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XVI JORNADAS CI‘ENTiFICAS DE LA SOCIEDAD ESPANOLA
DE REHABILITACION INFANTIL

Madrid, 1y 2 de Abril de 2016

Mercedes Martinez Moreno
Seccion de Rehabilitaciéon Infantil. Servicio de Medicina Fisica y Rehabilitacion.
Hospital Universitario La Paz. Madrid.

La paralisis braquial neonatal (PBN) se presenta en el recién nacido como una extremidad débil o sin movimiento
con un balance articular pasivo mayor que el activo. Muestra una asimetria con el miembro contralateral en el
reflejo palmar y el de Moro presentes durante las primeras semanas de vida.

La paralisis braquial neonatal es una enfermedad conocida desde la antigliedad. Existen ya descripciones de
la misma desde la época de Galeno. Smellie en 1746 describidé por primera vez una paralisis transitoria en el
recién nacido. Duchenne, Erb, Klumpke, and Seeligmuller relacionaron las lesiones de determinadas raices con
los grupos musculares afectados. Pero fue gracias al inicio de las técnicas microquirurgicas cuando se produjo
el avance mas importante en el tratamiento de esta patologia. El Dr Narakas inici6 el tratamiento con técnicas
de microcirugia para tratar de paliar las secuelas de esta patologia desde la edad temprana hasta ese momento
tratado solamente con técnicas conservadoras y paliativas.

Clasicamente ha sido relacionada su etiopatogenia con una situacion de distocia del parto y con factores de ries-
go del propio recién nacido. Sin embargo en los Ultimos afos se ha observado que sélo en el 50% de los casos
existe alguno de los factores de riesgo clasicos, por lo que en la actualidad se recomienda cambiar la clasica
denominacion de pardlisis braquial obstétrica a paralisis braquial neonatal o perinatal.

La PBN ha variado también en los Ultimos afos en cuanto a su clasificacion, clasicamente se distinguian 6
grupos: paralisis de Duchenne- Erb, pardlisis de Klumpke, paralisis de tronco medio y superior, pardlisis total,
paralisis bilateral, sindromes fasciculares. En los ultimos afios tras los trabajos sobre evolucion de esta patologia
se han introducido otras clasificaciones, la mas utilizada es la clasificacion de Narakas recientemente modificada
por Al-Qattan. En esta clasificacion existen 5 grupos : tipo | corresponderia a la paralisis proximal con afectacion
de raices C5-C8, la tipo Il seria una paralisis proximal que se acompafiaria de afectacion de flexores dorsales de
mufieca, en el lla la recuperacién seria precoz mientras que en la llb la recuperaciéon no seria precoz. En el tipo
Il la afectacion seria global pero a diferencia del tipo IV en la primera no existiria signo de Horner.

La incidencia de la PBN se mantiene estable en general en todo el mundo o en ligera disminucién , mientras que
en Estados Unidos existen un crecimiento de la incidencia. Las tasas de incidencia se sitlan segun las series
entre un 0,5 y un 4 por mil recién nacidos vivos.

Las secuelas que pueden afectar todos los aspectos de la CIF, son variables y se estiman entre un 10 y un
20% de los pacientes. La recuperacion sigue unos patrones en el tiempo bien estudiados. También se sabe
que al menos, teéricamente, la recuperacion en la PBN puede estar influida por el desarrollo alterado de pro-
gramas de movimiento, esto nos explicaria el hecho que los nifios con PBN “olviden su miembro afecto” en
movimientos automaticos.

La PBN es una patologia compleja ya que se unen por un lado una fuerte carga emocional en los padres debido
al sentimiento de dano causado junto a la incertidumbre sobre las posibles secuelas tanto motoras como sensi-
tivas y estéticas. Ademas en los ultimos afios ha habido un cambio importante en el abordaje de esta patologia,
pasando de un tratamiento mayoritariamente conservador a un incremento de las cirugias tanto inicialmente
con cirugias primarias y selectivas como posteriormente con cirugias paliativas. Esto hace que los tratamientos
rehabilitadores se deban extender en el tiempo con cambios en relacién con las cirugias realizadas.
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Por todo ello se aconseja que estos pacientes sean derivados a centros especificos donde exista un equipo mul-
tidisciplinar, si no existe una recuperacion completa al final del primer mes.

En nuestro Hospital el equipo multidisciplinar esta constituido por un neuropediatra que es el encargado de reali-
zar los estudios electromiogréficos, una seccién de rehabilitacion Infantil compuesta por médicos rehabilitadores,
fisioterapeutas y terapeutas ocupacionales y una unidad especializada en cirugia de plexo braquial constituida
por cirujanos plasticos.

Los pacientes que acceden a nuestra Unidad Multidisciplinar son evaluados por los componentes de la misma,
iniciando de forma precoz el tratamiento rehabilitador mediante fisioterapia y terapia ocupacional. El tratamiento
rehabilitador debe ser:

Precoz: Debe iniciarse durante los primeros dias de vida.

Debe tener una continuidad: Para ello la cooperacion de los padres es necesaria. El programa se debe ajustar
a los cambios y a los otros tratamientos realizados ( toxina botulinica, cirugias, etc).

Los objetivos que se persiguen son: Preservar la movilidad articular, estimular la musculatura parética, norma-
lizar el desarrollo psicomotor, integracion de miembro afecto.

La toxina botulinica se utiliza tanto para tratar las cocontracciones como para tratar de equilibrar el disbalance
muscular entre los rotadores internos y externos o entre los flexores y extensores de codo.

Las ortesis durante la primera etapa de tratamiento se utilizan para evitar la deformidad de la mufieca — mano en
desviacion cubital por debilidad de flexores dorsales de mufieca, de uso preferentemente en reposo. En etapas
mas tardias en nifios mas afectados se utilizan también ortesis para mejorar la funcidén en supinacién o la pinza
realizadas en material ligero y de uso durante las actividades. También se utilizan yesos seriados o ortesis noc-
turnas par mejorar la extension de codo en casos de flexos mayores de 30°.

La cirugia como veremos en el desarrollo de las ponencias quirdrgicas son variadas, cada vez més selectivas,
intentando actuar sobre musculos concretos para tratar de mejorar patrones de movimiento y asi evitar la apari-
cion de deformidades 6seas.

A medida que el nifio crece se deben recurrir a programas de tratamiento dirigidos fundamentalmente a mejorar
la funcionalidad, entrenamiento de actividades de la vida diaria, mejorar manipulacién, favorecer actividades
bimanuales, mejora del movimiento automatico y el equilibrio en los nifios méas afectados. La actividad deportiva
como forma de mejora de la actividad y la participacién en nifios con PBN debe tener un papel importante en el
programa de tratamiento.
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Sandra Espinosa Garcia
Seccion de Rehabilitacion Infantil. Servicio de Medicina Fisica y Rehabilitacion.
Hospital Universitario La Paz. Madrid.

La pardlisis braquial congénita se define como una paralisis flacida de una de las extremidades superiores debido
a una lesioén en el plexo braquial, con rango de movimiento pasivo mayor que el activo.

Su incidencia es variable segun las estadisticas de cada pais, en nuestro pais no hay estadisticas globales, sin
embargo segun distintos autores oscila entre 0.4-5.1/1000 nacidos vivos, como promedio podemos hablar de
1/1000 nacidos vivos.!

Esta incidencia tiene variaciones si se trata de un paciente obtenido por parto vaginal (1.6/1000) o por ceséarea
(0.3/1000), si nos enfocamos en el tipo de presentacion, en los pacientes nacidos por parto vaginal y en presen-
tacion pélvica o podalica esta incidencia se dispara a 8.6/1000 nacidos vivos.?

