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RESUMEN:

La pardlisis cerebral es la causa més frecuente de discapacidad motora durante la infancia, comprende una patologia heterogénea
no progresiva con alteracién de los movimientos o la postura que limita el desempefio de las actividades diarias de los pacientes
asociadas a trastornos sensoriales, perceptivos, cognitivos, comunicacionales, conductuales, epilepsia u otros desérdenes musculo-
esqueléticos secundarios. La prevalencia de la pardlisis cerebral infantil se ha mantenido estable en los tltimos 10 afios, afectando
a2,1 nifos por cada 1.000 nacidos vivos con cifras similares en Europa, Estados Unidos, Australia o Asia. Esta enfermedad puede
clasificarse de acuerdo a la alteracién motora predominante en: (i) espastica (bilateral o unilateral); (ii) discinética (distdnica o
coreoatetdsica); (iii) atdxica; y (iv) no clasificable. Los factores de riesgo que se relacionan con la pardlisis cerebral infantil pueden
dividirse en prenatales, perinatales y postnatales siendo el principal la prematuridad, pero también influyendo las malformaciones
congénitas, infecciones intrauterinas, morbilidad obstétrica y las infecciones del sistema nervioso central o traumatismos en
el periodo postnatal. La manifestacién clinica que sugiere el sindrome es el retraso del desarrollo psicomotor entre los 12-18
meses de edad, la alteracién motora predominante dependeré del sustrato neuroldgico afectado, mientras que pueden presentarse
déficits cognitivos, epilepsia, trastornos visuales, auditivos y alteraciones musculo-esqueléticas secundarias. La valoracién a través
de las escalas de clasificacién de la funcidén motora gruesa, de la manipulacién de objetos, la comunicacién o la alimentacién
determina la severidad, guian el manejo clinico y permiten el seguimiento, por lo que se recomienda su utilizacién. El tratamiento
es multidisciplinario con el objetivo de alcanzar el mayor grado de independencia funcional del paciente, por lo que es importante
la prevencién de los factores de riesgo y de la asfixia perinatal.

PALABRAS CLAVE: Pardlisis cerebral, prevalencia, factores de riesgo, signos y sintomas.

ABSTRACT:

Cerebral palsy is the most frequent cause of motor disability during childhood; it includes a non-progressive heterogeneous
pathology with abnormal movements or posture that limits performance of the daily activities of patients associated with
sensory, perceptual, cognitive, communicational or behavioral disorders, epilepsy or other secondary musculoskeletal disorders.
The prevalence of cerebral palsy in childhood has remained stable in the last 10 years, affecting 2.1 children per 1.000 live births
with similar data in Europe, the United States, Australia or Asia. This disease can be classified according to the predominant
motor alteration in: (i) spastic (bilateral or unilateral); (ii) dyskinetic (dystonic or choreoathetosis); (iii) ataxic; and (iv) not
classifiable. The risk factors that are related to cerebral palsy can be divided into prenatal, perinatal and postnatal, the main being
prematurity, but also influencing congenital malformations, intrauterine infections, obstetric morbidity, and central nervous
system infections or trauma postnatal period. The clinical manifestation suggests that the syndrome is delay of psychomotor
development between 12-18 months; the predominant motor alteration will depend on the neurological substrate affected,
while cognitive deficits, epilepsy, visual, auditory, and musculoskeletal disorders may occur. The assessment through the scales
of classification of gross motor function, manipulation of objects, communication or eat and drinking determines the severity,
guide the clinical management and allow monitoring so its use is reccommended. The treatment is multidisciplinary with the aim
of achieving the highest degree of functional independence of the patient, so it is important to prevent risk factors and perinatal
asphyxiation.

KEYWORDS: Cerebral palsy, prevalence, risk factors, signs and symptoms.

INTRODUCCION

La parilisis cerebral infantil (PCI) es la causa mds frecuente de discapacidad motora durante la nifiez y
comprende un grupo heterogéneo de patologias permanentes del movimiento y la postura que limitan el
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desempeno de las actividades basicas diarias de los afectados, en conjunto a otras manifestaciones clinicas
asociadas como trastornos sensoriales, perceptivos, cognitivos, comunicacionales, conductuales, epilepsia u
otros desérdenes musculo-esqueléticos secundarios () La PCI es una enfermedad que se presume acompana
alahumanidad desde sus inicios existiendo pruebas en momias y estelas egipcias, siendo descrita en la antigua
Grecia por Hipdcrates (460-370 A.C.) y Sorano (98-138 D.C.), asi como en Roma por historiadores como
Suetonius (70-126 D.C.) @.

La PCI ha sido objeto de investigacion en la era contemporinea donde se han sentado las bases de su
definicidn y etiologfa, algunos de sus antecedentes surgieron en Francia entre 1820-1827, con reportes
de hemiatrofia cerebral que fueron relacionadas con hemiplejia en estudios post mortem. No obstante,
es el Dr. William Little entre 1843-1844 en sus series de publicaciones denominadas “Deformities of the
Human Frame” .en inglés), donde describe una enfermedad con un conjunto de deformidades causadas por
la espasticidad y pardlisis muscular, indicando que su causa eran danos cerebrales durante la infancia por
asfixia perinatal, aunque nunca utilizé el término como tal . Por otro lado, el Dr. von Heine (1799-1879),
cirujano ortopédico alemdn, describi6 sindromes clinicos de PCI resultantes de procesos infecciosos, siendo
considerado el primero en distinguir la paralisis flacida por poliomielitis de la PCI @),

Por estos antecedentes esta patologia fue denominada “Enfermedad de Little” por muchos afios y no fue
hasta 1889 que el Dr. William Osler (1849-1919) acufiara el término actualmente conocido en su reporte de
151 pacientes denominado “7he Cerebral Palsies of Children” .en inglés), clasificando la PCl en: 1) hemiplejia
infantil; 2) hemiplejia espdstica bilateral o diplejia; y 3) paraplejia espéstica @) Por su parte, Sigmund Freud
(1856-1939) también contribuyé en la descripcién de la PCI durante el siglo XIX previo a su introduccién
en el drea psiquidtrica y del comportamiento, estudiando pacientes con hemiplejia y diplejia, creando la
distribucién de los factores de riesgo que siguen en uso, siendo estos: 1) congénito o prenatal; 2) adquirido
durante el parto (perinatal); 3) adquirido después del parto (postnatal) %),

En la actualidad, se sabe que la PCI es una enfermedad no progresiva causada por un desarrollo anormal
del cerebro durante el periodo intrauterino o lesiones generadas por insultos perinatales o postnatales; sin
embargo, la expresion clinica puede variar a medida que transcurre la maduracién neuroldgica del nifio.
En la actualidad, no hay cura para esta condicién, manejandose con un enfoque multidisciplinario con el
objetivo de proveer el maximo grado de independencia funcional del paciente © | El conocimiento de la
epidemiologia y los mecanismos subyacentes de la PCI son requeridos para la planificacién de las estrategias
de prevencion. Por estas razones, esta revision abarca los aspectos relevantes de su prevalencia, factores de
riesgo, caracteristicas clinicas y perspectivas a considerar de esta importante patologia.

