo por el cual se lesiona este SNC son los accidentes vasculares cerebrales (AVC). Su

consecuencia mas inmediata es una paralisis cerebral infantil (PCl). (Haines et al., 2019).

Las lesiones son producto de una agresion en el cerebro inmaduro del bebé. Dichas lesiones
se producen en zonas superiores del sistema motor, sobre todo en regiones de la corteza
motora o del tronco del encéfalo al privarlas de aporte sanguineo. Los componentes neurales
del sistema motor, se establecen desde las zonas mas elevadas de la corteza cerebral, hasta las
zonas mas alejadas de los axones en los musculos. Es por esta razén por la cual el sistema
motor es vulnerable a la enfermedad ya que es un sistema bastante amplio. Por lo tanto,
lesiones en la parte superior de dicho sistema son bastantes importantes y considerables. Se
puede producir lesiones parciales o lesiones totales. Si se produce una lesidn parcial se
denomina paresia, es decir, debilidad. En cambio si afecta a un nervio motor por completo
implicaria la paralisis, es decir, pérdida del movimiento en los musculos afectados. Ademas con
el tiempo se produce una atrofia muy intensa en los musculos afectados, es decir, se produce
una disminucién de dichos musculos perdiendo hasta un 70-80% de la masa. (Haines et al.,

2019).



1.1 Mi experiencia personal
Este TFG me supone un gran reto personal. Desde el comienzo de la carrera tenia la necesidad

de abordar este tema. De forma que este trabajo, jamds me ha supuesto una investigacion

aleatoria debido a que soy una persona con pardlisis cerebral infantil.

Desde que soy consciente de mi sindrome, he tenido la necesidad de buscar la causa y una
explicacion razonada a este trastorno. Tener paralisis cerebral (PC) tiene ventajas e
inconvenientes, pero siempre procuro centrarme en las ventajas, por ejemplo mi trastorno es
leve. Claro esta que las personas con paralisis cerebral tenemos limitaciones, pero en mi caso,
intento superarme a mi misma y busco otra manera de hacer alguna cosa que se me complica
por mi discapacidad. Aun asi, sobre todo somos personas, diferentes si, pero personas y
tenemos sentimientos. Con este trabajo, me gustaria ayudar a todas las personas con pardlisis
cerebral, para que se continue investigando, con el fin de poder ofrecerles, en todo lo posible,

una mejor calidad de vida y estar en igualdad de oportunidades.

1.2 Antecedentes histéricos
Muchos cientificos a lo largo de la historia, han intentado estudiar el origen y la clasificacién de

la paralisis cerebral infantil. La PCI es conocida desde el antiguo Egipto, pero es en el afo
1861, cuando se inician los estudios sobre este tipo de discapacidad, gracias al cirujano
britdnico Little, quien describié a varios nifios con una rigidez diferente, catalogandola como
rigidez espdastica , la cual ya comentaremos en posteriores epigrafes, en los que hubo alguna
anomalia en el momento del parto. Little observd una relacidon entre un parto anormal,
dificultad en el trabajo del parto, nacimiento prematuro y asfixia neonatal y denominé a este
tipo de trastorno cerebral “‘paresis’’. (Robaina-Castellanos et al., 2007). Burguess fue el
primero en emplear el término de paralisis cerebral en 1888, aunque en otros estudios se
puede afirmar que el primero en introducir el término de paralisis cerebral infantil fue Osler en
1889. (Robaina-Castellanos et al., 2007). A Freud en 1893 se le adjudica la relacidn entre
anomalias cerebrales prenatales y anomalias postnatales.(Legido & Katsetos, 2003). Batten en
1905 describid la paralisis cerebral atdxica, uno de los tipos de PCl definidos actualmente.

(Gomez et al., 2013).



Entre los afios 1930 y 1960, Keith y Gage revisaron estudios de paralisis cerebral concluyendo
gue ni la asfixia, ni el parto anormal, ni la depresién respiratoria causaban algun tipo de dafio
neuroldgico a los nifios nacidos en alguna de estas circunstancias. Durante este periodo de
treinta aflos muchos expertos siguieron con sus estudios. En 1956, Minear enuncid su propia

definicidn de paralisis cerebral. (Robaina-Castellanos et al., 2007).

Son de gran interés los trabajos de Tardieu, quien fue considerado como padre de la PC en
Europa, a quien se le adjudica el término de “infirmité motrice cérébrale”, es decir, una
enfermedad cerebromotora sin incluir las formas asociadas a retraso mental. En Espafia, la
Asociacion de Neuropsiquiatria Infantil realizé una definicién en 1964. Dicha definicion decia:
‘La paralisis cerebral infantil es la secuela de una agresion encefalica que se caracteriza
primordialmente por un trastorno persistente, pero no invariable, del tono, la postura y el
movimiento, que aparece en la primera infancia y que no sélo es directamente secundario a
esta lesidon no evolutiva del encéfalo, sino debida también a la influencia que dicha lesion

ejerce en la maduracion neuroldgica’. (Robaina-Castellanos et al., 2007).

A partir de aqui, se suman numerosos investigadores tanto de América como de Europa y dan
nuevas definiciones sobre la PCl. Durante este tiempo es importante sefalar un término de
especial interés “paraguas”; el cual nos refiere un grupo de sindromes de dificultad motora no
progresivos, pero constantemente cambiantes, secundarios a lesiones o anormalidades del
cerebro, que aparecen en las primeras etapas del desarrollo. (Calzada Vazquez Vela & Vidal

Ruiz, 2014).

Es en 2004 cuando un grupo de expertos a nivel mundial, reunidos en el Taller Internacional
para la Definicion y Clasificacion de la Paralisis Cerebral descarté que la PC fuese una
enfermedad especifica y se concluyé como ‘un grupo de desérdenes permanentes del
desarrollo del movimiento y postura, que causan una limitacidn; y se atribuyen a alteraciones
no progresivas que ocurren en el desarrollo del cerebro fetal o infantil. Los desérdenes
motores de la PC frecuentemente se acompanan de alteraciones en la sensacion, percepcion,
cognicion, comunicacién, conducta y por problemas musculo-esqueléticos’. (Calzada Vazquez

Vela & Vidal Ruiz, 2014).



Como podemos observar, este trastorno es de gran interés en el mundo de la investigacidn, ya
gue todavia, hoy en dia, se sigue estudiando para poder conocer mejor esta patologia y ya van

casi dos siglos de estudio de la PCI.

2. MATERIAL Y METODOS.
He realizado una busqueda bibliografica con el fin de conocer a la perfecciéon todo lo

relacionado con la paralisis cerebral, para ello he obtenido informacién en libros
recomendados de neurociencia, libros de neurologia infantil que abordan el tema de la
pardlisis cerebral infantil, en pdaginas de calidad de internet como la Asociacién de pardlisis
cerebral espafnola (ASPACE), revistas de neurologia. Ademas he consultado articulos, sacados
de bases de datos como Pubmed, Scielo, Medline, Clinlcalkey.... con palabras clave como
pardlisis cerebral, espasticidad, toxina botulinica, hipoxia-isquémica y motoneurona superior.