La mayoria de las lesiones son leves y cerca del 70% presentan recuperacion funcional espontanea dentro de
los primeros 4-6 meses.

Aproximadamente el 30% presentara algun déficit funcional dependiendo de la gravedad de la lesion y de las
raices involucradas.®#

La determinacién de que la lesion del plexo ha ocurrido durante el parto es en gran medida subjetiva. Existe un
amplio debate sobre el origen real de la lesion que tiene connotaciones legales. Una lesion preparto puede diag-
nosticarse cuando se encuentran fibrilaciones desde el primer dia de vida extrauterina y cuando la duracion del
trabajo de parto ha sido menor de 24 horas, o cuando grandes potenciales de unidad motora estan presentes
durante los primeros 10 dias de vida. Una deformidad fetal o debilidad en el brazo no puede interpretarse como
una condicion sine qua non de un origen preparto de lesion del plexo braquial. El estudio electromiografico, sélo
es fiable cuando ha transcurrido tiempo después de la lesion.

De manera que, tanto antes del parto como intraparto los factores de riesgo de PBO son poco fiables, y su inci-
dencia sigue siendo un evento impredecible.

Existen, sin embargo, distintos factores que pueden estar relacionados con la lesién del plexo braquial en el
recién nacidos.

Factores de riesgo materno-fetales: La diabetes materna es un factor de riesgo de PBO junto con desarrollo de
fetos macrosémicos con peso de mas de 4.5kg al nacimiento.

Dentro de los factores maternos se encuentran las malformaciones uterinas, como el utero bifido, en el que
existe una restriccion en la cavidad uterina que puede original lesion o malformacion del plexo.

Sindrome de bandas amniéticas, no involucra directamente lesion del plexo, sin embargo, se ha demostrado su
participacion en la lesion de ramas distales del mismo.

Sindrome de varicela congénita, puede provocar dafio neuronal en los segmentos espinales relacionados con el
plexo braquial conduciendo a la malformacion del mismo.

El antecedente de PBO previa aumenta el riesgo de forma elevada. Puede existir una variabilidad congénita en
la formacion del plexo braquial., la incidencia encontrada en varios miembros de una familia podria ser sugerente
de herencia con expresion variable.5

Otra teoria controvertida es que la reduccion del area de superficie placentaria (Sindrome de Kaiser Wilhem)
origina hipoxia selectiva en zonas de irrigacion del plexo.5
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Factores fetales. Ademés de la macrosomia (>4.5 kg), la presentacion cefalica en si misma y con hombro
posterior.

Nifos de bajo peso en presentacion podalica, asociado a sufrimiento fetal o asfixia perinatal, con mayor vulnera-
bilidad de estructuras nerviosas al tratarse de un neonato hipoténico por hipoxia.

Otros factores de riesgo fetal incluyen disminucién movimientos fetales, por restriccion uterina o patologia de
SNC que pueden conducir a atrofia de los musculos de la cintura escapular y las articulaciones, por lo tanto un
plexo braquial mas vulnerable.

La presencia de una costilla cervical puede, mediante la modificacion de la anatomia de la regién alrededor del
plexo braquial, alterar la direccion del vector de la fuerza de estiramiento, aumentando su alineacién al eje mas
vulnerable del plexo braquial.

Patologia intrinseca del plexo braquial (neuropatia/neuritis braquial) podria disminuir su resistencia, haciéndolo
mas vulnerable a las fuerzas de estiramiento generadas por la contraccion uterina espontanea o traccion durante
el parto.

Patologias asociadas a PBO.€

Las directamente relacionadas con parto distécico: Cefalohematoma, fractura de clavicula, fractura humeral.
Torticolis congénita.

Las derivadas de la lesion del plexo: pardlisis facial, sindrome de Horner, paralisis frénica.

Exostosis de la primera costilla

Una masa 6sea debajo de la clavicula debe alertar a la posibilidad de exostosis de la primera costilla. No se sabe
si la lesion en estos pacientes es debido a la compresion o estiramiento del plexo braquial o si la lesion ocurre
antes o durante el parto.

Osteomielitis por estreptococo grupo B. El mecanismo de la lesion esta probablemente relacionado con la isque-
mia del plexo. La presentacion clinica se caracteriza por

aparicion repentina de debilidad brazo varios dias después del nacimiento.

Tumores. Los tumores procedentes de o relacionados con el plexo braquial en los recién nacidos son raros. In-
cluyen neurofibromas, tumores rabdoides y miofibroma. Los neurofibromas y miofiboroma producen monoparesia
lentamente progresiva que puede asociarse con parestesias hombro. Tumores rabdoides producen debilidad en
el brazo rapidamente progresiva y masa supraclavicular

Lesion del plexo braquial debido a tumores son el resultado de la compresion, la infiltracién, o ambos.

Hemangioma en cintura escapular es una causa poco frecuente, secundaria a la compresion o la privacion de
oxigeno. Este ultimo fenédmeno se produce por shunt de sangre arterial en el hemangioma.

Factores inherentes al parto.®

Periodo expulsivo: Distocia de hombros, se entiende que durante el parto se precisan maniobras adicionales,
manuales o instrumentadas. Suele asociarse a episiotomias G. 3-4, y con fractura concomitante de la clavicula
6 humero.

El parto instrumentado puede provocar traumatismo del plexo por compresién directa sumado a la lesién por
traccion.

Segunda etapa expulsivo prolongada.

Hombro posterior. Puede quedar atascado en el promontorio del sacro y causar lesiones en ese tramo en etapas
tempranas del parto.



Jornadas Cientificas de la Sociedad Espafola de Rehabilitacién Infantil | Volumen 6

10

A pesar del mejor control en la diabetes gestacional y la disminucidn en la tasa de ceséreas la incidencia de PBO
permanece igual.

En una serie de 1611 casos de PBO se encontr6 que el 47% de los casos no asociaba distocia de hombros o
traccion del plexo braquial..®

Hay evidencia de que la PBO puede ser resultado de un insulto en el Utero o puede estar relacionada con el
trabajo de parto en si, en lugar de la fase de expulsion exclusivamente.®

En una revision historica sobre la pardlisis de Erb, Sandmire y DeMott sugirieron que las fuerzas propulsoras ma-
ternos son los mas probable causa de la pardlisis del plexo braquial es decir a mala adaptacion intrauterina: la
fuerza de propulsion generada por las contracciones uterina (espontaneas o provocadas) antes o durante el parto
puede ser suficiente para interrumpir la continuidad de los haces nerviosos del plexo braquial si su resistencia
per se o la resistencia de las estructuras de la cintura escapular se reducen.

En base a esto, pensariamos que se trata de una maladaptacion intrauterina cuando se encuentra: una pobre
correlacién entre los factores predisponentes y el dafio braquial obstétrico, la participacion del hombro posterior,
la ocurrencia de otras lesiones congénitas de los nervios periféricos no relacionado con la traccion (como parali-
sis facial y del nervio peroneal), y la ausencia de traccion aplicada durante el parto vaginal o cesarea durante la
extraccion.
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Sl Pascual Pascual.
Servicio de Neuropediatria, HULP, UAM. Madrid.

La pardlisis braquial obstétrica es una alteracion relativamente frecuente en el recién nacido con una incidencia
de 0.6 a cinco por mil nacidos vivos.

Produce secuelas en alrededor de 30% de los casos.

El 90% de las PBO afectan a raices C5-C6 o al tronco superior.

