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DEFINICION

La primera persona que relacion la espas-
ticidad y contracturas musculares vistas en
algunos nifios con lesiones en un cerebro inma-
duro fue el ortopeda William Little en 1843,
pero fue William Osler, en 1889, quien publicé
el articulo Cerebral palsies on the children y acuiid
este término para nominar esta entidad.

El término paralisis cerebral infantil (PCI)
ha permanecido hasta nuestros dias, evolu-
cionando su definicion. En el 2005, el Grupo
Europeo de Estudio de la Pardlisis Cerebral
(SCPE) y la Academia Americana de Paralisis
Cerebral (AAPC) la definen como un grupo
heterogéneo de entidades que presentan un
trastorno motor o de la postura, suficientemen-
te importante como para provocar limitacion,
que es secundario a una lesion estdtica en un
cerebro en maduracion. Se entiende por cere-
bro en maduracién el cerebro fetal y hasta los
2 0 5 afios de vida. A pesar de definirse por el
problema motor, frecuentemente va asociado
a otros déficits sensoriales, cognitivos y de la
comunicacién y presentan epilepsia y proble-
mas ortopédicos secundarios®.

Trastorno motor

La anomalia motora principal que observa-
mos en la paralisis cerebral es la espasticidad.
La espasticidad es secundaria a la lesién de la
via piramidal y supone un aumento del tono
muscular, asociado a hiperreflexia y persisten-
cia de los reflejos arcaicos. Ademds, la lesion
de la via piramidal asocia debilidad y falta de
precisién para los movimientos finos y com-
plejos. Existen tratamientos para mejorar la
espasticidad, como la toxina botulinica o los
miorrelajantes, pero no para tratar estos otros
sintomas “negativos”, que son los que mas
afectan al movimiento.

Otro tipo de trastorno motor es la distonia
que, normalmente, es secundaria al dafio de los
ganglios basales. Supone la contraccién involun-
taria de los musculos flexores y extensores en un
mismo tiempo, provocando posturas andmalas.

Frecuentemente, la distonia suele ir asocia-
da a la espasticidad.

Por ultimo, un grupo pequeio de casos
de PCI son secundarios al dafio en el cere-
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belo y el movimiento anémalo principal es
la ataxia.

Lesion estatica

Apesar de que los sintomas en el nifio cam-
bian con los afos, la lesién que provoca los
sintomas ha de ser estdtica. La lesion se puede
dar en periodo prenatal ( 35%), perinatal ( 55%)
o postnatal (10%). Son causas de dafio prena-
tal las infecciones congénitas, como el CMV o
rubeola, las lesiones isquémicas secundarias a
factores de riesgo materno o partos miiltiples.
En periodo perinatal, son factores de riesgo la
prematuridad, la encefalopatia hipxico-isqué-
mica y las infecciones, entre otras. La causa
principal de lesién en periodo postnatal son
las infecciones y los traumatismos craneoen-
cefalicos (Tabla I).

Cerebro en maduracién

La mayoria de las lesiones se producen
entre la semana 24" y 40° de gestacion, siendo
esta la etapa de mayor crecimiento cerebral.
Teniendo en cuenta que gran parte de las
conexiones y modificaciones de los circuitos
cerebrales se realizan entre los tltimos meses
de embarazo y los primeros de vida, una lesién
cerebral en esta época supone una modifica-
cién en los circuitos habituales. Por eso, es
frecuente que una misma lesion en diferentes
momentos de la maduracién cerebral provo-
que sintomas diferentes: las lesiones muy tem-
pranas, en el primer trimestre, provocan ano-
malia de la migracién neuronal, como pueden
ser la polimicrogiria o la esquicencefalia. En el
segundo trimestre, las lesiones mds frecuentes
son las de la regi6n periventricular posterior,
dando lugar a la leucomalacia periventricular.
La lesi6n por isquemia en el cerebro a término
o postnatal es, habitualmente, en los ganglios
basales.

Ademas, segtin modelos animales, la reha-
bilitacién en el cerebro en maduracion proba-
blemente sea mas eficaz, ya que el cerebro es
capaz de generar mayor niimero de conexiones
nuevas.

Otros déficits asociados
Frecuentemente, el trastorno motor va
asociado a otros trastornos, siendo estos los
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TABLA I. FACTORES DE RIESGO PARA LA PARALISIS CEREBRAL (EXTRAIDA DE LOS PROTOCOLOS AEPED).