La lista de todas las fuentes consultadas las cito en el apartado de bibliografia.

3. RESULTADOS.

3.1 Definicion
Como hemos podido comprobar, la definicién de PCl es de gran polémica ya que desde 1964

se han propuesto numerosas definiciones. La definicibn mas aceptada y recientemente
propuesta por un comité de expertos en 2005 es: “trastorno del desarrollo del tono postural y
del movimiento de cardcter persistente (aunque no invariable), que condiciona una limitacion
en la actividad, secundario a una agresiéon no progresiva, a un cerebro inmaduro. En esta
definicidn, se incluye el concepto, fundamental de que: en la Pardlisis Cerebral el trastorno
motor estard acompafiado frecuentemente de otros trastornos (sensitivos, cognitivos,
lenguaje, perceptivos, conducta, epilepsia, musculo-esqueléticos) cuya existencia o no,
condicionara de manera importante el prondstico individual de estos nifios”. (Lorente

Hurtado, 2011).

3.2 Epidemiologia
La prevalencia de la PC varia entre los 2-2,5 por cada 1000 nifios nacidos vivos, lo que suponen

que cada afio nacen o desarrollan esta paralisis cerebral sobre 1500 nifios. Dicho de otra
forma, en Espafa hay 120.000 personas con paradlisis cerebral (Aspace C, 2014). Esta
prevalencia ha aumentado debido a que la supervivencia de los recién nacidos con menos de

1500 gramos es mas alta. En los paises con un mayor desarrollo la prevalencia es mas alta
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debido a la alta supervivencia de los nifios prematuros y también hay estudios de una mayor
asfixia perinatal. Este trastorno no distingue ni paises, ni grupos étnicos y tampoco respeta la
edad ya que se puede dar tanto en edad feto-neonatal como ya en edad adulta, si es verdad
gue puede existir diferencias en nifios con bajo peso al nacer y con antecedentes familiares ya

que la prevalencia es mas alta. (Legido & Katsetos, 2003).

La evolucidn de la prevalencia de la PCl ha sido muy bien estudiada a través de los afios. En los
afios 80, hubo un incremento de la prevalencia, sin embargo, un estudio de paralisis cerebral
infantil realizado en Europa observé una disminucién de la prevalencia en los nacidos entre
1980 y 1996. Esta tendencia a la baja es debida sobre todo al avance de la asistencia sanitaria
en el momento del parto. Esta disminucion se observd incluso en los nifios con un peso menor

de 1000 g. (Gomez et al., 2013).

3.3 Etiologia y factores de riesgo
Son muchas las causas de la PCI, ya que se puede ocasionar la lesién antes, durante o después

del nacimiento, durante los tres primeros afios de vida (Tabla 1,2y 3)
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1. FACTORES PRENATALES (factores que se producen durante el embarazo):
e Factores maternos
+* Incompatibilidades del Rh sanguineo.
% Enfermedades autoinmunes (como por ejemplo la diabetes).
** Preeclampsia: hipertensidn arterial durante el embarazo.
% Infeccidn intrauterina o infecciones ante un virus; por ejemplo toxoplasmosis o rubéola.
% Predisposicién al aborto.
%+ Exposicion a Rayos X.
%+ Traumatismo.
«* Exposicion a agentes teratégeno (metilmercurio o alcohol).
«» Disfuncidn tiroidea.
e Alteraciones de la placenta
++ Hipoxia: Insuficiencia de oxigeno en el cerebro.
++» Cambios vasculares crénicos.
e Factores fetales
«» Trastornos cromosémicos.
% Gestacion multiple.
% Retraso en el crecimiento intrauterino.
% Malformaciones del SNC.

% Hemorragia intracraneal dafiando a los tejidos cerebrales causando numerosos
problemas neuroldgicos.

Tabla 1: Factores de riesgo en la etapa prenatal. Tabla modificada de Madrigal, 2004.
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2. FACTORES PERINATALES (factores que se producen durante el parto o inmediatamente

después del parto)

R/
0'0

Prematuridad (30-40 % de los casos de PCI).

Bajo peso.

Hipoglucemia mantenida o hiperbilirrubinemia.

Hemorragia intracraneal: puede producirse debido a una insuficiencia respiratoria
del recién nacido.

Asfixia perinatal: Viene producida por una falta de oxigeno en la sangre del recién
nacido. En los casos mads graves de asfixia se puede producir una encefalopatia
hipoxia-isquémica.

Traumatismo debido a caidas, golpes en la cabeza etc...

Cirugia cardiaca.

Desprendimiento de la placenta.

Tabla 2: Factores de riesgo en la etapa perinatal. Tabla modificada de Madrigal, 2004.

3. FACTORES POSTNATALES (factores que se producen después del parto, hasta los tres

anos de vida)

Infecciones (meningitis, encefalitis).

Traumatismo craneal.

Estatus convulsivo.

Parada cardio-respiratoria.

Intoxicacion por el uso inadecuado de medicamentos.
Deshidratacion grave.

Trastornos metabdlicos.

Tabla 3: Factores de riesgo en la etapa postnatal. Tabla modificada de Madrigal, 2004.
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La produccion de anticuerpos en la madre que provocan la destruccién de las células
sanguineas del feto, causa incompatibilidades del Rh sanguineo (Tabla 1), dando lugar a una
ictericia en el nifio y a veces pueden provocar graves problemas cerebrales. Lo habitual es que
esto suceda en el segundo embarazo, ya que en el primero todavia no le ha dado tiempo al

cuerpo a generar anticuerpos. (Madrigal, 2004).

En cuanto a las infecciones asociadas a la aparicidon de PCI, las mas relevantes han sido la
rubéola y el citomegalovirus (Tabla 1). Tras la apariciéon de la vacuna contra la rubéola el
citomegalovirus se ha convertido en la infeccidn virica mas comun en el periodo intrauterino.
La mitad de los nifios infectados por citomegalovirus aproximadamente presentan sintomas
neuroldgicos propios de la pardlisis cerebral infantil, estos sintomas se producen en el

momento del parto o pueden hallarse al afio de nacimiento. (Pueyo Benito, 2001).

Segun los factores recogidos en la tabla mencionada anteriormente, uno de los factores que
puede causar la pardlisis es la gestacion multiple (Tabla 1). Esta asociacion entre los embarazos
multiples y la PCl puede ser debida a que en dichos embarazos el nacimiento de nifios con bajo
peso y prematuros ocurre en una proporcion bastante alta, ambos factores de riesgo de PCI.
Otra conjetura sobre esta asociacion es la hipétesis de vanishing twin, en la cual tras la muerte
prenatal de uno de los dos fetos, el feto superviviente tiene altas posibilidades de padecer PCI.