La gravedad de la lesidn es variable desde la neurapraxia (que cura sin secuelas) hasta la irreversible neurotme-
sis 0 a la avulsion radicular, que no tienen posibilidad de regeneracion salvo que someta a tratamiento quirdrgico.
Con frecuencia la gravedad de la lesién es mixta dentro del mismo haz nervioso, sea la raiz, tronco, o division
del plexo braquial. Inicialmente desde el punto de vista clinico no es facil determinar el alcance de la lesion ya
que suele observarse una paralisis completa. La electromiograma fiable ayuda a determinar la gravedad de la
lesion cuando clinicamente existen dudas y esto es muy importante para el pronéstico y la determinacion del
tratamiento.

El objetivo de los estudios electromiograficos es:

1. Definir el tipo de lesion y la topografia de la misma

2. Ayudar al decidir el tipo de tratamiento quirargico y

3. Ayudar a definir el papel de las con contracciones en las secuelas de la PBO. La falta de movilidad de la
articulacion puede no solo deberse a paralisis, sino también a contraccioén simultanea de musculos antagonis-
tas, y el tratamiento sera diferente en uno y otros casos (Gu, 2000).

Las secuelas de la PBO pueden ser debidas a la debilidad muscular o al desequilibrio muscular que se origina por
la diferente afectacion de musculos agonistas y antagonistas en la movilizacién de las articulaciones. Esto lleva
consigo la deformidad progresiva y al final irreversible de la articulacion, especialmente de la glenoidea (Waters
2005; Blaauw, 2012).

Hay diferencias en los datos de la exploracion fisica y en la EMGréafica de los nifios con PBO, tanto por falta
de colaboracién y complejidad de movimientos complejos del brazo como por las peculiaridades del EMG en el
recién nacido y lactante. EI EMG tiende a sobreestimar el nUmero de unidades motoras, tiende a infraestimar la
denervacién porque puede persistir inervacion de lujo propia del feto, que es poco funcional pero que oculta los
signos de denervacion, y porque puede haber ramificacion axonal multiple en axones lesionados y que también
pueden ocultar parcialmente la denervacion (Ger van Dijk et al, 2001).

Es por ello que las mayores fiabilidades en el diagnostico de la gravedad de una PBO se consiguen con la con-
juncion de datos clinicos y de EMG (Malessy et al, 2009 y 2011). Los datos clinicos més fiables para distinguir lo
que después llegara a ser una lesidn grave (neurotmesis o0 avulsién) respecto de una leve (axonotmesis parcial)

11
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son la ausencia de rotacion externa activa del brazo, ausencia de flexion del codo, ausencia de supinacion y
de extension del codo, y los datos EMGraficos mas fiables son la ausencia de potenciales de unidad motora en
deltoides y en biceps braquial. Son menos sensibles y poco especificos la presencia de actividad espontanea de
denervacion en deltoides, biceps y triceps.

Como es logico, los datos clinicos son mas sensibles y especificos para predecir la lesién grave al cabo de un
mes y mas aun a los 3 meses de edad que de recién nacido. Sin embargo, los datos EMGraficos alcanzan ya al
mes de edad la misma especificidad y sensibilidad al mes de edad que a los 3 meses.

En conjunto, las mejores predicciones de gravedad de lesion se consiguen con la evaluacion de la flexion del
codo, de la extensién del codo y la ausencia de potenciales motores en el EMG del biceps, tanto al mes de edad
como a los 3 meses de edad.
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Dra. Paz Martin Maroto.

Seccion de Rehabilitacion Infantil. Servicio de Medicina Fisica y Rehabilitacion. Hospital General Universitario
Gregorio Marafén. Madrid.

El abordaje eficaz y eficiente de la paralisis braquial neonatal (PBN) implica el conocimiento de la evolucion natu-
ral del cuadro, manejo de las herramientas evaluadoras y recomendaciones terapéuticas, ya sean conservadoras
y/o quirdrgicas, ajustadas a la mejor evidencia cientifica existente en el momento.

Es importante que los profesionales médicos tengan un conocimiento profundo de las propiedades instrumenta-
les (validez y fiabilidad) de las escalas de evaluacién, y el objetivo concreto de la medicion, para la eleccién de
las herramientas mas adecuadas con confianza en los resultados del proceso valorado. De especial relevancia
en nuestro campo es la capacidad de la escala para la deteccién de cambios a lo largo del tiempo y ante inter-
venciones activas especificas.

Histéricamente, la mayoria de los instrumentos de medicion para PBN se han centrado en la funcién fisica, con
informacion limitada sobre el efecto que su lesion produce en la realizacién de sus actividades de la vida diaria,
ludicas, escolares y participativas; y el bienestar psicosocial del nifio. Pero desde hace afios, la atencién reha-
bilitadora, tiene como marco de referencia bio-psicosocial la Clasificacion Internacional de Funcionamiento,
Discapacidad y Salud (CIF- IA) de la Organizacion Mundial de la Salud. De manera que la evaluacion clinica
y funcional del nifio con PBN implica la medicion no solo de las alteraciones de las funciones y estructuras
corporales (la inspeccion, recorrido articular pasivo y activo, contracturas, valoracién muscular, desarrollo psi-
comotor, reflejos, etc); sino de las limitaciones de las actividades (coger objetos, comer, pintar, escribir, hacer
manualidades,...) o errores en praxias finas, y las restricciones en la participacion en su entorno familiar,
escolar y social.

Recientemente, se han publicado tres revisiones sistematicas que realizan un analisis exhaustivo de la estandari-
zacion, el contenido, las propiedades y utilidad clinica de las escalas de evaluacion existentes para la PBN; cate-
gorizandolas de acuerdo a la CIF-IA. De estos trabajos, se extrae que en la ultima década, el nUmero de medidas
de resultado publicadas en la literatura, para informar sobre la efectividad de las intervenciones conservadoras
ha aumentado considerablemente. Sin embargo, la mayoria de ellas se centran en la evaluacién de Funciones
y Estructuras Corporales, siendo menos numerosas las que analizan los resultados funcionales en los dominios
de Actividad y Participacion. Ademas, se detecta una escasa evidencia en cuanto a la fiabilidad y validez de su
aplicacion a pacientes con PBN; y hasta la fecha, ninguna de ellas ha evaluado la capacidad de respuesta.

Sobre esta base, los métodos de evaluacion publicados para la valoracion de los nifios con PBN en su primer afio
de vida, con mejores propiedades psicométricas son:

La Escala del Movimiento Activo (AMS), que considera variables de la funcién corporal en lactantes y ni-
fos pequenos.

El Pediatric Evaluation of Disability Inventory (PEDI), que evalla la actividad/participacién en nifios de 6
meses a 7 anos.

La Assisting Hand Assessment AHA (Evaluacién de la Asistencia de la mano), que evalla actividad/partici-
pacion en los ninos desde la edad de 18 meses.

El cronograma de realizacion de las distintas evaluaciones descrito, pueden variar de una institucion a otra, pero
en lineas generales se acepta, realizar una primer valoracion en las primeras 48 horas de vida, y las sucesivas a
las dos/tres semanas y posteriormente mensuales; con especial interés en los momentos de probable indicacion
e intervencion quirdrgica (tercer, 6°, 9°y 12° mes de vida).

13
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En cuanto al tratamiento conservador, estan descritas infinidad de técnicas y terapias, dependiendo del momen-
to, la evolucién de la lesién y del desarrollo del nifio con PBN. Sus bases tedricas tienen una calidad metodo-
l6gica muy variable, aunque con aspectos comunes entre ellas. La demostracidn cientifica de su eficacia, o la
superioridad de un método sobre otro, no ha sido posible hasta la fecha, pero el hecho de que no exista dicha
verificacion, no significa que las técnicas sean ineficaces. Las recomendaciones se basan en estudios observa-
cionales, o en estudios de casos, que comparan diferentes intensidades o diferentes modalidades de tratamiento.
Por esta razon, muchas de las intervenciones se basan en recomendaciones de expertos.