1. Factores prenatales
¢ Factores maternos

- Alteraciones la coagulacién, enfermedades autoinmunes, HTA,
- Infeccidn intrauterina, traumatismo, sustancias toxicas, disfuncién tiroidea

* Alteraciones de la placenta

- Trombosis en el lado materno, trombosis en el lado fetal

— Cambios vasculares cronicos, infeccion
¢ Factores fetales

- Gestacién multiple, retraso crecimiento intrauterino
- Polihidramnios, hidrops fetalis, malformaciones

2. Factores perinatales
Prematuridad, bajo peso
Infeccion SNC o sistémica

Hemorragia intracraneal
Encefalopatia hipéxico-isquémica
Traumatismos

. Factores postnatales
Infecciones (meningitis, encefalitis)
Traumatismo craneal
Estatus convulsivo
Parada cardio-respiratoria
Intoxicacién
Deshidratacién grave

e © o o o o W

Hipoglucemia mantenida, hiperbilirrubinemia
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TABLA II. ENFERMEDADES QUE PUEDEN SIMULAR
UNA PCIL.

¢ Distonias sensibles a la levodopa

¢ Enfermedades metabdlicas:

- Acidemias orgénicas:
Aciduria glutdrica, déficit de sintesis
de holocarboxilasa

- Déficit de arginasa

- Déficit de piruvato DH

- Enfermedades peroxisomales:
Adrenoleucodistrofia, Zelweger,
Refsum infantil

- Niemann-Pick

- Enfermedades mitocondriales

e Sindrome de Rett

* Sindrome de Angelman

¢ Pelizaeus Merzbacher

¢ Leucodistrofia metacromaética
e Lisencefalia

* Sindrome de Lesh-Nyhan

* Hipoplasia pontocerebelosa

* Paraparesias espdsticas familiares

que habitualmente marcan el prondstico del

cuadro clinico.

o Discapacidad intelectual (DI): presente en
el 50% de los casos. Mds frecuente si la
lesion cerebral es extensa y, en las formas
de tetraplejia espéstica y menos en las for-
mas disténicas. Ademds, un alto porcentaje
de nifios que no tienen una discapacidad
intelectual, presentaran dificultades de
aprendizaje.

* Epilepsia: 25-45%. Mas frecuentes en las
lesiones que afectan a la corteza cerebral,
como en los casos de hemiplejia o tetra-
plejia. Aparecen, generalmente, en los
primeros afios de vida, frecuentemente
asociado a DI.

o Trastorno del lenguaje: 40-50%. Problemas de
articulacién y formacion de lenguaje. Un
25% de los casos, no adquirirdn nunca len-
guaje. Presentar un lenguaje comunicativo
es un factor mas importante a largo plazo
para la inserci6n laboral que la presencia o
no de marcha auténoma.

o Alteraciones visuales: 80%. Son frecuentes las
alteraciones de refraccion, el estrabismo y
los problemas de coordinacién visuomo-
tora.

o Alteraciones auditivas: 20%. En relacion a
prematuridad, EHI o tratamientos utiliza-
dos.

o Complicaciones ortopédicas: la luxacién de
caderas, la escoliosis y las deformidades
de los pies son las complicaciones mas
frecuentes.

o Trastornos digestivos: 90%. Estrefiimiento,
reflujo gastroesofdgico, desnutricion, tras-
tornos de la deglucién, sialorrea.

o Complicaciones pulmonares: son la primera
causa de muerte en las formas graves.
Infecciones respiratorias por trastorno de la
deglucién o ineficacia de la tos. Insuficien-
cia respiratoria restrictiva por escoliosis.

D1aGNOSTICO

El diagnéstico de la parélisis cerebral es,
principalmente, clinico.

En las diferentes series, la edad media de
diagndstico suele ser hacia el afio de edad. Sin
embargo, normalmente a los 4-6 meses suelen
ser evidentes algunos sintomas.

Los primeros sintomas pueden ser inespe-
cificos, como la hiperexcitabilidad, problemas

de alimentacién, RGE severo o dificultad para
dormir.

Desde el punto de vista motor, la persisten-
cia de los reflejos arcaicos, como el Moro mds
alla de los 6 meses, o el reflejo tonico asimétrico
por encima de los 3 meses, son sugestivos de
PCI. Son, también, signos de espasticidad la
aduccién del pulgar, la asimetria en la utiliza-
cién de la mano por debajo del afo, la hiperex-
tension de las piernas a la suspension axilar o la
hipertonia de extremidades. Ademés, el retraso
en los hitos motores, como la sujecion cefalica,
la postura en prono o la sedestacién, también
pueden sugerir una PCI®.