(Pueyo Benito, 2001).

Otro factor de riesgo fetal en el periodo prenatal de la PCl, es el retraso en el crecimiento
intrauterino (Tabla 2). En algunos estudios se encontraron que en un tipo especifico de PCl, la
pardlisis cerebral espastica la cual ya explicaré en posteriores apartados, el porcentaje de nifios
nacidos sin ser prematuros pero pequefios para su edad gestacional era bastante considerable

en comparacién con los nacidos con su correcta edad de gestacidon. (Pueyo Benito, 2001).

Reflexionando sobre los datos recogidos en las tablas anteriormente mencionadas, podemos
contemplar la multitud de factores de riesgo que pueden ocasionar la paralisis cerebral
infantil, sefialando la enorme importancia que se realicen estudios en referencia a los

antecedentes de los nifos nacidos con PCI.
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3.4 Neuropatologia
Como ya se ha mencionado en la introduccion, las lesiones que producen la paralisis cerebral

son resultantes de una agresion al cerebro en desarrollo y dependen del estado evolutivo del
mismo. En el primer y segundo trimestre se producen principalmente lesiones,
malformaciones y trastornos en los distintos procesos del desarrollo cerebral: desarrollo
prosencefalico, proliferacion, organizacién y migracién neuronal pudiendo provocar en los
casos mas graves lesiones destructivas como la hidrocefalia; obstruccién del liquido
cefalorraquideo a través de los ventriculos. (Hoyos et al., 2002). En el tercer trimestre de
gestacidn, las lesiones mas frecuentes son vasculares y sobre todo la hipoxia-isquémica. Como
ya he argumentado en el epigrafe de la introduccidn al comienzo de este trimestre, el cerebro
del bebé estd irrigado por las arterias coroidales ventriculofugas y las arterias penetrantes
ventriculopetas. La sustancia blanca periventricular es la zona mas sensible a la hipoxia-
isquémica, esta zona es una superficie de vascularizacion limitrofe entre las arterias coroidales
ventriculofugas y las arterias penetrantes ventriculopetas. Cuando ocurre una lesidon en dicha
zona se genera lo que se conoce como leucomalacia periventricular (Figura 4); refiriéndose a
una necrosis de la sustancia blanca la altura de los ventriculos laterales. (Hoyos et al., 2002).
Esta leucomalacia periventricular, a su vez, puede dar lugar dos tipos de lesiones (J. Campistol

et al., 1996):

e Lesiones de necrosis hemorragica periventricular debido a una hemorragia
intraventricular, lo que se denomina como infarto venoso hemorragico periventricular.
e Lesiones isquémicas no hemorrdgicas convirtiéndose en uno porcentaje considerable

en hemorragicas, llamada leucomalacia periventricular hemorragica.

Finalizando este trimestre, como la zona de vascularizacion limitrofe se ha desplazado hacia la
superficie de los hemisferios cerebrales, la zona mas sensible la hipoxia-isquémica se desplaza
hacia la corteza y la sustancia blanca subcortical, siendo una tira de tejido subcortical de
distribucidon parasagital, que se encuentra entre el limite de los territorios de las arterias
cerebrales anterior, media y posterior la zona mas sensible, cuando se produce una hipoxia en
esta zona se produce una lesidn parasagital; lesién de la corteza cerebral y la sustancia blanca

subcortical. (Figura 5; Hoyos et al., 2002).

La ultima de las principales lesiones producidas por hipoxia-isquémica es la necrosis neuronal

selectiva; se refiere a una necrosis de neuronas en una distribucidon caracteristica. La
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topografia de la lesion neuronal depende en una parte considerable de la gravedad y de las
caracteristicas temporales del dafio, y de la edad gestacional del lactante. Pueden distinguirse
tres modelos basicos (Flores Compadre et al., 2013):

- Difuso.

- Corteza cerebral, nucleos basales y talamo.

- Nucleos basales, tdlamo y tallo cerebral.

La leucomalacia periventricular, la lesidon parasagital y la necrosis neuronal selectiva son las
tres lesiones mas relevantes tras producirse una hipoxia-isquémica. Existen otros patrones
lesionales que se producen por una hipoxia-isquémica en el periodo intrauterino. Uno de estos
es la encefalomalacia multiquistica, multiples lesiones quisticas que afectan a los hemisferios

cerebrales (Figura 6).

Por ultimo se pueden producir lesiones en los ganglios basales, la etiologia de las lesiones
producidas en los ganglios pueden deberse a una mayor concentracion de receptores de N-
metil-D-aspartato y /o a una mayor actividad metabdlica debida a la intensidad de los procesos
de mielinizacién en estas zonas. (Figura 4; Hoyos et al., 2002). Estas lesiones no comprometen
a la via piramidal, por lo que se piensa que hay una degeneracién selectiva de las
terminaciones distales de la via corticoespinal y que en forma retrograda lesiona a las

neuronas corticales. (Malagon, 2007).

Figura 4; Leucomalacia periventricular.
Dilatacién de ventriculos laterales con disminucién
de sustancia blanca periventricular.(Hoyos et al.,

2002)
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Figura 5: Lesidn parasagital. Adelgazamiento cortical focal y lesiones de hipersefial en sustancia
blanca subcortical en area de vascularizaciéon limitrofe entre las tres arterias cerebrales

principales. Dilatacion ventricular asociada. (Hoyos et al., 2002).

Figura 6: Encefalomalacia multiquistica difusa.
Lesiones quisticas multiples en ambos hemisferios

cerebrales. (Hoyos et al., 2002).
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Por lo tanto, lesiones isquémicas en la cdpsula interna, sobre todo en el brazo posterior,
mesencéfalo o médula espinal, dan lugar a un sindrome conocido como sindrome de la
motoneurona superior (Figura 9). Al existir una lesion de la motoneurona superior, la
motoneurona inferior deja de tener influencia de la neurona motora superior y va a dar origen
a las manifestaciones clinicas por lesién de la neurona motora superior. Todas estas
manifestaciones clinicas son debidas a un fendémeno de liberacién de la neurona motora
inferior, dando lugar a que dicha motoneurona comience a trabajar de manera auténoma
estimulada por husos musculares que se encuentran en el musculo esquelético, estos husos
musculares son inervados por fibras aferentes que se encuentran en la raiz dorsal de la médula
espinal, desde este lugar se envian axones que terminan haciendo sinapsis con la
motoneurona inferior, por lo que ya no existe estimulacién desde la via corticoespinal. Por
otro lado, esta motoneurona inferior estd siendo estimulada por vias extrapiramidales que

mandan estimulos excitando a la neurona motora inferior. (Figura 7; Haines et al., 2019).