Asi mismo en los ultimos afos, se esta reconociendo y potenciando el papel de la familia, como pilar fundamental
en la seleccion, direccidn y aplicacion de los distintos tratamientos, dentro del entorno del hogar.

Los objetivos del tratamiento rehabilitador, deben ser realistas y consensuados por la familia y todos los inte-
grantes del equipo interdisciplinar para que el nifio tenga un desarrollo normalizado similar a sus iguales. Es-
pecificamente destacar en este primer afio de vida: educar en el cuidado, posicionamiento y actividades vida
diaria (A.V.D), mantener la movilidad articular completa y potenciar la musculatura sana, evitar deformidades
musculotendinosas y osteoarticulares secundarias, estimular la contraccién de los misculos paréticos, prevenir
la aparicion de movimientos compensatorios, evitar o disminuir la discapacidad secundaria, y mantener los pa-
trones motores corticales adecuados.

El inicio activo del tratamiento debe ser precoz, siempre y cuando no existan lesiones 6seas asociadas, reco-
mendando en estos casos una inmovilizacion del miembro superior en adduccion y rotacion interna, durante las
dos/tres primeras semanas; y debe tener continuidad durante este primer afio de vida, con revisiones mensuales,
para la valoracion del progreso funcional y replanteamiento de futuros objetivos.

En conclusion, es primordial que todos los profesionales de la salud implicados en la atencion del paciente con
PBN, utilicen herramientas de evaluacion consensuadas, que evallen los distintos dominios de la CIF-1A, para
la eleccion éptima y comparacién de las distintas estrategias de tratamiento que permitan obtener el mejor resul-
tado funcional de estos pacientes.

BIBLIOGRAFIA

1. Bialocerkowski A, Kurlowicz K, Vladusic S, Grimmer K. Effectiveness of primary conservative management
for infants with obstetric brachial plexus palsy. Int J Evid Based Healthc 2005; 3: 27—-44.

2. Bialocerkowski A, O'Shea K, Pin TW. Psychometric properties of outcome measures for children and ado-
lescents with brachial plexus birth palsy: a systematic review. Dev Med Child Neurol 2013, 55: 1075-1088.

3. Curtis C, Stephens D, Clarke HM, Andrews D: The active movement scale: an evaluative tool for infants with
obstetrical brachial plexus palsy. J Hand Surg Am 2002; 27:470-478.

4. Chang KW, Justice D, Chung KC, Yang LJ. A systematic review of evaluation methods for neonatal brachial
plexus palsy: A review. J Neurosurg Pediatr 2013 Oct; 12(4): 395-405.

5. Eng GD, Binder H, Getson P, O’ Donnell R: Obstetrical brachial plexus palsy (OBPP) outcome with conser-
vative management. Muscle Nerve 1996; 19: 884-891.

6. Ho ES, Curtis CG, Clarke HM. Pediatric Evaluation of Disability Inventory: its application to children with
obstetric brachial plexus palsy. J Hand Surg Am. 2006 Feb; 31(2):197-202.

7. Krumlinde-Sudholm L, Holmefur M, Kottorp A, Eliasson AC. The assisting hand assessment: current eviden-
ce of validity, reliability and responsiveness to change. Dev Med Child Neurol 2007; 49: 259-64.

8. Organizaciéon Mundial de la Salud. Clasificacion Internacional del Funcionamiento, de la Discapacidad y de
la Salud: version para la infancia y adolescencia: CIF-IA. Version espafiola. 2011

9. Sarac C, Duijnisveld BJ, Van der Weide A, Schoones JW, Malessy M, Nelissen, Vliet Vlieland TPM. Outcome
measures used in clinical studies on neonatal brachial plexus palsy: A systematic literature review using the Inter-
national Classification of Functioning, Disability and Health. Journal of Pediatric Rehabilitation Medicine 2015; 8:
167—186.

10. Yang LJ. Neonatal brachial plexus palsy. Management and prognostic factors. Seminars in Perinatology
2014; 38: 22-234.



Jornadas Cientificas de la Sociedad Espanola de Rehabilitacién Infantil | Volumen 6

Sl Pascual Pascual
Servicio de Neuropediatria, HULP, UAM. Madrid.

A diferencia de lo que ocurre en la paralisis braquial del adulto, en la PBO las secuelas pueden ser debidas a la
debilidad muscular o al desequilibrio muscular que se origina por la diferente afectacién de masculos agonistas y
antagonistas en la movilizacion de las articulaciones y también a la frecuente contraccion simultanea de muscu-
los antagonistas. Todo ello lleva a la deformidad progresiva, y al final irreversible, de las articulaciones, especial-
mente de la glenoidea (Waters 2005; Blaauw, 2012; Hullenberg, 2014), de modo que tan pronto como el primer
afno de la vida se puede observar una subluxacién posterior de la cabeza humeral. De hecho, no hay una corre-
lacidon de las secuelas articulares con la gravedad o la extension de la denervacion. Se documenta en la literatura
una mayor afectacion articular del hombro en los pacientes con conservacion de movimientos de los dedos que
en aquellos sin movimiento de los mismos (C7-C8) (Nath et al, 2010 y 2013). Los movimientos mas afectados son
la rotacion externa y la elevacion y abduccion del hombro, y la supinacion (Hoeksma, 2004, Hullenberg, 2014).

Los tratamientos dependeran de cual es la causa fundamental del déficit funcional. Si la lesion es exclusivamente
neurapraxia, la PBO curara sin secuelas tanto si es bien tratada como sin tratar, y esto afortunadamente ocurre
en el 60-70% de los casos.

En alrededor de 1/3 de los casos restantes, el problema fundamental es la debilidad (paralisis), con lesion de
similar gravedad de unas y otras ramas del plexo. En ellos la toxina botulinica no solo tiene ningun papel, sino
que perjudica al aumentar la gravedad. Si la paralisis es total o subtotal estara indicada la cirugia precoz, neuro-
rreparadora, de acuerdo a la opinién generalizada en la literatura, precedida y seguida por rehabilitacion fisica.
En los casos con lesion leve y uniforme, el tratamiento sera la rehabilitacion funcional.

La distincion de qué casos tienen afectacion leve y cuales son graves se lleva a cabo por evaluacion combinada
clinica y neurofisiologica (ver la ponencia del papel de la EMGrafia en el diagnostico de la PBO).

En los dos tercios restantes, las secuelas se deben a una combinacion de debilidad (paresia) de algunos mus-
culos y de menor afectacién de sus antagonistas, o a la co-contraccion de ambos. En estos casos, las terapias
funcionales por si mismas no contribuyen a uniformizar la afectacion sino a exagerar la asimetria y al final, a pro-
ducir deformidad articular. El papel de la toxina botulinica es ayudar a la fisioterapia a equilibrar temporalmente la
afectacion permitiendo mantener el rango de movimiento articular. El diagnostico de estas alteraciones se realiza
por un conjunto de datos clinicos, de movilidad activa y pasiva de cada grupo muscular) y neurofisiolégicos (EMG
de superficie, EMG de aguja, y estudio de conducciones motoras para medir la amplitud de los potenciales evo-
cados motores o “indice de viabilidad axonal”) y de las secuelas mediante neuroimagen (RM, TAC o ecografia)
(Smith et al, 2016). En los casos con lesidn subtotal o total de alguno de los nervios, es recomendable la cirugia
temprana para mejorar las aferencias. Pero el efecto de la misma se demora varios meses durante los cuales va
a persistir o incrementarse la restriccion del rango de movimiento articular, de modo que la toxina botulinica en
los musculos antagonistas contribuye a mantener el rango articular (Rollnik, 2000; Pascual Pascual, 2006 y 2010;
Nath, 2010; Waters, 2005; Basciani, 2006; Yang, 2014) que, de otro modo, tiende a disminuir.
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El manejo de la PBN requiere de un equipo multidisciplinario, un tratamiento y seguimiento prolongado. El inicio
precoz del tratamiento rehabilitador y la colaboracién de los padres son indispensables.