CONCEPTOS BASICOS DE LA PARALISIS CEREBRAL INFANTIL

La PCI es la expresion de un conjunto de alteraciones corticales y sub-corticales que se generan durante
los primeros afos de vida, una de sus caracteristicas es ser una enfermedad permanente pero no progresiva,
que se refiere a que los mecanismos celulares que generaron el dano cerebral no estan activos al momento
del diagnéstico s por lo tanto cualquier patologia neurolédgica progresiva por definicién queda excluida
dentro del término de PCI & El espectro clinico de los pacientes con PCI se debe a los distintos sustratos
neuroldgicos subyacentes, ademas cada grupo puede estar afectado por otras variables, por ejemplo, en los
pacientes que se demuestra una relacién con la hipoxia aguda, su presentacién puede variar de acuerdo al
tiempo o la severidad de la misma @,

Mucha evidencia ha surgido posteriormente dando a entender que la asfixia perinatal no era la Gnica causa
de la PCI, asociandose a alteraciones del desarrollo, infecciones vasculares o traumaticas en los 3 perfodos
del desarrollo y maduracién neurolédgica. De hecho, un gran porcentaje de casos se relaciona a factores de
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riesgo como prematuridad, retardo del crecimiento intrauterino (RCIU), embarazo multiple, hemofilia y
anomalias congénitas ®),

En el I Consenso Internacional sobre PCI en 1999 se establecieron los criterios para definir un evento
hipéxico que es potencialmente la causa de la patologia , siendo posteriormente actualizados en el ano 2003

por el Colegio Americano de Ginecologiay Obstetricia (ACOG; por sus siglas en inglés) y el Grupo de Trabajo
Internacional sobre Paralisis Cerebral . Los criterios son: a) evidencia de acidosis metabélica (pH < 7
y déficit de bases > 12 mmol/l) en sangre arterial del cordén umbilical; b) inicio precoz de encefalopatia
neonatal (en las primeras 24 horas luego del nacimiento) moderada a severa (estadio II o III) en infantes
nacidos con mds de 34 semanas de gestacién; 3) presencia de cuadriplejia espastica o discinesia, ya que estas
dos alteraciones son las tnicas asociadas a eventos hipdxicos perinatales; y 4) exclusién de otras causa de PCI
®)

Los términos asfixia perinatal o encefalopatia hipdxica-isquémica han sido reemplazados por la
encefalopatia neonatal, dado que en muchos casos de neonatos con signos neurolégicos no se tienen pruebas
objetivas de asfixia aguda, pero estaban comprometidos debido a procesos infecciosos o genéticos. Para que un

caso de PCI sea considerado por hipoxia aguda, deben estar presente los criterios previamente mencionados
(10)

La clasificacién de la PCI puede realizarse desde distintos enfoques, por ejemplo desde un punto de vista
fisiopatoldgico la lesién cerebral puede generarse en la corteza o tracto piramidal (i) lo que genera hipertonia
espastica e hiperreflexia; en el sistema extrapiramidal o nucleos basales (ii) con movimientos anormales
(discinesia) como coreoatetosis; de lesién cerebelar (iii) con ataxia e hipotonfa; o mixto (iv). Las formas
espasticas de PCI son las mas comunes lo que indica el lugar mas frecuente de lesién. En el caso de las
alteraciones extrapiramidales, la etiologia predominante es el kernicterus, estos nifios tienen inteligencia
normal pero tienen déficits motores y de comunicacién. Por otro lado, la hipotonia cerebelar es infrecuente;
mientras que el patrén mixto muestra una combinacién de estas alteraciones an,

Las clasificaciones tradicionales de la PCI se basan en estos sustratos neuroldgicos realizando una

estructuracion fisioldgica o topografica, presentada en la Tabla 1 (12-15). ] ys0 de estas categorias presenta
limitaciones ya que las alteraciones en los circuitos neuronales no son aislados y siempre afectan por ejemplo,

tanto a las neuronas motoras corticales y al sistema extrapiramidal, por lo que segtin algunos autores seria

més adecuada identificarlas como “predominantemente espasticas” o “predominantemente no espésticas” (16)
.No obstante, siguen siendo una de las mas utilizadas y reportadas a nivel mundial en conjunto con las escalas
funcionales que seran revisadas posteriormente. Una de estas clasificaciones tradicionales mas aceptadas es la
propuesta por el proyecto de “Vigilancia de Paralisis Cerebral en Europa” (Surveillance for Cerebral Palsy in
Europe [SCPE] por sus siglas en inglés), siendo los tipos de PCI los siguientes (15)

PCl espdstica

Es la variante mas frecuente de la enfermedad y se caracteriza por presentar por lo menos dos de las
siguientes caracteristicas: (i) patrones de movimientos o postura anormales; (ii) hipertonia; (iii) reflejos
patoldgicos como hiperreflexia o signos piramidales positivos. Esta clasificacién reemplaza los términos
cuadriplejia, diplejia o hemiplejia por bilateral o unilateral, cuando ambas o una extremidad se ve afectada
respectivamente (1),

PCI discinética

Estas incluyen los pacientes que presentan movimientos anormales, involuntarios, incontrolados,

recurrentes y ocasionalmente estereotipados, asi como trastornos en el tono muscular (15)  Los subtipos
son: (i) coreoatetosis, caracterizada por movimientos répidos y excesivos en el tronco (corea) asociados a
movimientos lentos en las extremidades (atetosis) con tono muscular que tiende a estar disminuido; (ii)

distdnica, donde hay hipertonia e hipocinesia (16)

PCI atdxica
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Es mis infrecuente, se caracteriza por alteraciones de las posturas y movimientos asociados a pérdida de la

coordinacién muscular voluntaria (ataxia), es decir, el paciente no puede activar de forma correcta el patrén

muscular requerido durante un movimiento (15.17)

PCI no clasificable

Incluye las variantes que no cumplen los criterios de las anteriores 15) el grupo mixto generalmente no

es utilizado y se excluye en las ultimas clasificaciones ya que el componente motor predominante permite la

estratificacién en los diferentes grupos (12),

TABLA 1.