Estimulos procedentes de los
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Figura 7: Sindrome de motoneurona superior. Con la influencia de la via corticoespinal

inhibida. Figura modificada de Bear et al., 2016.
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El sindrome de la motoneurona superior se caracteriza por signos negativos y signos positivos.

(Fejerman & Fermandez Alvarez, 2007).

SIGNOS NEGATIVOS (Sda et al., 2014)

1. Pérdida del movimiento voluntario (paralisis), puede ser una pérdida parcial (paresia)
o una pérdida total (plejia).

2. Disminucién de la coordinacién.

3. Los musculos sufren poca atrofia. Pudiendo llegar a producirse una mayor atrofia por

el desuso de los musculos afectados.

SIGNOS POSITIVOS (Séa et al., 2014)

1. Los musculos terminan siendo espasticos.

2. Los musculos muestran un aumento del tono muscular (hipertonia) debido al
fenédmeno de liberacién de la neurona motora inferior. Para explorar el tono muscular
realizamos una movilizacion pasiva de las articulaciones, una vez el paciente ha
relajado su brazo el médico moviliza su brazo en flexion y extensidn del codo. Al tener
el paciente una hipertonia opone resistencia pasiva a esta movilizacion. Ademas, el
aumento de la resistencia al movimiento pasivo depende de la velocidad: cuanto mas
deprisa mueve el médico la extremidad afectada, mayor es la resistencia. Pero si se
mantiene la aplicacién de fuerza durante un periodo relativamente corto, el aumento
de la resistencia cede por completo; esta respuesta se conoce como efecto navaja (o
también rigidez en navaja). (Haines et al.,2019).

3. Los reflejos de estiramiento muscular o reflejos ostiotendinosos en este sindrome se
van a encontrar muy exaltados (hiperreflexia). Para la exploracion de estos reflejos el
médico golpea el tenddn del musculo con el martillo de reflejos observando que existe
una hiperreflexia, todo esto es debido al fenédmeno de liberacidn de la neurona motora
inferior. Esta hiperreflexia puede estar tan exaltada que se manifiesta el fendmeno de
clonos que no es mas que la contraccidn secuencial y repetitiva de los flexores y los
extensores del tobillo. (Haines et al.,2019)

4. El brazo se encuentra en posicion flexionada y por lo tanto también se flexiona la
mufieca y los dedos y generalmente puede quedar atrapado el dedo pulgar por el
resto de los dedos. En la extremidad inferior se produce una extensién de sus

miembros en la que se pierde cierta movilidad de la rodilla asi como del tobillo.
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5. Otro indicador de lesién en el fasciculo motor es el signo de Babinski. Este signo
consiste en que al rascar bruscamente la planta del pie desde el talén hasta los dedos
se produce una dorsiflexion (flexion dorsal) del dedo gordo del pie y una apertura en
abanico de los demds dedos. En el adulto normal, la respuesta habitual es la

plantiflexion (flexidn plantar) de ese dedo. (Figura 8; Haines et al.,2019)

Figura 8: Posicién del pie en el nifio con el signo de Babinski. (Van, 1995)

Por lo tanto, una lesion capsular producida en las fibras corticoespinales produce déficits
contralaterales. Por ejemplo, un paciente con este traumatismo en el lado derecho tendra una

paresia o pardlisis de las extremidades superior e inferior del lado izquierdo.

N

J

SINDROME DE
MOTONEURONA
SUPERIOR

¢ Leucomacia periventricular.

¢ Lesidon parasagital.

¢ Necrosis neuronal selectiva.

¢ Encefalomalacia multiquistica.
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Figura 9: Resumen de la neuropatogenia. Figura modificada de Hoyos et al., 2002 y Haines et

al., 2019.

3.5 Clasificacidn
Han sido numerosos los estudios relacionados con el desarrollo del sistema de clasificaciéon de

la PCl. La clasificacion basada en criterios clinicos, como el grado de afectacidn, la
sintomatologia predominante y la extensién de la lesidn son los de mayor utilidad a la hora de
establecer un diagndstico y tratamiento de la lesidn. Segln su extension se podria clasificar en
cuadriplejia (afectacién de todo el cuerpo, encontrandose la parte superior mds afectada o al
menos igualmente afectada que la inferior), hemiplejia (afectacion predominantemente
unilateral del brazo y la pierna del mismo lado (p. ej., derecho o izquierdo)) y diplejia
(afectacion de las cuatro extremidades pero con predominio a nivel de las extremidades
inferiores). (Hoyos et al., 2002). Cuando se encuentra afectada las cuatro extremidades pero
existe un claro predominio de un hemicuerpo, el cuadro se denomina doble hemiplejia . Los
casos de afectacién de tres extremidades o de una sola extremidad son casos muy poco
frecuentes. La prevalencia se diferencia dependido del grado de la extensién de la lesidn:
tetraplejia 40-44%, diplejia 17-33% y hemiplejia 23-21%. A continuacién la podemos clasificar
segln la afectacidn: espastica, disquinética, atdxica e hipotonica y mixta (Fejerman &

Fermandez Alvarez, 2007).

Otra forma de clasificacién, segun la gravedad de la afectacion: leve, moderada, grave y
profunda. Los nifios que presentan afectacidn leve muestran dificultades en la coordinaciéon y
en el movimiento pero con escasa repercusién a nivel funcional; los que presenta un grado
moderado muestran limitaciones en la marcha, en la postura o en la manipulacién de objetos y
en la mayoria de los casos necesitan ayuda para realizar las tareas basicas. Por ultimo, los
nifios con afectacidon grave necesitan siempre la ayuda de otras personas y de un material
adaptado para ellos y para su poca movilidad, en estos casos los nifios no tiene ningln tipo de

control postural. ( Fejerman & Fermandez Alvarez, 2007).

Una nueva forma de clasificacién, es segun el nivel funcional de la movilidad: nivel I-V segun la
GMFCS (Gross Motor Function Clasification System). El nivel | indica poca limitacién funcional
en la movilidad hasta el nivel V para aquellos que tengan una limitacidon bastante importante.

(Lorente Hurtado, 2011).
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Para resaltar la clasificacion he realizado una figura con la finalidad de abreviarla (Figura 10).
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Figura 10: Clasificacion de la paralisis cerebral. Figura modificada de Aspace C, 2014.