En la valoracion inicial del nifio con PBN en sus primeros dias de vida realizaremos la historia clinica, con espe-
cial atencién a los siguientes aspectos: los antecedentes obstétricos; la actitud postural y movilidad espontanea;
el reflejo de Moro, de prension palmar y ténico cervical; las lesiones asociadas; la inspeccion ocular y abdominal
(Sindrome de Horner; paralisis nervio frénico); la funcion motora y sensitiva y por dltimo, la movilidad pasiva
articular de miembros superiores. En las VALORACIONES SUCESIVAS nos fijaremos especialmente en la RO-
TACION EXTERNA CON HOMBRO EN ADDUCCION, cuya limitacion sera un signo de alarma, ya que indica
la presencia de una displasia gleno-humeral, que puede aparecer en etapas muy tempranas. Las escalas de
valoracion que vamos a emplear se ha descrito en presentaciones previas: Active movement scale; Escala Mallet
modificada; Escala de mano de Gilbert-Raimondi; Escala sensitiva de Narakas.

PLAN REHABILITADOR TRAS CIRUGIA DE REPARACION DE PLEXO

Se reinicia el tratamiento en cuanto se retira la inmovilizacion (5-6 semanas), con fisioterapia y terapia ocupa-
cional, con los siguientes objetivos: cuidados de la cicatriz; movilizaciones pasivas y asistidas en cuanto sea
posible; estimulacion sensitiva; tratamiento postural; ejercicios de integracion cortical de los nuevos movimientos.
La terapia ocupacional es fundamental, y sus objetivos son: estimular la integracion en el esquema corporal; fa-
vorecer las reacciones de apoyo laterales y en posicién cuadripeda; estimular la manipulacion bimanual; realizar
movimiento correcto y coordinado; desarrollo de las AVD adaptadas a la edad del nifio; estimular participacion
en actividades ludicas y deportivas que estimulen los reflejos y funcionalidad de ambas articulaciones (natacion
sobre todo dada su corta edad). Las revisiones médicas se realizan a los 1, 2, 3, 6 y 9 meses. Michaud y cols
proponen un programa domiciliario de ejercicios y actividades orientados a nifio, en funcién del procedimiento
quirurgico, y en los casos de nifios con un desuso del miembro, un programa modificado de terapia de restriccion
del lado sano. La ELECTROESTIMULACION es empleada por casi todos los autores tras cirugia de plexo, pero
sin especificar frecuencia, intensidad y tipo. Casi todos admiten que su uso es controvertido, ya que la literatura al
respecto es muy escasa. Existen trabajos sobre terapia de restriccion del lado sano y kinesiotaping, con mejoria
en los nifos en las que se emplea frente a terapias convencionales.

Sin embargo quedan algunas cuestiones sin resolver, como son la frecuencia de sesiones, cronograma detallado
de evolucion de ejercicios y duracion en el tiempo de las terapias, aunque sabemos que deben ser prolongadas.
Ante una falta de evolucion positiva ;,cémo saber si no se ha producido la reinervacién adecuada o si es dema-
siado pronto para ver resultados? La comunicacién entre los cirujanos y rehabilitadores es fundamental.

PLAN REHABILITADOR TRAS CIRGIA SOBRE HOMBRO

Se estima que existe recuperaciéon completa de la PBN en 60-66%. Los disbalances musculares ocurren en 1/3
de las lesiones que no son neuroapraxia. Con el tiempo, van a dar lugar a contracturas y deformidades 6seas,
para las que seran necesarias intervenciones de cirugia ortopédica. Tras ellas el tratamiento rehabilitador va a
ser fundamental. Después de la liberacion quirargica del hombro, abierta o artrocdspica, y la inmovilizacion, que
se mantiene sobre unas 6 semanas, se reinicia inmediatamente el tratamiento rehabilitador. De nuevo llama la
atencion la ausencia de estudios bibliograficos acerca de protocolos especificos de tratamiento.

La osteotomia humeral desrrotatoria mejora la funcion del miembro superior mediante la reorientacion del arco
de rotacion del hombro hacia un rango mas funcional, y coloca la mano en mejor posicion. El tratamiento rehabi-
litador comienza inmediatamente tras retirar la inmovilizacion postquirdrgica. Cuando se confirma el buen estado
6seo, se inicia terapia fisica encaminada a mejorar los arcos de movilidad y fortalecimiento muscular.
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TRATAMIENTO TRAS INFILTRACION CON TOXINA BOTULINICA (TXB)

La TXB se usa sobre los musculos no afectos por la PBN, antagonistas de los afectos, para facilitar su relajacion.
Mientras, se fortalecen los agonistas y se mejora el movimiento articular. El objetivo es facilitar la practica de
patrones motores sinérgicos y conseguir un aprendizaje motor: el cambio, permanente en el tiempo, en la funcio-
nalidad motora. No sustituye a la cirugia, pero puede suponer una opcion eficaz de tratamiento en determinados
nifos. La decision debe ser individualizada para cada nifio. Tras la inyeccion, la mayoria de autores emplea una
ortesis para estiramiento continuo de la musculatura tratada con toxina durante 3-6 semanas.

El tratamiento con TXB debe acompafiarse siempre de terapia ocupacional y fisioterapia, haciendo énfasis en
la recuperacion de la funcion e integracion del miembro afecto en el esquema corporal, mediante actividades y
ejercicios, y un programa domiciliario. El objetivo es facilitar la funcién sinérgica entre los grupos musculares para
mejorar la calidad de los movimientos del MMSS y en ultimo caso, mejorar la funcion.

TRATAMIENTO REHABILITADOR TRAS CIRUGIA DE CODO

El flexo de codo es causa discapacidad funcional y alteracion cosmética. La prevalencia es del 48% (>10°), y en
el 36% de los casos es mayor de 30°. Los tratamientos conservadores son los yesos correctores en contracturas
> 40° y las ortesis nocturnas entre 20°-40°, o bien el uso de yesos como tratamiento inicial de contracturas seve-
ras y las ortesis como mantenimiento posterior. Cuando existe un biceps débil puede aparecer una contractura
en pronacién, que dificulta aseo y actividades deportivas, y que empeora la apariencia de rotacion interna. La
contractura en supinaciéon del antebrazo es especialmente incapacitante (pej, impide usar un teclado). Aparece
en niflos con lesion completa, si el biceps se recupera pero no lo hacen los flexores/pronadores de antebrazo. El
tratamiento rehabilitador tras la cirugia de transferencias tendinosas sobre antebrazo incluye los cuidados de la
cicatriz, las movilizaciones pasivas y asistidas, la estimulacion de la movilidad activa, la estimulacién sensitiva,
el tratamiento postural y el uso de ortesis nocturnas, los ejercicios de integracion cortical, el entrenamiento en
AVDs.
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Ana Magallén
Unidad de Fisioterapia de la Seccion de Rehabilitacion Infantil.
Hospital Universitario La Paz.

INTRODUCCION

No existen dos pardlisis braquiales iguales, existen elementos comunes pero con gran variedad de manifesta-
ciones clinicas, especialmente en el grado y distribucion de la afectacién motora. Es primordial iniciar una ac-
tuacion precoz, porque las secuelas de la lesion evolucionan de forma rapida. Cabe destacar la importancia de
asesorar e implicar a la familia en el tratamiento. El tratamiento de fisioterapia no tiene efecto directo sobre la re
inervacion , pero si sobre la instauracion de las deformidades y mejora de la funcionalidad, ayudando al nifio a
tomar interés sobre su extremidad.