Clasificaciones tradicionales de la pardlisis cerebral infantil.
Academia Americana Clasificacion Clasificacion Clasificacion
de Paralisis Cerebral Sueca(198yy  deEdinburgh  dela 5CPE

12 13 14 Ay 13
(1958) (1996) {2000y
* Hemiplejia
* Hemiplejia
bilateral ®
Diplejia -
Hipotonica -
Fisiologica (motora): ® Distonica -

® Fspastica: -

Espastica ® Atetosica o Rigida - .
. . Hemiplgica - e ® FEspastica -
® Rigida ® Ataxica Espastica ® .
. Tetraplgjica - S Bilateral -
Tremor ® Atonica ® o Atazica - )
) Diplgjica. L Unilateral o
MWlixta ® Mo T Diplgjica L
. ) Discmetica - T Discmetica -
clasificable Topografica L hipotonica o . )
o M lia ® Distonica - ot Distona -
p 0111_9}3.6]1; in]eii Atetosica ® Epas mi- Coreoatetosis
.aff‘l? ?1_5.‘ IR Ataica e No D_a“:_“:; o Atazica
“p. E]E.l. L clasificable / ?sm.n. 1ea - Mo clasificable
Cuadripleia @ Diplejia mita Distomica -
® Dohle Hemiplejia Corea -
Atetosis -
Tremor ®

Otras formas
mcluyendo la
mizta

EPIDEMIOLOGIA DE LA PARALISIS CEREBRAL INFANTIL

En la segunda mitad del siglo 20, la mayoria de los analisis estimaron que la incidencia de PCI en paises
desarrollados o industrializados fue de 1,5 a 2,5 casos por cada 1.000 nacidos vivos (NV), aunque en esta
época la supervivencia de pacientes pretérmino incrementé por la entrada de nuevas tecnologias, lo que
paralelamente aumenté la incidencia de casos de la enfermedad (18) Sy incidencia se ha mantenido estable en
los tltimos 10 afios, como lo reporta una revisién sistemdtica y meta-andlisis de 19 estudios que cumplieron
criterios rigurosos en cuanto a metodologia, donde se estimé que 2,11 nifios por cada 1.000 NV padece PCI,
siendo mds frecuente en los productos entre 1.000-1.499 gramos de peso al nacer con 59,1 casos por cada
1.000 NV y con edad gestacional menor a 28 semanas estando presente la patologia en 111,8 casos por cada
1.000 NV (19,

En Europa, las tendencias de esta enfermedad indican una disminucién progresiva de la incidencia,
especialmente en los productos de muy bajo peso al nacer (1.000-1.499 gramos), bajo peso al nacer moderado
(1.500-2.499 gramos) y peso normal al nacer (mayor o igual a 2.500 gramos), no obstante en los productos
con bajo peso extremo al nacer (< 1.000 gramos), las cifras parecen mantenerse estables con un promedio de
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42,4 por cada 1.000 NV (20). En Estados Unidos también se han observado estas reducciones progresivas de
la incidencia de PCI, siendo para el 2006 de 2,1 casos por cada 1.000 NV con un porcentaje de reduccién
de 3% desde 1996, aunque se reportd que en los afrodescendientes y en el sexo masculino las cifras de esta

patologfa son mayores *). Otros paises que han reportado de forma frecuente la epidemiologia de la PCI

como Australiay China también han demostrado estas tendencias decrecientes de los casos de la enfermedad
(22.23)

En Noruega, entre los afios 1996-1998 se observé una incidencia de 2,1 casos por cada 1.000 NV, de los
cuales 33% present6 variante espdstica unilateral, 49% espdstica bilateral, 6% discinética, 5% atdxica y 7%
fueron no clasificables. En este estudio, se evidencié una frecuencia de retardo mental de 31%, epilepsia en
28% y alteraciones severas del lenguaje en 28% de los pacientes *%) . Las variantes espésticas congénitas son
las més frecuentes con una incidencia estimada en Estados Unidos de 1,7 casos por 1.000 NV sobrevivientes
al afo de edad, con mayor niimero de casos en los bajo pesos al nacer < 1.500 gramos (40,8 casos por 1.000

NV) y en menores de 32 semanas de gestacién (34,6 casos por 1.000 NV) @5),

Por otro lado, la variante discinética present6 una incidencia de 0,14 casos por cada 1.000 NV en Europa
entre los anos 1991-1996, de los cuales el 70% aproximadamente fue producto de un embarazo a término.
En estos nifos se encontré una frecuencia de dependencia funcional severa de 59%, discapacidades de
aprendizaje del mismo grado en un 52%, epilepsia en 51%, alteraciones visuales severas en 19% y auditivas en
un 6%. En este grupo, ademds, se observé una mayor incidencia de convulsiones neonatales en las primeras

(26

72 horas comparadas a pacientes con la variante espéstica bilateral ). De igual forma, en una investigacion

realizada en Suecia la PCI discinética tuvo una incidencia de 0,27 casos por cada 1.000 NV, donde fue més
frecuente el subtipo disténico (81,2%) seguido de la coreoatetosis (18,8%) @,

En cuanto a la variante atdxica, es menos frecuente que la espasticay discinética, se estima que se presente
entre 3-8% de los casos de PCI ®%). En un estudio realizado en Uganda se estudiaron 135 pacientes con
la enfermedad entre 2-12 afos donde la variante atdxica representd el 9,6% de los casos, de los cudles 3,3%
presentd epilepsia, 4,4% trastornos del lenguaje, 7,5% alteraciones visuales y 4,8% desordenes auditivos (30),

LaPCI de causa postnatal también es un tema de estudio, pero su frecuencia es menor a las relacionadas con
el periodo prenatal y perinatal. En Uganda se realizé un anélisis epidemiolégico encontrando 2,9 casos por
cada 1.000 nacidos vivos, donde el 25% se asumia una causa postnatal, especialmente infeccién del sistema
nervioso central ®V. En tltima instancia, la mortalidad de los pacientes con esta patologia se estima entre
2,8 fallecidos por cada 1.000 personas-afo a diferencia de 0,09 muertes por cada 1.000 personas-aino en la
poblacién general, es decir, 32 veces més riesgo de mortalidad por todas las causas en la PCI .