Ante un diagnéstico sugestivo de paralisis
cerebral, es importante realizar una anamnesis
completa para valorar factores de riesgo. Ade-
mas, es necesario descartar de progresividad
de la enfermedad que no encajarfa con una
PCI. Algunas enfermedades metabdlicas, como
las peroxisomales o las lisosomales, pueden
asemejarse a la PCI en los primeros meses.
Otras entidades a descartar se describen en
la tabla II.

Se recomienda realizar neuroimagen en
todos los casos sugestivos de PCI. La reso-
nancia cerebral (RMN) es la técnica mas reco-
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TABLA III. TIPOS DE PARALISIS CEREBRAL.

Espastica
¢ Diplejia espastica

Etiologia:
Leucomalacia periventricular
Lesion entre las 24 y 35 SG
Factores de riesgo: prematuridad, bajo
peso
Sintomas:
Afectacion principal de EEII
Flexién, aduccién y rotacién interna
de caderas
Flexion de rodillas
Pie equino - varo
Afectacion visuomotora, estrabismo
30% D. intelectual
Epilepsia muy rara

e Hemiplejia:

Etiologia:
Lesién de origen vascular:
Prenatal 30 %
Perinatal 40%
Postnatal 30%
Sintomas:
Predominancia de mano antes del afio
Inclusién del pulgar del hemicuerpo
afecto
Sintomas a los 4-6 meses
Afectacion predominante de ES>>EI
DI poco frecuente o leve
Epilepsia en 50% de los casos

o Tetraplejia

Etiologia:
Afectacién global del cerebro
Prenatal
Perinatal
Sintomas:
Forma mas grave y discapacitante
Espasticidad en las 4 EE
Discapacidad intelectual 100%
Trastornos de deglucién
Trastornos de alimentacién
Infecciones respiratorias frecuentes
Epilepsia (50%)
Trastornos visuales-auditivos

Ataxica
Etiologia:

Afectacion cerebelosa
Prenatal

Sintomas:

Hipotonia en edades tempranas
Sindrome cerebeloso

Disartria

Afetaci6n cognitiva muy variable
Dificil de diferenciar de otras
enfermedades degenerativas

Disquinética
Etiologia:

Afectacion ganglios basales
Perinatal: kernicterus, EHI

Sintomas:

Movimientos discinéticos
Persistencia de reflejos arcaicos:RTA
Cognitivo poco afectado

Disartria severa

Generalmente, no adquieren marcha
auténoma
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mendada. Un 85% presentardn anomalias. Los
hallazgos frecuentemente nos pueden ayudar a
conocer el momento de la lesién y la etiologfa.
Ademas, una RMN normal nos debe hacer sos-
pechar que estamos ante otra entidad.

El tamafio de la lesion no se correlaciona
siempre con el prondstico a largo plazo.

Tras el diagndstico se recomienda clasifi-
carla en un tipo concreto y gradual su gra-
vedad.

La PCI se clasifica segtin la localizacién y
el tipo de trastorno motor. En ocasiones no
son patrones puros, pero clasificarlo en un tipo
ayuda a valorar la etiologia y los posibles tras-
tornos asociados (Tabla III).

Ademas, para poder evaluar el prondstico
y las complicaciones que pueden aparecer, se
recomienda graduarla segtin su gravedad. La
escala Gross motor function classification system
(GMECS) es la mds usada y gradua la grave-
dad en 5 niveles® (Fig. 1):

- Nivel I deambula sin restricciones. Dificul-
tades para movimientos mas complejos.

- Nivel II: el nifio anda sin dispositivos de
ayuda; tiene limitaciones para andar en
exteriores y en la comunidad

= \ =y Figura 1. Escala G
J A _ gura 1. Escala Gross
G\| _I_‘_}-—-' /[ X @‘ ) 9 Motor Function Classifi-
AY, O T =X av % cation System (GMFCS)
- para la graduacion de la
GMFCS Nivel V gravedad de la PCIL.

- Nivel III: anda con dispositivos de ayuda.
Limitado para andar fuera de casa y en la
comunidad.

Nivel IV: desplazamiento auténomo con
limitaciones; se le transporta o usa sillas
de ruedas autopropulsadas.

Nivel V: autodesplazamiento muy limitado
incluso utilizando tecnologfa autopropul-

sada.

Finalmente, ante un diagndstico de PCI,
no hay que olvidarse de evaluar las posibles
condiciones asociadas antes mencionadas.
Recomiendo los protocolos de diagndstico de
la academia americana de Neurologia® y el de
la Asociacion Espariola de Pediatrfa®.