Kinesiotapping- vendaje neuromuscular.
Tonifica o destensa la musculatura
Mejora la circulacion sanguinea y linfatica
Disminuye el dolor e inflamacion
Estabiliza la articulacion
Mejora la alineacion del miembro

El vendaje neuromuscular tiene la capacidad de reeducar el sistema musculo esquelético y propioceptivo, me-
jorando la postura del paciente, gracias a la informacion sensorio motriz que le aporta. Se diferencia de otros
tipos de vendaje en que este no restringe el rango de movimiento. Es un complemento en los procedimientos
terapéuticos ya que puede mejorar la fuerza , propiocepcion , control... gracias a que sitia al miembro en posi-
cién correcta.

La técnica consiste en la aplicacion sobre la piel de un material de venda elastica adhesiva y porosa con distin-
tos grados de tension. EI movimiento y la actividad muscular actian a través de la venda que facilita y acelera la
llegada de los elementos necesarios para su recuperacion. La piel de los nifios por sus caracteristicas intrinse-
cas, es especialmente sensible a la informacidn propioceptiva transmitida por el kinesiotape.

Miofascial:
Devuelve elasticidad, elongacién y mayor movilidad al musculo
Disminuye el dolor(eliminacion de puntos gatillo y bandas tensas)
Aumenta la amplitud articular por la disminucion de las restricciones locales
Restaura el equilibrio entre agonistas antagonistas
Produce una profunda relajaciéon

Consiste en realizar fuerzas de estiramiento y compresion mantenidas de la fascia.

Los desequilibrios posturales, la lesion, la cirugia, la inflacidn, la presion y tensibn anormales provocan restriccio-
nes de la fascia que pueden desembocar en dolor y disminucién de la funcidén debido a la formacion de bandas
tensas.

CONCLUSIONES

La intervencién temprana del equipo rehabilitador es fundamental para evitar las secuelas y prevenir en la medi-
da de lo posible la cirugia.

La fisioterapia es importante y debe continuar a lo largo de todo el periodo de crecimiento.
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Todo el equipo multidisciplinar debe de estar informado de los objetivos funcionales del tratamiento y participar
en ello, siguiendo todos la misma linea de objetivos.
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Emily Ho, BScOT
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Between five to nineteen percent of children with Obstetrical Brachial Plexus Palsy

(OBPP) have permanent loss in motor and sensory function in their upper extremity. These
children may become future candidates for rehabilitation and surgical interventions to optimize
upper limb function. Functional evaluation of the upper extremity is essential to determine
candidacy for treatment. The World Health Organization, International Classification of
Functioning, Disability and Health (ICF) has been adopted by clinicians and researchers to define
function in children with OBPP. This is a biopsychosocial model of disability that classifies
function as body function and structures, activities and participation. Most commonly,

treatment recommendations are based upon the clinician’s objective evaluation of impairment.
However, evaluations of activity and participation are important because these decisions must
also consider the child and family’s values and unique functional and aesthetic goals. Therefore,
the inter-professional team that includes the child and family must balance the potential gains
and/or losses in upper extremity function, and consider whether the intervention will improve

overall attainment of activity and participation goals.

The purpose of this presentation is to provide an overview of the functional measures
used with children with OBPP and their application. An emphasis will be placed on describing
the development of the Brachial Plexus Outcome Measure (BPOM) and its application to clinical

decision-making regarding secondary surgical procedures for children with OBPP.
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SERIAL CASTING AND SPLINTING FOR ELBOW FLEXION CONTRACTURES
IN CHILDREN WITH OBSTETRICAL BRACHIAL PLEXUS PALSY

Emily Ho, BScOT

Universidad de Toronto

Elbow flexion contractures are common sequelae in obstetric brachial plexus palsy. The reported prevalence
of such contractures ranges between 48 to 85%. The etiology of these contractures remains unclear. The best
management of these contractures has not yet been determined. Nonsurgical treatment involving serial casting
and splinting has been shown to be effective in reducing the contracture. However, long-term adherence to night
splinting is required to maintain treatment effects.

The purpose of this presentation is to describe a rehabilitation protocol for serial casting and splinting of elbow
flexion contractures in children and adolescents with obstetrical brachial plexus palsy. The effectiveness of this
rehabilitation treatment will be discussed using evidence from a retrospective case series. The effects of treatment
adherence on long-term outcomes will be highlighted. Lastly, the child’s perspective of this treatment will be
discussed using evidence from a qualitative study that was conducted with young adults who underwent this
treatment during childhood.
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Dra Beatriz de la Calle
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ACORTAMIENTO DEL MIEMBRO AFECTO (1)

La lesion del plexo braquial neonatal afecta el desarrollo de las extremidades superiores; Se observa una dismi-
nucion de la dimensién del miembro superior afecto con PBN en comparacion con el lado sano, independiente-
mente de reactivacion de la funcidbn motora. Si se encontrd una diferencia ES entre la disminucion de la longitud
y la anchura de la mano y su funcionalidad (util/no Gtil)

Esta alteracion se desarrolla en la primera infancia y no aumenta con la edad.

Si hay relacion ES entre el tamafio de antebrazo y mano, dependiente del tipo de procedimiento quirdrgico
(menor desarrollo en reconstrucciones microquirirgicas: neurorrafia directa,injertos n sural: correspondientes a
lesiones totales del plexo). No hay correlacion entre el tiempo de realizacion del procedimiento quirdrgico y el
grado de falta de desarrollo de las extremidades superiores.

El miembro afecto con una PBN tipicamente tiene postura en rotacion interna de hombro, flexo de codo y prona-
cion del antebrazo.

PERDIDA DE BALANCE ARTICULAR Y/0 BALANCE MUSCULAR (2)

C Strdmbeck realiza un seguimiento a largo plazo de secuelas de PBN (2-15 afios tras la instauracion de la
lesion; implica estabilizacion de la secuela 2-3 afios), valorando los cambios en balance articular (BA) del
miembro afecto.

En el seguimiento, hubo mejoria del BA y la funcién global del hombro en pacientes operados y no operados,
siendo mas importante la mejoria de los operados, sobre todo a expensas de la ganancia en rotacion externa
del hombro.

En relacion al codo, hay un deterioro en el seguimiento del 31% de los pacientes, sobre todo en extensién; se
parte de un rango de falta de extension de < -25° (45% de los pacientes) y de -25 a -90° (otro 45%).

El 40% de las PBN (lesion izda) eran diestros; del 60% con lesion PBN derecha, mas de la mitad cambiaron la
dominancia y eran zurdos. Hay una mejoria de la fuerza de prension y agarre, y en el test de pick up; se desco-
noce la influencia que la edad, la evolucidén natural del nifio y las actividades deportivas tienen en esta mejoria
de la destreza manual.

ALTERACIONES DE LA SENSIBILIDAD (3)

Hay una excelente recuperacion de la funcidén sensorial a los limites normales en todos los dermatomas en al
menos un parametro (test algodén, pinchazo, s posicional). Las sensaciones restauradas estan bien localizadas
en los dermatomas correspondientes, y los umbrales térmicos son similares a los de la extremidad sana.
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La recuperacién del SNS colinérgico es peor, asi como la recuperacion motora (mediocre en comparacién con al
recuperacion sensorial).

Estos hallazgos se confirman en los estudios neurofisiologicos (4): Se observan multiples anomalias en EMG
en pacientes con PBN incluso los de recuperacion completa; los cambios EMG en deltoides se deterioran con el
tiempo; la sensibilidad tiene menor afectacion que la funcién de la neurona motora.

Esto nos permite definir unas diferencias fundamentales entre PBN y PB del adulto.