En Latinoamericana no hay un programa de vigilancia epidemioldgica conjunta para la evaluacién de la
PCl ylos estudios realizados son escasos, pero permiten estimar la realidad de esta patologia en los paises de la
region. En Ecuador, en un estudio retrospectivo realizado en 127 nifios diagnosticados con PCI, se determiné
que la principal causa de la enfermedad fue la asfixia perinatal (77,2%), seguido de factores postnatales
(13,4%), prenatales (6,3%) y genéticas (malformaciones) en un 3,1% (33) 33 Por otro lado, se reportd
la frecuencia de las formas clinicas en la ciudad de Cuenca, en una investigacién realizada en un Hospital
encontrando que la mds comun fue la espéstica con un 84,7%, seguido de la discinética (6,9%) y atdxica
(2,8%), a su vez el 80,6% de los ninos estudiados presenté epilepsia, 75% tuvieron déficit cognitivo y 62,5%

desnutricion ¥, Enla Tabla 2 se presentan los principales hallazgos en estudios realizados en Latinoamérica
(33-37)
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TABLA 2.
Evidencia epidemioldgica de la paralisis cerebral infantil en Latinoamérica.

Autor Lugar, Metodologia  Principales resultados

(REF) Afip
La prevalencia de PCI
encontrada fue de 1,81 casos
por cada 1.000 NV, donde la
Robama mayoria de las causas
v Cuba, i . encontradas fueron perinatal
Retros s
Riesgo 1995-2002 TOSpEChv con 36% de los casos. Segun
(35). los criterios de asfizaa, 0,49

casos de la enfermedad por
cada 1.000 NV se debiana
hipozia.

La cticlogia mas frecuente
fueron los factores perinatales

Barreiro Ecuador, en un 77.2%, siendo estas

v cols 2000 Retrospectivo  prevenibles. Casi el 90% de los

(33). pacientes presento
comorbilidad medica o
neuropsiguiatrica.

Se encontro una tasa de
prevalencia de 0,31 casos de
PCI por 1.000 habitantes.
Boliwia, i . Segun la etiologia se evidencio
2009-2012 Retrospectivo gue 54,1% presento factores
de riesgo perinatales, 26,2%
prenatales, 15,3% postnatales
v 4,4% no fueron precisados.

Taboada
v cols

(36).

De los pacientes evaluados
83% presento PCI espastica y
17% atazica, siendo el sexo
Blanco . . masculino mas frecuente con
Colombia, Descriptivo -
v cals L 58% de los casos. Estos nifios
2010-2011  Cualitativo -
(37). presentaron alteracion de las
funciones orofaringeas
afectando & proceso del

lenpguaje.

84,7% presentd PCI espastica,
6,9% discinética, 2,8%
ataxica, 2,8% hipotonica y
1,4% mixta. El 7% refirio
Transversal neuroinfeccion en el periodo
postnatal, 4,2% padecio
leernicterus v el 80% presento
al menos una comorbilidad
medica o neuropsigquiatrica.

Aras Ecuador,
(34). 2014-2015

NV nacidos wivos, PCIL paralisis cerebral infantil,

FACTORES DE RIESGO DE LA PARALISIS CEREBRAL INFANTIL

La PCI es una de las patologias que afectan de manera importante la calidad de vida de la poblacién infantil,
s6lo en Estados Unidos los costos asociados a esta enfermedad ascienden a mas de 11,5 billones de ddlares
anuales, siendo la segunda discapacidad del desarrollo de mayor gasto personal e institucional en el pais, lo
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que denota la importancia de la identificacién de los factores de riesgo asociados (38) LaPCI puede asociarse
a multiples factores que actian en 3 perfodos: (i) prenatal; (ii) perinatal; y (iii) postnatal (Tabla 3).

TABLA 3.
Factores de riesgo para paralisis cerebral infantil segin periodo de actuacion.
FACTORES DE RIESGO
PREMATALES PERINATALES POSTHATALES
.IlleCCID?IES Pretérmino™® Trawmatismos™®
intrauterinas*

Embarazo multiple*  Asfixia perinatal* Infecciones del

SMC*
Encefalopatia L
RCIU* P [ctus isquénico™
neonatal*
Hemorragias™ Infecciones Insultos lupoxicos
g=! neonatales* sultos ip ’
. . Corticoides
Preeclampsia Kernicterus
postnatales
. Stdrome de distrés
IMalformaciones S . ..
. respiratorio del recién
congenttas

nacido

Trastornos tiroideos
maternos

[ctus fetal
{intrauterino)

SMC: sistema nervioso central, RCIU: retardo del crecimiento
intrauterino. *Factores de riesgo con evidencia de alto grado en la
guia de manejo clinieo NICE-2017.

Los antecedentes familiares de PCI en padres, hermanos o familiares de tercer grado aumentan
significativamente el riesgo de tener otro nifo con la enfermedad, lo que sugiere que el enfoque preventivo

no debe centrarse solo en el manejo del parto (3940) 1. evidencia apunta hacia una etiologia multifactorial
con interaccién entre componentes genéticos y factores ambientales, siendo los puntos mas importantes de
mutacion genéticas el ADN mitocondrial, las mutaciones en nucledtidos, variaciones en el nimero de copias
y modificaciones epigenéticas que pueden intervenir en el neurodesarrollo, la inflamacién y la trombosis 4V
. Algunos de los genotipos asociados son alteraciones en el cromosoma 15, mutaciones en el gen MECP2,
UBE34, L1CAM, ARX o sindromes genéticos como el “Sindrome de Soto” que predispone a asfixia perinatal

(42) 1o obstante la evidencia actual ha demostrado una importante heterogeneidad genética que esta siendo

evaluada por medio de estudios genémicos .