3.5.1 Segun la afectacion

3.5.1.1 PC espastica
Este tipo, es el mas frecuente de PC, afecta al 75% de los pacientes con paralisis cerebral. Se

caracteriza por una hipertonia (aumento excesivo del tono muscular), este aumento del tono
puede darse incluso en reposo y por la tendencia a la rigidez muscular provocando
movimientos exagerados (hiperreflexia), sobre todo en piernas, brazos y espalda. Con
frecuencia, se producen contracturas y deformidades. Cuando se produce una afeccidn a nivel
de las piernas, estas pueden arquearse y cruzarse en las rodillas, dando lugar a un nifio con las
piernas en forma de “tijeras” (Tabla 5; Madrigal,2004). Se deben a lesiones producidas en la
via corticoespinal, dando lugar al sindrome de motoneurona superior. El paciente con
espasticidad por lo tanto presenta los signos negativos y positivos del sindrome de la neurona

motora superior. ( Fejerman & Fermandez Alvarez, 2007).
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Como este tipo es el mas frecuente, voy a comentar como afecta la espasticidad segun la

extension:

e Cuadriplejia o tetraparesia espastica

Es la forma mds grave de PC debido a la intensa afectacion motora de las
cuatro extremidades. Los factores de riesgo pre o perinatales son la causa en
la mayoria de los casos. El 50% tiene un origen prenatal, el 30% perinatal y
solo el 20% postnatal (Calzada Vazquez Vela & Vidal Ruiz, 2014). En los recién
nacidos a término, las lesiones mas frecuentes son las producidas al final del
tercer trimestre (encefalomalacia multiquistica difusa, lesién parasagital y
lesiones bilaterales de ganglios basales). En algunos casos puede encontrarse
también una leucomalacia periventricular (Tabla 4; Hoyos et al., 2002). Los
trastornos de la migracion neuronal también se asocian con frecuencia. Dentro
de las infecciones prenatales las mas frecuentes son citomegalovirus y
rubéola. (Malagon, 2007). Desde los primeros meses de vida se pueden
observar las manifestaciones que causa el retraso, se puede presenciar un
retraso en el desarrollo psicomotor, espasticidad en todas las extremidades
aunque con predominio de esta espasticidad en las extremidades superiores,
disminucién de los movimientos espontdneos y reflejos exaltados, con
presencia de reflejos osteotendinosos. (Hoyos et al., 2002). Los movimientos
voluntarios se encuentran disminuidos, provocando problemas en la
circulacion de las extremidades (Tabla 4). Se observa importantes alteracion
en la deglucién como consecuencia a una paralisis bulbar supranuclear. Son
muy frecuentes la atrofia dptica, el estrabismo y la epilepsia. (Fejerman &
Fermandez Alvarez, 2007). La mayoria de los estudios establecen una
asociaciéon entre la gravedad de la tetraplejia espastica y el grado de retraso
mental. El retraso mental suele ser grave y pocos nifios son educables (Pueyo-
Benito et al., 2002).

El prondstico a largo plazo no es esperanzador y son muy pocos los nifios que
consiguen un desplazamiento autonomo (Fejerman & Fermandez Alvarez,

2007).
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Diplejia o diparesia espastica

Es una de las formas mas frecuentes de PC espastica (40% del total). (Gomez
et al., 2013).La causa principal de este subtipo es la prematuridad (Fejerman &
Fermandez Alvarez, 2007). Mds de la mitad de los nifios con PC espastica son
prematuros y el 70-80% de los nifios prematuros tienen PC con diplejia
espdastica.(Hoyos et al., 2002). En la mayoria de los recién nacidos prematuros
existen una clara predisposicidn a sufrir leucomalacia periventricular ya que la
sustancia blanca de los recién nacidos de menos de 32 semanas es un area

mas vulnerable a la isquemia. (Fejerman & Fermandez Alvarez, 2007 (Tabla 4).

El diagndstico de este subtipo de PC suele ser mds tardio que en la
tetraparesia. Hasta los 8-9 meses no se podria hacer un diagndstico claro de
esta PC espastica ya que en los primeros meses de vida el trastorno motor
puede ser muy engafioso ya que podemos confundir este trastorno con otros
retrasos en el desarrollo. (Fejerman & Fermandez Alvarez, 2007). Tras una
fase silente de seis a doce semanas, aparece una hipotonia inicial seguida de
un aumento del tono muscular (Gomez et al.,, 2013). A partir del segundo
trimestre se pueden observar signos anormales en el tono muscular con una
tendencia a la hiperextensién de las extremidades inferiores con
entrecruzamiento de piernas (marcha tijera) y equinismo observandose
cuando se sostiene al nifio en posicion vertical y se apoyan las plantas de los
pies sobre el plano de exploracion (Tabla 4). En estos casos la epilepsia y el
retaso mental no son muy frecuentes. En cambio el estrabismo es bastante

comun. (Hoyos et al., 2002).

Hemiplejia o hemiparesia espastica

Es el tipo de PC mads frecuente en los recién nacidos a término .La forma mas
frecuente es la hemiplejia congénita cuando la lesién esta presente antes del
periodo neonatal (28 dias de vida).La causa de esta hemiparesia congénita se
debe en la mayoria de los casos a factores prenatales. (Fejerman &
Fermandez Alvarez, 2007).

Se pueden encontrar varios tipos de alteraciones; encefalomalacia
multiquistica focal, principalmente en el territorio de la arteria cerebral media,
dilatacion unilateral de un ventriculo, lesiones periventriculares de sustancia

blanca y malformaciones cerebrales. (Tabla 4; Hoyos et al., 2002). Las lesiones
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subcorticales son una de las causas mas frecuentes, son debidas a hemorragias
periventriculares y a infartos de la arteria cerebral media por tromboembolias
procedentes de los vasos placentarios y del conducto arterial. (Malagon,

2007).

Habitualmente los primeros signos no aparecen hasta los 4-9 meses de vida y
son en la mayoria de los casos los familiares quienes notan signos anormales
en el desarrollo psicomotor de la parte del cuerpo afectado (Fejerman &
Fermandez-Alvarez, 2007). El brazo suele estar mds afectado que la pierna,
ademas existe una discreta prevalencia de afeccion del lado derecho y se suele
dar mas en varones que en mujeres. (Calzada Vazquez Vela & Vidal Ruiz,
2014). Cuando se realiza una exploracion de las extremidades pueden
encontrarse factores troéficos dando lugar a un hipocrecimiento de las
extremidades afectadas, fundamentalmente de la extremidad superior. Las
primeras manifestaciones consisten en la preferencia manual precoz, ya que
esta preferencia no es notoria hasta el primer afio de vida, ademas la mano se
encuentra en posicidon cerrada con una tendencia de inclusion del pulgar,
flexién de la muieca y extensidn y separacién de los dedos. Con el tiempo se
produce la tipica postura hemiparética con la extremidad superior pegada al
costado, flexidn del codo, mufieca y rodilla y flexion plantar en equino del pie,
con hiperreflexia (Tabla 4; Hoyos et al., 2002). Los niflos afectados caminan

con frecuencia sobre la punta del pie debido al equinismo.