PB NEONATALen adultos PB adultos

.z . +++ -
Restauracion sensorial ) _ B
Estimulo mal identificado
Plasticidad SNC +++ -
(localizacioén de la sens Sensacién mal localizada

restaurada en dermatomas)

- +++

Alodinia, hiperalgesia (& a reiner-

Dolor neuropatico o
vacion)

Dolor central (& avulsion)

Lenta (motora >4a,
Recuperacion por injertos

sensitiva-nociceptiva >5a)

INFLUENCIA EN EQUILIBRIO Y COORDINACION (5)

Valoradas la motricidad gruesa, coordinacion de miembros superiores y motricidad fina (BOT-2) y destreza ma-
nual, habilidades con la pelota y equilibrio (MABC-2), se observa que un 66.67% estan por debajo del promedio
en la prueba de MABC-2; y en BOT-2, aunque la mayoria estan en porcentaje medio, aun hay un 28% que se
sitla por debajo del rango promedio. Asociado a bajas puntuaciones de MABC-2 y BOT-2, se describe en ASK-p
(medida de autoinforme de la discapacidad fisica), algun grado de discapacidad en el 66% de los participantes.

En conclusién, la mayoria de la poblacion de estudio anot6 en las categorias de riesgo o dificultad importante
para mantener el equilibrio en la MABC-2, de modo que la rehabilitacién del equilibrio puede ser un complemento
valioso en el tratamiento de los nifios con PBN.

ACTIVIDADES Y PARTICIPACION

En nifios 7-8 afos (6): mediante cuestionario rellenado por padres, percepcion de recuperacion de la PBN en el
66% de los nifios con casi un 60% de funcion normalizada del brazo. Hay discrepancia entre la funcién del brazo
y las limitaciones en la actividades bimanuales; méas nifios alcanzan una puntuacién maxima ABILHAND-kids
que una puntuacion maxima Mallet. Un 40% tiene dificultades en la escritura, principalmente en la velocidad o
se cansan antes; hay preferencia de uso de la mano no afecta. Mantenian una escolarizacion normal, con ayuda
en el 34% (lectura, escritura); participan en actividades de deporte de equipos (40%) y actividades deportivas
individuales (70%).

En adolescentes (7, 8): se pasa un cuestionario de autoinforme a 51 adolescentes con secuelas de PBN (3 nive-
les funcionales: NF1 afectaciéon 1 articulacion; NF 2 afectacion 2 articulacioes; NF 3 afectacion 3 articulaciones),
se compara con 116 controles.
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Los adolescentes con PBN tenian intereses, actividades y una vida social al igual que las de los adolescentes
en el grupo de comparacion, por tanto, su participacion no fue diferente. Hay diferencias en la autoestima de los
encuestados en las actividades de deportes : menor en los sujetos con PBN especialmente en aquellos con una
paralisis total. Sin embargo, cuando los encuestados podian elegir su actividad motora, percibian su capacidad
de ser tan buena como sus comparfieros sin discapacidad. El grupo PBN estaba mas preocupado por el riesgo
de lesiones a su extremidad afectada.

En adultos (9): 40% avergonzados por su apariencia, la diferencia en la forma de su brazo y hombro afectado, y
por su torpeza en el movimiento; refieren problemas de dolor musculoesquelético por sobreuso articular. Muchos
hicieron hincapié en su lucha con las actividades diarias, y a veces parecian abrumados por sus dificultades cada
vez mayores y temian por el futuro (“la discapacidad aumenta a medida que envejezco”).

1. Gosk et al (2014). The effcet of perinatal brachial plexus lesion on upper limb development.

2. Strombeck C et al (2007). Long-term follow-up of children with obstetric brachial plexus palsy I: functional
aspects.

3. Anand P and Birch R. (2002). Restoration of sensory function and lack of long-term chronic pain syndromes
after brachial plexus injury in human neonates.

4. Strémbeck C et al (2007). Long-term follow-up of children with obstetric brachial plexus palsy Il: neurophy-
siological aspects.

5. Bellows et al (2015). Coordination and Balance in Children with Birth-Related Brachial Plexus Injury: A Pre-
liminary Study.

6.  Sparergaren et al (2011). Aspects of activities and participation of 7e8 year-old children with an obstetric
brachial plexus injury.

7. Fernell E, Strombeck C. (2003). Aspects of activities and participation in daily life related to body structure
and function in adolescents with obstetrical brachial plexus palsy: a descriptive follow-up study.

8. Bergman D. (2015). Assessment of self-determination in adolescents with neonatal brachial plexus palsy
(NBPP).

9. Parttridge, C. (2014). Obstetric brachial plexus palsy: increasing disability and exacerbation of symptoms
with age.
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Juan Marin Ojeda.
Médico Rehabilitador.
Hospital Aita Menni.

FUENTES DE INFORMACION MEDICA

Pubmed: http://www.ncbi.nim.nih.gov/pubmed
Cochrane: http://www.cochranelibrary.com/
Uptodate: http://www.uptodate.com/home

ARTICULOS GENERALES

Medscape (Perspectiva del rehabilitador): http://emedicine.medscape.com/article/317057-overview
Medscape (perspectiva del cirujano): http://emedicine.medscape.com/article/1286947-overview#showall

http://www.healio.com/orthopedics/journals/ortho/2010-6-33-6/%7B1f8c5b46-5bb9-4c4b-bf5c-
e507ff4abec8%7D/current-concepts-neonatal-brachial-plexus-palsy.pdf

Pagina de la Academia Americana de Cirujanos Ortopédicos: http://orthoinfo.aaos.org/topic.cfm?topic=A00077
Material de informacién dirigido al nifio con PBN: http://epgkids.co.uk/

GUIAS DE PRACTICA CLINICA

Diagnéstico y tratamiento de la lesién obstétrica del plexo braquial. Evidencias y Recomendaciones. Mexico:
http://www.cenetec-difusion.com/CMGPC/DIF-565-12/ER.pdf

Recomendaciones para terapeutas de UBPN: http://ubpn.org/resources/medical/pros/therapists

Guia para el manejo de las lesiones de plexo braquial pre y post cirugia para terapeutas: https://www.rnoh.
nhs.uk/sites/default/files/downloads/bpl_surgery_guidelines.pdf

ASOCIACIONES

Asociacion de ayuda y orientacion . Paralisis Braquial Obstétrica. http://www.adayo-pbo.es/
Asociacion PBN Reino Unido: http://www.erbspalsygroup.co.uk/

Asociacion PBN Irlanda: http://www.erbspalsy.ie/

Asociacion PBN USA: http://www.ubpn.org/
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COMUNICACIONES ORALES

INFLUENCIA DEL iNDICE DE MASA CORPORAL EN EL DESARROLLO DE LOS PACIENTES
CON PARALISIS CEREBRAL INFANTIL

Campoy Saenz JA, Morilla Bellido L, Montalva Iborra A, Viosca Herrero E.

RESUMEN

Introduccion y objetivos.

26

Estudio retrospectivo de una cohorte de 110 PCI con informacién del IMC en 80 casos. Llamé la atencién que muchos tenian valores de IMC
muy bajos. El objetivo fue analizar la importancia clinica del IMC en la PCI.

MATERIAL Y METODOS

Medicion directa, con bascula, tallimetro o cinta métrica, del peso y talla de 79 pacientes con PCI. Andlisis estadistico descriptivo simple de
medias, rangos, frecuencias y porcentajes. Andlisis de correlacion y regresion ordinal entre el IMC y diversas variables clinicas.

Resultados.

Los pacientes con bajo IMC tenian peores niveles funcionales de motricidad gruesa y fina, peor estado cognitivo y peor comunicacion funcio-
nal. Ademas, eran los méas dependientes en las AVD y tenian mas comorbilidades asociadas. Todo ello con significacion estadistica.