Por otro lado, se ha reportado que la edad de la madre y la paridad son menores en las madres de hijos con
PCI, a su vez es mas frecuente la morbilidad materna como preeclampsia, ruptura prematura de membranas,
parto prolongado y embarazo gemelar, asi como la asfixia perinatal, el liquido amnidtico meconial, la ictericia,
convulsiones o infecciones neonatales, sindrome de distrés respiratorio del recién nacido e hipoglucemia

(43:44) 1 4 alteraciones de la funcién tiroidea materna diagnéstica durante el embarazo se asocian con PCI,

mientras que el diagndstico preconcepcional no se relacioné con mayor riesgo de la enfermedad %) El estrato
socioecondmico también influye en la prevalencia de PCI de una forma inversa, ya que en zonas de bajos
recursos con dificultad en el acceso a los servicios de salud o cuando éstos son deficientes aumenta el riesgo

de infecciones maternas, desnutricion, parto pretérmino, bajo peso al nacer, entre otros (6)
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Las anomalias congénitas indican alteraciones estructurales o funcionales que estdn presentes al momento
del nacimiento, las cuales estdn asociadas a la PCI. En el orden de frecuencia, las malformaciones congénitas

del sistema nervioso central son las principales que afectan a los pacientes, seguido de las cardiacas, urinarias

(47) (48) Ta presencia de

alteraciones congénitas son una factor de mal prondstico, relaciondndose con mayor grado de limitacién en

las funciones motoras gruesas o finas, en el lenguaje, epilepsia y trastornos visuales o auditivos (47.49)

y musculo-esqueléticas */, siendo las més frecuentes la microcefalia y la hidrocefalia

La prematuridad es el principal factor de riesgo para PCI presentando inmadurez de los vasos sanguineos
fetales y una vulnerabilidad de los progenitores de los oligodendrocitos que son susceptibles a lesionarse
frente a radicales libres, glutamato y citocinas proinflamatorias 59 En un estudio prospectivo de 30 afios

de seguimiento realizado en una provincia de Canada, se observé una incidencia de 52,6 casos por 1.000

NV prematuros extremos (20-27 semanas de gestacién) que sobrevivieron los dos afios de edad 6D Por
otro lado, en productos pretérmino entre 32-36 semanas de gestacion se encontrd una incidencia de 4,5

casos por cada 1.000 NV en Europa durante 1997 %, En los pacientes pre-términos, las lesiones cerebrales
suelen ubicarse en la sustancia blanca periventricular, en cambio en los productos a término, los cambios
se dan principalmente en nucleos corticales y subcorticales. Los factores prondsticos mds importantes en
el pretérmino menor a 32 semanas de gestacién o muy bajo peso al nacer son la presencia de hemorragia
intraventricular y leucomalacia periventricular (lesiones cerebrales en la sustancia blanca) (53),

La PClI en las gestaciones multiples presenta una incidencia mayor con un estimado de entre 6-7 casos por

cada 1.000 NV, por otro lado, la frecuencia de gemelos en los pacientes con esta patologia asciende hasta el

79% 5% Clasicamente se ha relacionado el embarazo gemelar con una mayor incidencia de parto pretérmino,
RCIU y bajo peso al nacer, pero algunas hipdtesis sugieren que ante la muerte iz #zero de uno de los fetos
con comunicaciones vasculares monocoridnicas, la placenta por algun factor trombofilico genera codgulos
que traspasan hacia la circulacién del fetosobreviviente ocasionando eventos cerebrovasculares hipéxicos, por
otro lado, la exanguinacién del mismo al reservorio de baja presion del feto muerto también podria ser causa
de PCI 5>59),

Los eventos cerebrovasculares agudo o ictus en el periodo fetal o neonatal pueden ser causa importante de
PCl espéstica unilateral, teniendo en consideracién que el embarazo y puerperio se caracterizan por un estado

(57

pro-coagulante como mecanismo de adaptacién a hemorragias 7). La placenta es uno de los principales

focos de codgulos ya que tiene dreas de bajo flujo que alteran la triada de Virchow, a su vez el feto posee
hematocrito elevado y mayor viscosidad sanguinea que lo predispone a sufrir eventos hip6xicos cerebrales %)

. Las trombofilias hereditarias o adquiridas pueden aumentar el riesgo de PCI, pero su rol no est4 totalmente

clarificado %, pero si se asocian a otros factores de riesgo su contribucién con la enfermedad puede ser
importante (60),

La preeclampsia especialmente de diagnéstico ante de las 34 semanas de gestacidn se asocia a mayor riesgo
de PCI, posiblemente debido al compromiso del suministro de oxigeno generando hipoxemiay dafo cerebral,
asi ademds de mayor susceptibilidad a presentar RCIU y parto pretérmino (6162) E] RCIU puede contribuir
con la fisiopatologia de la PCI, no obstante las evidencias no son definitivas, en primera instancia se piensa
que estos fetos sean mas susceptibles a la asfixia perinatal, por otro lado también se asocian a malformaciones
congénitas ©3),

De igual manera, las infecciones intrauterinas son uno de los principales factores de riesgo asociados a
PCl ya que las citocinas proinflamatorias juegan un rol importante en la induccién del parto pretérmino y la
leucomalacia periventricular (¢4) En un andlisis realizado en mas de 440 mil embarazos con una incidencia de

840 casos de PCI en Dinamarca durante los anos 1997-2003, se encontré que el antecedente de prescripcion

de antibidticos e infecciones genito-urinarias se asociaron a la incidencia de la enfermedad (©5) Por otro lado,
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un meta-analisis de 19 estudios de la literatura, evidenci6 que la corioamnionitis clinica se relaciond a més
riesgo de PCI en los productos pretérmino y a término .

La asfixia perinatal es un factor de riesgo importante en especial la severa, la cual se relaciona con la
variante espdstica bilateral y discinética, debido a que las zonas sub-corticales son muy sensibles a los eventos

hipé6xicos-isquémicos. Aproximadamente un 13% de los pacientes con encefalopatia neonatal por evento

hipéxico-isquémico desarrollan PCI 7, mientras que una revisién sistematica de la literatura indica que
entre 3-50% de los casos de esta enfermedad se deban a este factor de riesgo, aunque sugiere una importante
heterogencidad tanto en la definicidn de asfixia como de PCI (68). Hay que recordar para que se adjudique

la causa por asfixia perinatal deben cumplirse los criterios clinicos y de laboratorio ®) presentando un mayor

grado de discapacidad motora, disfuncién de la comunicacién no verbal y comorbilidades neuro-psiquiatricas
(69)

Otros factores como el kernicterus, convulsiones, infecciones postnatales en el sistema nervioso central
y traumatismos también pueden ser causa de PCI no congénita. Segun un estudio realizado en Europa, la
incidencia de PCI postnatal fue de 1,26 casos por cada 10 mil NV, siendo por causas infecciosas en el 50%,
(7971 En Australia,

los factores postnatales representaron el 10% de todas las formas de la enfermedad, siendo de importancia ya

episodios vasculares en 20% y traumatismos craneo-encefalicos en el 18% de los casos

que éstas son potencialmente prevenibles (72 El uso de esteroides postnatal para la reduccién del riesgo de
la displasia broncopulmonar también se ha asociado a mayor incidencia de PCI.