Una tercera parte de los pacientes con hemiplejia espastica, pueden tener un
trastorno de convulsivo que normalmente se manifiesta en los primeros afios
de vida, alrededor de un 25% presentan anomalias cognitivas. (Kliegman et al,.
2016). Son frecuentes el estrabismo, los trastornos de la sensibilidad cortical,
especialmente asterognosia (imposibilidad de distinguir la forma de los
objetos al tacto) y la hemianopsia homoénima (ausencia de la visidn hacia un

lado del campo visual en ambos ojos). (Hoyos et al., 2002).
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SINDROME
MOTOR

Tetraplejia
espastica

Diplejia
Espastica

Hemiplejia
espastica

NEUROPATOLOGIA

-Encefalomalacia
multiquistica.
-Lesién parasagital.
-Lesion en los
ganglios basales.

-Leucomalacia
periventricular.

-Encefalomalacia
multiquistica.
-Lesiones
periventriculares en
sustancia blanca.
-Malformaciones
cerebrales.

-Lesiones
subcorticales

CAUSA MAS
IMPORTANTE

Factores
prenatales como;
-Isquemia.
-Infeccidn
intrauterina.
-Malformacioén
cerebral.

-Prematuridad
Factores
prenatales como;
-Isquemia.
-Infeccion.
-Malformacion
cerebral.

-Infarto
hemorragico
periventricular.
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Tabla 4: Clasificacidn de la PC espastica con su neuropatologia, la causa mas importante y una

imagen asociada a dicho sindrome. Tabla modificada de Hoyos et al., 2002, Fejerman &

Fermdandez-Alvarez, 2007 y Werner 2013.

3.5.1.2 PC disquinética (atetoide o extrapiramidal)
Es mucho menos frecuente que la PC espastica, es la forma de PC que mas se relaciona con

factores perinatales (60-70 %). La mayoria de las lesiones son producidas en los ganglios

basales y en el tdlamo. La PC extrapiramidal secundaria a asfixia perinatal se relacionan con

lesiones simétricas del putamen (parte externa de los ganglios basales) y del talamo

ventrolateral. La PC atetoide también puede deberse a una encefalopatia bilirrubinica

secundaria a valores elevados de bilirrubina (Kliegman et al,. 2016). Por lo tanto se producen

una atrofia global o lesiones a nivel de los ganglios basales.
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Las manifestaciones clinicas se caracterizan por oscilaciones en el tono postural, movimientos
involuntarios y persistencia de reflejos arcaicos (Tabla 5). Casi siempre se trata de una

tetraparesia. (Hoyos et al., 2002).

Existen tres subtipos (Hoyos et al., 2002):

e Coreoatetdsico, predominan los movimientos involuntarios (corea, atetosis,
temblor) a menudo inducidos por intento de movimiento o para intentar
mantener la postura.

e Disténico, mas frecuente, predominan las oscilaciones en el tono y tendencia a
mantener posturas extranas.

e Mixta, pacientes que cursan también con PC espastica.

Los trastornos asociados mas frecuentes son los trastornos en el lenguaje debido a la
afectacién de los musculos orofaringeos. La alimentacion puede ser dificultosa y con
frecuencia babean y mantienen la lengua fuera de la boca. Es poco frecuente el estrabismo y la

epilepsia. (Kliegman et al,. 2016).

3.5.1.3 PC ataxica
Es una forma rara de paralisis cerebral. Esta forma de la enfermedad se debe a una lesion

cerebelosa. Con frecuencia el primer signo es la hipotonia. Se caracterizan por una marcha
defectuosa, y por una dificultad en realizar los movimientos rapidos y precisos. (Tabla 5

Madrigal ,2004) Se distinguen tres formas clinica (Hoyos et al., 2002):

e Ataxia simple: predominan la ataxia, el temblor intencional y la hipotonia. Debido al
temblor intencional pueden sufrir temblores al comenzar algin movimiento
voluntario, como coger un libro, se produce un temblor en la parte del cuerpo
implicada, en este caso la mano. El temblor empeora a medida que se acerca al objeto
deseado. (Madrigal,2004)

e Sindrome de desequilibrio: trastornos en el control del tono postural y en especial en
el mantenimiento del equilibrio. Los pacientes tardan en andar o no lo hacen nunca

e Diplejia ataxica: Es poco frecuente, tiene relacién con la diplejia espastica.

3.5.1.4 PC hipotdnica
Es poco frecuente. Se caracteriza por una hipotonia muscular con hiperreflexia

osteotendinosa, que persiste mas alla de los 2-3 afios y que no se debe a una patologia

neuromuscular. (Argielles, 2008).
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3.5.1.5 PC mixta
Es relativamente frecuente que el trastorno motor no sea “puro”. Asociaciones de

ataxia y distonia o distonia con espasticidad son las formas mas comunes. (Argielles,

2008).
ESPASTICA ATAXICA DISQUINETICA
e Hipertonia ° Hipotonia ° Oscilaciones en
e Tono extensor ° Marcha el tono postural
aumentado en defectuosa ° Movimientos
miembros ° Dificultad de involuntarios
inferiores realizar ° Persistencia de
e Retraso motor movimientos reflejo arcaico
e Tonoflexor rapidos y
aumentado en precisos
miembros ° Temblor
superiores intencional
e Hiperreflexia, ° Falta de
clonus y Babinski equilibrio

e Hipotrofia o
acortamiento de
un hemicuerpo

Tabla 5: Manifestaciones clinicas de las principales formas de PC segun su afectacién. Tabla
modificada de Madrigal, 2004, Fejerman & Fermandez Alvarez, 2007 y Hoyos et al., 2002.

3.6 Evaluacidon y diagndstico

El diagnéstico temprano de la paralisis cerebral infantil es algo fundamental, aunque es
bastante complicado diagnosticarla en el primer afo de vida, esto es debido a que el nifio
pequefio con una lesion cerebral no presenta signos claros de espasticidad, atetosis, ataxia o

sus combinaciones. (Yelin, 1997).

Este diagndstico temprano se basa esencialmente en:

e La historia clinica; es importante conocer los factores prenatales, perinatales y
postnatales que sitdan al niflo en un grupo de riesgo de lesidn cerebral, es importante
tener en cuenta la presencia de un desfase madurativo. (Yelin, 1997).

e El examen fisico y neuroldgico del paciente es quizds el elemento que mas aporta en el

establecimiento del diagndstico de PC. El examen neuromotor clasico muestra por lo
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general una anormalidad definida en cualquiera de las siguientes areas: (Robaina

Castellanos et al., 2007).

>

Movimiento y postura: Observar la actitud y la actividad del nifio (prono,
supino, sedestacidn, bipedestacion y suspensiones), dando lugar a patrones
anormales de movimiento. (Arglelles, 2008).

Patrones motores: observando retraso motor.

Tono muscular: hipertonia o hipotonia, o una combinacién de ambas, a nivel
de eje o de miembros.