TRATAMIENTO

El tratamiento de un nifio con PCI debe ser
multidisciplinario con la familia y el nifio en
el centro del proceso de decisién. Los proble-
mas principales a tratar serdn el movimiento
y la postura, la comunicacién y el lenguaje, el
tratamiento de las posibles complicaciones y
la calidad de vida y confort.
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Tratamiento motor

Debe ir dirigido a minimizar el efecto nega-
tivo que tendra el trastorno motor a nivel mus-
culoesquelético y ofrecer un sistema adaptati-
vo que permita al nifio prepararse para el futu-
ro, teniendo en cuenta sus limitaciones fisicas
y trabajando con ello, en vez de “contra” ello.

Existen mltiples tratamientos de fisio-
terapia y atencion temprana que, a través
de diferentes modelos, intentan mejorar la
capacidad motora y funcional del nifio. Exis-
ten varias revisiones sistematicas en las que
se compara su utilidad, siendo dificil extraer
conclusiones claras sobre si uno u otro trata-
miento es més efectivo. En general, cada vez se
tiende a realizar tratamientos dirigidos mas a
recuperar una funcién, aunque el movimiento
motor no sea el normal, y a ensefiar al nifio y
la familia a manejarse en la vida diaria con sus
limitaciones. Tratamientos muy intensos diri-
gidos tinicamente a mejorar la funcién motora,
a pesar de mejorar la funcién a corto plazo,
normalmente a largo plazo pierden su eficacia.
Remito a las revisiones sistematicas sobre los
tratamientos para mds informacién®.

El tratamiento rehabilitador suefie ir acom-
pafado, generalmente, de ayudas ortésicas y
de cirugia ortopédica. La cirugia ortopédica
tiene que ir dirigida a mejorar la movilidad, el
cuidado y el confort. Las complicaciones orto-
pédicas principales son la luxacion de caderas,
las deformidades en extremidades inferiores y
la escoliosis en las formas mds severas.

Tratamientos médicos para la espasticidad

Los tratamientos médicos estdn dirigidos a
disminuir la espasticidad. Los firmacos mas
utilizados son las benzodiacepinas, el baclofe-
no y la tizanidina. Como hemos dicho anterior-
mente, los pacientes con PCI presentan otros
trastornos, como la debilidad y la torpeza para
los movimientos complejos, que no podran
mejorar con dichos tratamientos e, incluso, a
veces empeoran. Ademds, algunos pacientes
utilizan el aumento de tono para algunas fun-
ciones, como las transferencias.

Toxina botulinica
A pesar de tener solo la indicacién para el
tratamiento del pie equino en nifios ambulan-
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tes mayores de 2 afios con PC, existe un grado
de evidencia alto de su utilidad para retrasar la
luxacion de caderas, tratamiento de aductores
y de extremidad superior. La Academia Ame-
ricana de Neurologia considera que es un tra-
tamiento a ofrecer a todos los nifios con PCI.

Baclofeno intratecal

El baclofeno es un farmaco que acttia a
nivel de los recetores GABA de la médula
espinal, disminuyendo la espasticidad. A pesar
de su efectividad, no traspasa bien la barrera
hematoencefdlica y es necesario utilizar dosis
altas, produciendo muchos efectos secunda-
rios, principalmente, sedacion. Por eso se ha
ensayado el baclofeno intratecal, permitiendo
utilizar dosis mucho més bajas para ser efecti-
vo. Existe evidencia de la utilidad de la bomba
de infusion intratecal de baclofeno para tratar
las formas graves de PCI(10.

Tratamiento de las complicaciones

En cada revision médica, es necesario eva-
luar las comorbilidades: epilepsia, problemas
de comunicaci6n, lenguaje, deglucién, trastor-
nos digestivos o respiratorios. En las formas
graves de PCI( GMFSCIV y V), estas compli-
caciones son frecuentes y, ademds, marcan el
prondstico a largo plazo.

Remito al lector a un articulo muy completo
sobre el tratamiento global de la PCI publicado
por la Academia Americana de Pediatria®.

CONCLUSIONES

La PCI es un término paraguas en el que
se incluyen trastornos que producen un tras-
torno motor o en la postura, de etiologia no
progresiva pero en cerebro en maduracion.
Suele ir asociado a dificultades a otros nive-
les.

A pesar del hincapié inicial en la parte
motora, el prondstico a largo plazo esta rela-
cionado con otros factores como la capacidad
de comunicacion, las comorbilidades y el coe-
ficiente intelectual, por lo que deben manejarse
desde el principio.

En los casos mas graves, el tratamiento
debe ir, principalmente, dirigido a la pre-
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vencion y tratamiento de las complicaciones
médicas.

Es importante no olvidar la autonomia del
nifio y la familia a la hora de orientar y realizar
el seguimiento.
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