CARACTERISTICAS CLINICAS DE LA PARALISIS CEREBRAL INFANTIL

La PCI se considera dentro del sindrome de motoneurona superior con signos positivos y negativos, ambas
alteraciones motoras en pediatria han sido descritas de forma detallada en el “Grupo de Trabajo de los

desérdenes motores en la infancia” y su terminologfa es utilizada en esta revision 7+, Dependiendo del
sustrato neuroldgico afectado, se presentan las caracteristicas clinicas. Por ejemplo, debido a la falta de
inhibicién de los circuitos corticales se presenta espasticidad, distonia e hiperreflexia, por otro lado, los signos
negativos se deben a la pérdida o falta de desarrollo de los mecanismos de control propioceptivos que generan
principalmente paresia (debilidad muscular) o ataxia 7.

Por lo tanto, la evaluacion clinica de esta patologia se basa en la identificacion de la alteracién motora, ya sea
de la coordinacién de los movimientos o del tono muscular. Estos son los componentes principales de la PCI
que generan dificultades para caminar, comer, tragar, coordinar los movimientos oculares o articular palabras,
por lo tanto, trastornos neuroldgicos incapacitantes que no afecten de manera primaria los movimientos y

la postura; o que no se asocian a limitaciones de actividades, no se consideran parte del sindrome 7 La
historia clinica y la anamnesis son importantes para determinar los posibles factores de riesgo presentes que
contribuyeron a la lesién cerebral, ademds es importante llevar un desarrollo psicomotor estricto indagando
sobre los hitos alcanzados ya que es una enfermedad no progresiva 7).

En los pacientes con PCI, el desarrollo psicomotriz se ve interrumpido de forma temprana, usualmente
entre los 12-18 meses de edad, aunque en casos severos puede evidenciarse de forma mds precoz. Los retrasos
de hitos del desarrollo psicomotriz (corregidos para la edad gestacional) mds importantes que se deben
indagar son: (i) no sentarse a los 8 meses de edad; (ii) no caminar a los 18 meses de edad; (iii) preferencia
de una mano antes del afio de edad (6). La limitacién en las actividades es la consecuencia directa de estos
trastornos motores, que se acompanan generalmente con alteraciones perceptivas y cognitivas. La presencia
de signos neuroldgicos en el periodo neonatal como alteraciones del tono muscular o persistencia de reflejos
primitivos es inespecifica para realizar el diagnéstico de PCI, por lo que tienen una pobre correlacién

pronostica 78),
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Durante el tercer o cuarto trimestre de vida pueden surgir sintomas mas especificos que permiten la
clasificacién de la enfermedad, es decir, espasticidad, ataxia o discinesia que se relacionan a zonas especificas
de dano cerebral. Es imperativo determinar la etiologia de la PCI por las implicaciones terapéuticas o
prondsticas, por lo que suele indicarse la realizaciéon de resonancia magnética, ya que entre el 70-90% presenta
alteraciones visibles en este estudio de neuroimagen, como malformaciones congénitas, lesién en la sustancia

blanca, infartos focales, lesion cortical, sub-cortical o en los nicleos de la base 7). En el periodo neonatal y en
lactantes puede accederse a neuroimagen a través de la ecografia transfontanelar donde se consiguen observar
hemorragias interventricular o leucomalacia periventricular, pero también logran encontrarse otros signos
como ventriculomegalia aislada o hemorragias cerebelosas (50),

La manifestaciéon clinica motora predominante depende del sustrato neuroldgico afectado y del
mecanismo fisiopatoldgico que generd la lesién. En pretérminos con presencia de espasticidad bilateral, la
lesién generalmente se ubica en el drea periventricular afectando el tracto piramidal, estos pacientes pueden
evolucionar de forma silente las primeras 6-12 semanas. Posteriormente, se presenta un nino que adopta una
posicion semiflexionada con movimientos espontaneos, poco control del tronco, persistencia de los reflejos
primitivos y hallazgos de los signos piramidales. En el producto a término las lesiones se encuentran de forma
mayoritaria en zonas corticales asi como comunmente aparecen en las malformaciones congénitas (80) A
su vez, si estd presente la tetraplejia, puede deberse a hipoxia global severa o malformaciones congénitas con
compromiso bilateral donde los afectados con estas alteraciones son ninos que inician con hipotonia y luego
evolucionan a hipertonia, con persistencia de los reflejos primitivos y postura flexora en ambos miembros
superiores (7881),

En cambio, si se presenta espasticidad unilateral la causa mds probable sea por isquemia de un territorio
vascular situdéndose de forma més frecuente en el territorio de la arteria cerebral media izquierda. La
sintomatologia genera hemiplejia en la region facial, tronco y miembro superior, mientras que si se afecta el
territorio de la arteria cerebral anterior, la espasticidad es predominante en los miembros inferiores. Estas

lesiones son tipicas en el producto a término, mientras que en el pretérmino los dafios periventriculares siguen
(

con estructuras como el talamo, el nicleo estriado, sub-talamico, el claustro y el nucleo rojo. El nifo con estas

siendo las més frecuentes 73! ). La discinesia ocurre por afectacion sub-cortical en las conexiones neuronales
alteraciones presenta hipertonia rigida, distonia, atetosis y corea, pero los sintomas rara vez se manifiestan
en el periodo neonatal, éstos son progresivos de evolucion lenta que pueden completarse incluso hasta los 2
anos de edad. Por ultimo, en la variante atéxica la lesién ocurre en el cerebelo, los nifios con este subtipo de
PCI ademis presentan menos comorbilidades y debutan con hipotonia y retraso del desarrollo motor grueso
(78,81 )

En relacién a los sintomas neuroldgicos acompanantes, puede verse afectado el sistema sensorial por
la causa primaria que generd la patologia, o secundario a las limitaciones de aprendizaje o desarrollo de
experiencias perceptivas, que incluye también grados variables de retraso mental. Quedan excluidos de la PCI
los trastornos que generen retraso mental severo que no posean como componente principal alteraciones
motoras. Los déficits cognitivos asociados a la enfermedad son alteraciones en el aprendizaje, funcionamiento
gjecutivo, memoria, atencion y lenguaje (82)