Coordinacion: pueden presentarse signos de ataxia.

Reflejos osteotendinosos: por lo general hay hiperreflexia con clono sostenido
o persistente, particularmente en la forma espastica.

Reflejos del desarrollo (primitivos y de proteccion): puede haber ausencia,
persistencia anormal u otras aberraciones de estos (enderezamiento cefalico).
Signos particulares de cada forma clinica; espastica, ataxica, extrapiramidal

(Tabla 5).

Exdmenes complementarios(Madrigal,2004):

> Resonancia Magnética (RM).Esta prueba utiliza un campo magnético y
ondas de radio, lo que permite obtener imagenes muy detalladas del
cerebro, indicando las zonas lesionadas (Madrigal,2004).

» Tomografia Computerizada (TAC).Permite obtener imagenes de cualquier
parte del cuerpo (huesos, musculos, tejido adiposo y érgano), mediante la
combinacion de radiografias y tecnologia computerizada. (Madrigal,2004)

» Electroencefalograma. Se colocan unos electrodos en el cuero cabelludo
para registrar la actividad eléctrica del cerebro, se realizan en caso de

nifios con epilepsia. (Madrigal,2004)

Ademas de los exdmenes fisicos y neuroldgicos se utilizan otras pruebas para determinar los

sintomas de PC (Argielles, 2008):

Evaluacién Psicoldgica: Pruebas o Test de Inteligencia

Evaluacion de los problemas sensoriales:

> Revision oftalmoldgica.

» Estudio de la audicidn.
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3.7 Tratamiento

Aunque la paralisis cerebral no tenga cura en la actualidad se puede utilizar un tratamiento

individual para que los sintomas no empeoren. Para el abordaje del tratamiento en los nifios

con PCl es necesario de un equipo multidisciplinar (neuropediatra, fisioterapeuta, ortopeda,

psicologo, logopeda, pediatra de atencién primaria y la colaboracién de otros especialistas),

para la valoracién y atencién integral del nifio con PC. (Gomez et al., 2013).

De la definicion de PCl podemos sacar que es un trastorno estdatico, sin embargo si los nifios

con este trastorno no reciben un buen tratamiento pueden empeorar paulatinamente. El

tratamiento del niflo debe ser individualizado en funcién de la situacién en la que se encuentre

el menor (edad, afectacion motriz, capacidades cognitivas, patologia asociada, entorno

familiar...). (Gomez et al., 2013).

El tratamiento se va a centrar principalmente en el déficit motor, estableciéndose cuatro

pilares fundamentales; fisioterapia, ortesis, farmacoterapia y tratamiento quirurgico (cirugia

ortopédica y tratamiento neuroquirurgico). (Argielles, 2008).

K/
0‘0

Fisioterapia; La alteracién del control postural y del movimiento son uno de los signos
mas generales en la PCI, por lo que el objetivo de la fisioterapia es intentar mejorar la
alteracién previniendo el desarrollo de contracturas y deformidades, promover que el
nifio tenga un movimiento normal, suprimir los movimientos involuntarios y prevenir
el deterioro o debilidad muscular por el desuso de los grupos musculares. (Hoyos et
al., 2002). El método mas extendido es el Método Bobath, este método permite la
interaccion de una gran variedad de técnicas que estan adaptadas a cada paciente
individualmente. Describe y atiende tanto a los problemas de coordinacion motora
como las alteraciones de la percepcién y problemas funcionales de la vida diaria. En
resumen, gracias a las técnicas de este método el especialista promovera un control
del tono postural del paciente facilitando los patrones motores normales. (Martha
Elena Valverde & Maria del Pilar Serrano, 2003).

Ortesis: Se basa en los sistemas de adaptacion para intentar mantener una posicién
postural correcta. El sistemas de adaptacidn mas usado es la silla de ruedas (Gomez et
al., 2013), ademas existen otros como son las férulas para mantener la articulacion
afectada inmovilizada en una posicidn neutra, con el objetivo de que la articulacién no

sufra una deformacion fija.

29



++» Farmacoterapia: la experiencia en el manejo farmacoldgico de la PCl es muy escasa.
Los farmacos para la paralisis cerebral discinética son de muy poca utilidad. Por lo que
lo fdrmacos que voy a desarrollar a continuacién estan enfocados al tratamiento de la

paralisis cerebral espdstica.

¢ Farmacos por via parenteral :

» Toxina botulinica; Es una neurotoxina producida por el clostridium
botulinum. Existen siete serotipos, de los cuales la toxina tipo A es el
mas utilizado en clinica. Esta neurotoxina A, es considerada en la
actualidad como la mejor opcidon farmacoterapedtica para tratar los
casos de espasticidad; ya que actua en la uniéon neuromuscular,
blogueando la liberacién de acetilcolina, produciendo una denervacion
quimica y dando lugar a una atrofia muscular sin causar fibrosis.
Aunque con el paso del tiempo, el axdn se regenera y emite nuevas
prolongaciones que vuelven a inervar la fibra motora haciendo que la
placa neuromuscular recupera su funcionalidad. Es por esta razén, por
la que el efecto clinico de la toxina botulinica oscila entre 3-6 meses;
ya que es el tiempo necesario para la inervacion total y la recuperacion
absoluta de la placa neuromotora (Gomez et al., 2013).Salvo
excepciones, no es recomendable reinyectar antes de tres meses, para
minimizar el riesgo de produccién de anticuerpos. Es fundamental la
eleccién de grupos musculares que tengan una contractura dinamica,
es decir, reductible y concentrarse en un nimero limitado de grupos
musculares para no dividir la dosis total. La infiltracion es muscular,
para la localizacion de los musculos mas pequefios o de dificil
localizacién se puede usar el electromiograma o la ecografia. (Pascual-
Pascual et al., 2007). Es fundamental, asegurarse el estiramiento
muscular al menos varias horas diarias mediante fisioterapia. Por
ejemplo, en el caso de un paciente hemipléjico espastico, donde se le
realiza una infiltracién muscular en la extremidad superior derecha; es
conveniente utilizar una férula en la parte superior izquierda, para
promover los movimientos con la extremidad afectada,
promoviéndose asi la utilizacion de dicho miembro y asi prevenir la

debilidad muscular por el desuso. De esta manera, la fisioterapia y la
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ortesis puede utilizarse para reforzar el tratamiento con la
neurotoxina.

En relacidn a la dosis, se observa una correlacién significativa entre
dosis y beneficio si se calcula la dosis inyectada en un musculo por kilo
de peso corporal, en vez de calcular la dosis total por musculo. En
consecuencia, en la infancia, es mas apropiado la referencia dosis/kg
de peso. La dosificacidon de la toxina es variable, de 1 a 6 u/kg en un
musculo sin superar nunca 400U. Por el momento, no se conoce la
edad 6ptima de finalizacidn de las infiltraciones. Los efectos adversos
son pocos frecuentes; siendo los mas comunes: debilidad muscular
excesiva, calambres, dolor o problemas de coordinacién. (Pascual-
Pascual et al., 2007).