Por otro lado, pueden presentarse trastornos del espectro autista, del humor, ansiedad o alteraciones del
suefo, asi como también cualquier tipo de convulsiones. En una investigacion realizada en més de 9.000
pacientes diagnosticados con la enfermedad en Europa entre 1976-1998, se encontrd que el 35% se veia
afectado por epilepsia, con una incidencia global de 0,69 casos de PCI asociada a esta variacién neuroldgica
por cada 1.000 NV. Por otro lado, determinaron que caracteristicas clinicas durante el periodo neonatal
como malformaciones congénitas, convulsiones, requerimiento de ventilacion asistida o ingreso a la unidad

de cuidados intensivos se asociaron independientemente con el desarrollo posterior de epilepsia 83 La
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presencia de esta alteracion afecta de manera importante la expresion clinica del sindrome, generando mayor

alteracién motora y retraso mental 9,
Es importante destacar que todas las manifestaciones clinicas de la PCI tardan en desarrollarse, por lo que

de manera general se acepta que el diagndstico definitivo se realice entre los 4-5 afos de edad 89 Por otro
lado, si bien el trastorno neuroldgico es no progresivo, la enfermedad sigue un patrén gradual de alteraciones
musculoesqueléticas que se dan de forma secundaria a los desbalances de la unidad musculo-tendén. Las
alteraciones més frecuentes son desplazamiento de cadera o contracturas musculares que deben ser vigiladas

de forma constante &

. Esto se acompana de cambios celulares como musculos cortos, pequefios, con
fibras musculares de didmetro reducido que ocasionan menor estiramiento; en presencia de contracturas se
evidencian menos sarcomeras anormalmente estiradas e hipertrofia de la matriz extracelular que contribuyen
con la debilidad e hipertonia (86),

La PCI provee ademds un modelo para el estudio de la neuroplasticidad del cerebro en desarrollo o
maduracién, pudiendo generarse reorganizaciones de las conexiones en la corteza motora afectada para
ser comandadas por otras dreas somatosensoriales ipsilaterales e incluso del hemisferio contralateral. Sin
embargo, esto no seria del todo beneficioso porque conlleva “movimientos espejos” que impiden la realizacion
de actividades bilaterales, por otro lado, no se tiene evidencia que exista neuroplasticidad en el sistema
sensorial %87 .

Escalas de clasificacion funcional

El uso de las escalas funcionales en la PCI es la estrategia mas aceptada en la actualidad ya que estos
instrumentos son mds consistentes, determinan la severidad, permiten el manejo clinico de acuerdo ala edad
y ala funcién alterada, asi como su seguimiento y comparacion epidemioldgica. Ademas, debido a su facilidad
pueden ser aplicadas por los profesionales de salud o por los cuidadores. Las escalas pueden evaluar la funcién
motora gruesa, la manipulacién de objetos por el miembro superior, la comunicacién; asi como realizar una

clasificacién funcional para comer y beber de forma segura y eficiente, es decir, indican c6mo el nifio se

desempena en sus actividades diarias (77) Las escalas de clasificacién funcional o los sistemas de clasificacién
mds utilizadas globalmente seran explicadas en los siguientes apartados:

“Gross Motor Function Classification System (GMFCS)”

La primera versiéon del GMFCS fue desarrollado por Palisano y cols en el afio 1997 como herramienta
para la evaluacién de la funcién motora gruesa de acuerdo a las habilidades para iniciar de forma auténoma
los movimientos, enfocdndose en la capacidad para sentarse, caminar o el requerimiento de sillas de ruedas u
otros dispositivos de ayuda. Esta escala permitia la clasificacion de los pacientes con PCI menores a 12 afos
de forma sencilla en 5 niveles ordinales y 4 bandas de edad donde se evaltian segtn los hitos del desarrollo

psicomotor (83) Posteriormente, en el ano 2008, fue revisada y expandida para su uso en adolescentes entre
12-18 anos de edad incluyendo ademds la interaccién del individuo con su medio ambiente, permitiendo de

estamanera una adecuada comunicacion entre los familiares y los profesionales de salud al describir la funcién

motora gruesa 89 Uno de los objetivos del tratamiento de la PCI es promover la independencia del nino,
en este sentido se pueden utilizar variedad de equipos de ayuda, por lo que el nivel funcional de esta escala

permite estimular de forma adecuada y prevenir complicaciones en los niveles menos limitados; o indicar los
soportes necesarios en aquellos con restricciones (19 De forma general, los niveles de clasificacién son (00,
- Nivel I: camina sin restricciones. Limitaciones para habilidades motoras avanzadas.
- Nivel II: camina sin aparatos de ayuda. Limitaciones para andar fuera de casa y calle.
- Nivel III: camina con ayuda de aparatos. Limitaciones para andar fuera de casa y por la comunidad.
-Nivel IV: propia movilidad con limitaciones. Puede transportarse a través de aparatos de movilidad fuera
de casay en la comunidad.
- Nivel V: movilidad limitada incluso con ayuda de aparatos tecnoldgicos.

“Manual Ability Classification System (MACS)”
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El MACS fue desarrollado por Eliasson en el ano 2006 como herramienta complementaria al GMFCS,
enfocdndose en la habilidad del nifio para manipular objetos con el miembro superior durante sus actividades
diarias. De igual forma, a través de una valoracién simple de 5 niveles ordinales que puede ser utilizada en
nifios entre 4-18 afios de edad, el MACS estd destinado a clasificar la funcionalidad segun patrones tipicos, no

para reflejar el mejor uso o las funciones individuales ©D_ Como el MACS no presentaba adecuada fiabilidad
inter-observador en los menores a 4 anos, la autora modificé y validé el Mini-MACS adaptado para su uso
en ninos entre 1-4 afos segun el desarrollo psicomotor 2) Los niveles de clasificacién son

- Nivel I: maneja objetos fécilmente.

- Nivel II: maneja la mayoria de los objetos pero la velocidad o calidad est4 reducida.

- Nivel III: maneja objetos con alguna dificultad y necesita ayuda para modificar o preparar actividades.

- Nivel IV: maneja un limitado niimero de objetos en un entorno adaptado.

- Nivel V: no maneja objetos.