» Bacofleno intratecal; se realiza mediante bombas implantadas, se
utiliza en nifios con espasticidad grave y es de gran utilidad porque se
introduce el farmaco directamente en los alrededores de la médula
espinal, disminuyendo la neurotransmision de las fibras aferentes.
Administrado de forma directa, disminuye los efectos adversos en el
SNC de la administracién por via oral; ya que para el bacofleno por via
oral se necesita una dosis muy alta para atravesar la barrera
hematoencefalica. (Kliegman et al,.2016).

¢ Farmacos por via oral. Se han empleado numerosos farmacos, pero no son
bien aceptados por la ocurrencia de efectos adversos. Los mas utilizados

son (Pascual-Pascual et al., 2007):

» Bacofleno; Es un agonista gabérgico. Disminuye la espasticidad al
actuar sobre los receptores GABAB de las interneuronas espinales y
produce una inhibicion presindptica de liberacion de neuro-
transmisores excitadores. (Jaume Campistol, 2003).

> Diazepam; aumenta la inhibicidn preposinaptica en la médula espinal,
al incrementar la afinidad de los receptores gabérgicos por el GABA
endogeno. El diazepam, es poco recomendable por la sedacién y la
disminucién de las funciones cognitivas. (Jaume Campistol, 2003).

» Tizanidina: Es un relajante muscular, agonista a2-adrenérgico. (Jaume

Campistol, 2003).
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++ Tratamiento quirurgico:
e C(Cirugia ortopédica;
Los casos de cirugia deben ser valorados por los especialistas y deben ser
tratados individualmente segln la afectacion, la edad u otros aspectos a
valorar, ya que la cirugia se aparta para los casos graves de espasticidad
cuando las contracturas impidan caminar (Gomez et al.,, 2013). Se utilizan
cuando la mayoria de técnicas terapéuticas han fracaso y se deben realizar a la
edad mds tardia posible. Consisten en el alargamiento, liberacién o
transferencia de musculos y tendones ddndose también casos de
procedimientos de actuacién sobre los huesos para corregir las deformidades
fijas (Hoyos et al., 2002). Una cirugia muy comun, es la cirugia tendinosa. Esta
consiste en alargar musculos y tendones que se encuentran contraidos, es
conveniente realizarla cuando ya no se espera mas crecimiento; ya que seria
una cirugia en vano ademds de aumentar el numero de complicaciones
(Pascual-Pascual et al., 2007). Entre las desventajas de la cirugia se encuentran
un aumento de la debilidad muscular y un largo periodo de recuperacién.
e Neurocirugia;

Entre los procedimientos de neurocirugia, podemos destacar una terapia para
casos seleccionados siendo ésta la rizotomia selectiva de la raiz dorsal. Su
objetivo es la reduccion de los estimulos que llegan a las piernas, a través de
los nervios. Esta técnica consiste, en cortar selectivamente fibras nerviosas
que controlan el tono muscular y se encuentran sobreactivadas.

(Madrigal,2004).

3.8 ¢Estamos cerca de un tratamiento eficaz?

Como ya se ha comentado, no existe en la actualidad ningln tratamiento efectivo para
compensar la pérdida neuronal al sufrir una lesion cerebral. A pesar de esto, se ha descubierto
la capacidad que tiene el cerebro adulto para generar nuevas neuronas a partir de células
madre neurales (NSC). Esta capacidad, abre un abanico de nuevas posibles terapias para
combatir estos trastornos. Al producirse una lesién cerebral, las NSC se activan dentro de
nichos neurogénicos para producir células progenitoras neuronales (NPC), estimulando la
proliferacién y diferenciacion de estas NPC en neuroblastos y guiarlos hacia el drea dafiada. Sin
embargo, sélo un pequefio nimero de neuroblastos alcanzan la lesion. Esto se debe, a que las
lesiones constituyen un “no nicho neurogénico” generado por la presencia de sefales anti-

neurogénicas, que deterioran la diferenciacion neuronal y migracidon. Las quinasas, de la
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familia de la proteina quinasa C (PKC), median la liberacién de factores de crecimiento, los
cuales participan en el proceso de migracién; en concreto, son unas isoenzimas de la PKC, las
que favorecen la liberacion del factor de crecimiento neuregulina, el cual juega un papel
importantisimo en la migracidn de neuroblastos y su superveniencia. Pero dichas isoenzimas,
aparte de estimular este factor de crecimiento, estimula la proliferacién de otras NPC, que
promueven la gliogénesis y afecta a la migracién de neuroblastos hacia las lesiones. El grupo
de investigacién liderado por el Dr. Nuinez-Abades, se encuentra ensayando con éxito el efecto
de un diterpeno (EOF2), con la capacidad de activar a la PKC y sin efecto sobre la proliferacion
de NPC, que facilita la liberacién de neuregulina y por lo tanto promueve la diferenciacion de
neuroblastos y su supervivencia. Parece ser, que el descubrimiento de farmacos que tengan
como diana las PKC, podria constituir un posible tratamiento efectivo para compensar la
pérdida neuronal en areas cerebrales dafiadas, y por tanto, capaces de producir una

regeneracion neuronal en lesiones cerebrales. (Dominguez-Garcia et al., 2020).

4. CONCLUSION
En el presente TFG se ha estudiado y desarrollado, desde el inicio de la pardlisis cerebral

infantil, hasta los ultimos avances; y una novedosa linea de investigacion acerca de la cura para
dicho trastorno. Podemos decir, que la PCl es un trastorno con un largo camino en la historia,
el cual, todavia no se ha podido encontrar una cura y un remedio para erradicarlo. Aun asi, se
continla investigando, con el fin de obtener nuevos farmacos mas efectivos. En este tipo de
trastornos, es fundamental, la prevencion por la cantidad de factores de riesgo que conlleva.
También es importante recalcar, que aparte de las manifestaciones clinicas, incluyendo las
manifestaciones producidas por los trastornos asociados que presenta dicho sindrome, es muy
relevante, un diagndstico temprano, con el fin de buscar un tratamiento lo mas adecuado
posible a las caracteristicas del bebé. Una informacién exhaustiva, una exploracion fisica y
neurolégica son claves para el diagndstico y para asi evitar errores. Todavia nos queda mucho
camino por recorrer, tanto en el dmbito cientifico, como en el social; ya que es crucial una
integracion social del paciente en nuestra sociedad. Todavia existe mucha controversia con el
alcance de esta discapacidad y una gran discriminacién a estos pacientes. Por suerte, a dia de
hoy, existe una gran lucha para la visibilidad de los pacientes con PCl y su integracion en la vida

tanto social como laboral.
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