“Commaunication Function Classification System (CFCS)”

El CECS fue desarrollado por Hidecker y cols en el afno 2011 para identificar los problemas de
comunicacién cotidiana en los pacientes con PCI. Al igual que las dos previas, es una escala de 5 niveles
ordinales disefiada para ser complementaria con el GMFCS y el MACS para realizar una valoracién funcional
global de la enfermedad. Esta se basa en la premisa que una adecuada comunicacién se debe tanto al recibir
como para enviar informacién, ademds permite evaluar cualquier método de comunicacién verbal y no verbal
tomando en consideracién si se desempefia adecuadamente con personas familiares o desconocidas. Los
niveles de clasificacién son 092

- Nivel I: remitente y receptor efectivo con personas familiares o desconocidos.

- Nivel II: remitente y receptor efectivo pero de ritmo lento con personas familiares o desconocidos.

- Nivel III: remitente y receptor efectivo con personas familiares.

- Nivel IV: remitente y receptor inconsistente con personas familiares.

- Nivel V: remitente y receptor raramente efectivo con personas familiares.

“Eating and Drinking Ability Classification System (EDACS)”

El EDACS fue desarrollado y validado por Sellers y cols en el ano 2014 considerando que los pacientes
con PCI pueden presentar alteraciones en la funcién de alimentacién por el pobre control motor (funcién
motora orofaringea). Esta escala puede aplicarse en ninos mayores a 3 afios de edad y otorga una clasificacion
ordinal en 5 niveles que se complementan con los 3 sistemas de clasificacién previos. Los niveles dela EDACS

son (90,94)

- Nivel I: come y bebe de forma segura y eficiente.

- Nivel II: come y bebe de forma segura pero con algunas limitaciones en la eficiencia.

- Nivel III: come y bebe con algunas limitaciones en la seguridad; puede haber limitaciones en la eficiencia.
- Nivel IV: come y bebe con limitaciones significativas en la seguridad.

- Nivel V: incapaz de comer y beber de forma segura; puede considerarse alimentacién por sonda para

proveer nutricion.

TRATAMIENTO Y PREVENCION: PERSPECTIVAS

El tratamiento es multidisciplinario y depende de factores como la neuroplasticidad, la extensién de la lesion
neuroldgica, el nticleo familiar y las metas planteadas. La identificacion precoz por parte del personal de salud
es indispensable para mejorar la funcién neuroldgica ya que la intervencién temprana puede optimizar la
neuroplasticidad, reducir el tiempo de diagndstico desde los 12-24 meses a menos de 6 meses por medio
de neuroimagen y evaluacién neurolégica estandarizada. Esta ha demostrado alta sensibilidad (86-98%),
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permitiendo mejorar las funciones motoras y cognitivas, prevenir complicaciones secundarias y mejorar la

calidad de vida del ntcleo familiar ©9.

En el afno 2017, el NICE (National Institute for Health and Care Excellence, por sus siglas en inglés) publicé
una guia de practica clinica para el diagndstico y tratamiento de la enfermedad sugiriendo que el segundo
debe dividirse en el manejo de la sintomatologfa motora y las comorbilidades que el paciente presenta (©.
En lineas generales, la gestion del trastorno motor debe ser individualizada, guiado a través de las escalas de
valoracién funcional y previniendo alteraciones musculo-esqueléticas secundarias. La fisioterapia, la terapia
ocupacional, el uso de ortesis y la terapia del lenguaje son frecuentemente utilizadas, ademds del manejo
temporal farmacoldgico con benzodiacepinas, baclofeno o la toxina botulinica para el tratamiento de la
espasticidad (%6

El manejo quirtrgico de la espasticidad es realizado por el ortopedista que ademds identifica y previene
las complicaciones osteomusculares; y el neurocirujano que puede realizar la rizotomia dorsal selectiva
para reducir la espasticidad, ademas de que se estd estudiando la implantacién de neuroestimuladores
de bajo voltaje en los nucleos basales para el tratamiento de la discinesia. Las comorbilidades médicas
o neuropsiquidtricas como epilepsia, desnutricion, susceptibilidad a infecciones o alteraciones visuales y

auditivas deben tener un manejo prioritario para mejorar su integracion a la sociedad 07,

Actualmente se siguen estudiando medidas neuroprotectoras como la induccién de hipotermia en sujetos
con encefalopatia neonatal o el uso profilactico de metilxantinas durante la extubacién endotraqueal de los
pacientes pretérmino para la prevencién de PCI ©®). El uso de eritropoyetina en la encefalopatia neonatal,
ictus isquémico o cardiopatia congénita ciandtica han demostrado su potencial uso como neuroprotector y
estd siendo evaluado en la actualidad en fase III de ensayos clinicos ) Otra estrategia en investigacion es
la terapia con células madres para restaurar las funciones cerebrales, siendo toleradas y evidenciando cierta
mejoria de la sintomatologfa, pero es necesario estudios a largo plazo que puedan determinar el impacto de
este tratamiento en los pacientes con PCI (100 ,101)

En la prevencién, el asesoramiento preconcepcional puede realizarse en mujeres con antecedentes de
aborto, parto pretérmino o malformaciones congénitas, a su vez, evitar estos factores de riesgo presenta
una ventana corta de accidn, en este sentido es importante la deteccion precoz y tratamiento de trastornos
tiroideos maternos, incompetencia cervical, infecciones intra-amnidticas o sepsis. El uso de esteroides
antenatales o sulfato de magnesio en personas con alto riesgo de parto pretérmino es una estrategia efectiva
para reducir las lesiones periventriculares, a su vez, un adecuado manejo intrahospitalario de las pacientes

con tecnologias que disminuyan la morbilidad perinatal y postnatal pueden influir de forma importante en

la reduccién de la enfermedad (1),

CONCLUSIONES

La PCI es una de las patologias del neurodesarrollo de mayor relevancia en la poblacién infantil, siendo una
de las principales causas de discapacidad motora lo cual afecta la independencia funcional y la integracién
del individuo a su comunidad, su incidencia ha disminuido de forma progresiva desde el siglo pasado, por el
control de los principales factores de riesgo, la mejora de la atencién perinatal y postnatal. Las caracteristicas
clinicas varian dependiendo del sustrato neurolégico afectado y la etiologfa, pero la valoracién por medio de
las escalas de clasificacion funcional es importante en el manejo de la enfermedad ya que permiten de una
manera consistente, sencilla y precisa la evaluacion y seguimiento de los pacientes. Por tltimo, su tratamiento
es multidisciplinario, por lo que deben disefiarse programas de atencidn especificos donde se le brinden todas
las herramientas a los sujetos y sus familiares para lograr el principal objetivo: alcanzar el mayor grado de
independencia funcional.
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