CONCLUSIONES

En nuestra cohorte, valores bajos del IMC se relacionan con peor motricidad, independencia funcional, déficit cognitivo y peor estado de
salud.

Debemos prestar mayor atencion a la nutricion de nuestros PCI, como parte fundamental de una Rehabilitacion integral.
El IMC es un dato muy robusto, que deberiamos recoger siempre en nuestras historias clinicas.

INTRODUCCION

En el estudio pormenorizado de nuestra cohorte de Paralisis Cerebral Infantil (PCl) hemos observado muchos casos con un Indice de Masa
Corporal (IMC) muy por debajo de los valores normales. Realizando una busqueda bibliogréafica sobre el tema, no hemos encontrado articulos
en espanol en el Indice Medico Espafiol, aunque si los hay en Medline. En la literatura internacional aparecen, de forma aislada, referencias
que sefalan esta caracteristica [1,2].

OBJETIVO/HIPOTESIS

Analizar la importancia clinica del IMC en nuestra cohorte de PCI.

MATERIAL Y METODOS

Presentamos un estudio retrospectivo de una cohorte de 110 pacientes atendidos en una consulta especifica de PCI. Se trata de pacientes
muy afectados desde el punto de vista motor y cognitivo, con gran porcentaje de pacientes dependientes.

En las siguientes dos tablas se describen las caracteristicas de la muestra:

o . Desviacion
Caracteristica Media aEEneL
Edad 20.45 53.1
IMC 19.4 5.37

Tabla 1: Edad e IMC

Caracteristica n %
Sexo

Masculino 58 52.7

Femenino 52 47.3
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Tipo PCI

Espastica 71 64.5%
Discinética 14 12.7%
Ataxica 2 1.8%
Hipotonica 2 1.8%
Mixta

espastico-discinética

21 19%
Topografia
Tetraplejia 71 64.5%
Hemiplejia 9 8.2%
Diplejia 17 15.5%
Triparesia 12 10.9%
Monoparesia 1 0.9%

Tabla 2:Caracteristicas de la muestra

Registramos el IMC mediante el peso y la talla corporal, tomadas directamente sobre el paciente, mediante bascula y tallimetro en aquellos
que caminaban. En los no deambulantes la talla se media con una cinta métrica mientras permanecian tumbados en la camilla. En la ma-
yoria de casos los datos eran aportados por los fisioterapeutas de los centros ocupacionales o de educacion especial que atendian a estos
pacientes. Debido a las dificultades de obtencion solo tenemos este dato en 80 de los 110 casos

Para determinar la dependencia o independencia en las actividades de la vida diaria (AVD)sin omitir ningin item relacionado, se utiliz6 el
Indice de Katz, considerando que es dependiente si el indice es < 2, parcialmente dependiente entre 3 y 5, e independiente si es6.

En cuanto al tratamiento estadistico, con el objetivo de conocer las caracteristicas de los pacientes, las variables de interés han sido resu-
midas a través de una serie de medidas (porcentajes y frecuencias) en funcién de la naturaleza de las mismas. Cuando ha sido posible se
han calculado los coeficientes de correlacion de Spearman, basado en los rangos de las variables, para medir el grado en que dos variables
estan relacionadas. Ademas, algunas variables han sido complementadas con gréaficas y modelos con el objetivo de encontrar relaciones.
Los resultados han sido obtenidos mediante el software estadistico R (version 3.2.3).

RESULTADOS

A continuacion, se muestra el valor del IMC y la distribucion de frecuencias absolutas de la cohorte en forma de histograma:

45
40
35
30
25
20
15
10

owm

PESO
INSUFICIENTE
(<18,5)
NORMOPESO
(18,5-24.9)
SOBREPESO
(25-29.9)

OBESIDAD (>29) I
OBESIDAD
MORBIDA (>40)

IMC (kg/cm?2)

*Rangos obtenidos segun la clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS).
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Al comprobar que habia muchos casos con bajo IMC (40 pacientes con peso insuficiente, el 50% de la muestra), quisimos conocer como se
relacionaban los valores del IMC y edad. Para ello se calcul6 el coeficiente de correlacion de Pearson entre ambas variables, observando
que tienen una relacién positiva moderada (R:0.50). Se realizé un modelo de regresion lineal entre dichas variables, observando que la edad
tiene un efecto positivo significativo (p-valor=0.01) sobre el IMC, es decir los sujetos de nuestro estudio con una edad mas elevada tienen un
IMC mas elevado. El efecto de la edad es de 0.25, IC 95% [0.06, 0.44].

r de Pearson = 0.50
o
>
o
w < ©
o T (=)
(&)
= o
g 1 o <
o
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v oo ° e o
2 (=] © o
T T T T
10 20 30 40
Edad en afos

Para ver la influencia que el IMC tiene sobre diversos aspectos clinicos se creé una nueva variable, agrupando a los pacientes con IMC<18
(bajo peso) y con un IMC = 18.Se realizaron una serie de analisis y de graficos en funciéon de diversas variables. Lo primero fue comprobar
si habia diferencias en la motricidad (tanto gruesa, como fina). Se vio que habia diferencias significativas en el cambio postural(valorado me-
diante la Clasificacion Funcional del Cambio Postural del Hospital de Sagunto, CaPHS, test de Fisher p:0.002) y en la manipulacién(valorada
mediante la Clasificacion Funcional de la Manipulacion del Hospital de Sagunto, ManipHS. test de Fisher p:0.07), pero no las habia en el
resto de variables analizadas, como la marcha (valorada mediante la Clasificacion Funcional de la Marcha del Hospital de Sagunto, CFMHS),
o la coexistencia de deformidades ortopédicas. En general, en el grupo de pacientes con peso insuficiente (IMC<18), los niveles funcionales
de motricidad gruesa (cambio postural) y motricidad fina (manipulacion) eran peores, como se observa en los histogramas que se presentan
a continuacion.

CaPHS
ManipHS

12

Fisher's test p-value=0.07

15
ooooEm
[LENRINENCY

10

Fisher's test p-value=0.002

goooonm
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Otro aspecto que quisimos averiguar es si el IMC se relacionaba con la independencia en las AVD, valorada con la escala de Katz. Se obtuvo
el siguiente diagrama de cajas:

KATZ

A pesar de que en algunas categorias tenemos pocos datos, y que en la escala de Katz hay mucha variabilidad, se puede observar una
tendencia creciente en el valor del IMC. Es decir, que las personas mas dependientes (valores inferiores en el indice de Katz) tienen un IMC
inferiory viceversa. Para verificar esta relacion se realiz6 una regresion ordinal en la que la variable respuesta es el indice de Katz y la varia-
ble predictora, el IMC. Vemos que la variable IMC es significativamente distinta (p-valor= 0.02) en los diferentes valores de la escala Katz.

En este gréafico se puede observar la probabilidad de tener un valor determinado en la escala Katz en funcién del IMC:
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IMC

Como resumen diriamos que las personas con IMC mas bajos tienen una mayor probabilidad de tener un valor bajo en el indice de Katz, y a
medida que aumenta el IMC aumentan las probabilidades de obtener un valor mas alto en el indice de Katz.

Para saber si el IMC se relacionaba con el estado de salud (o bienestar) del sujeto, considerando que una mala salud podia venir determinada
por la coexistencia de diversos procesos patoldgicos, se analizé el IMC en funcion de tener, o no, epilepsia, déficit cognitivo, disfagia, gas-
trostomia endoscopica percutanea (PEG), incontinencia e insuficiencia respiratoria. Se consider6 un modelo de regresion lineal, encontrando
que la mayor cantidad de varianza se explicaba a través de introducir en el modelo el déficit cognitivo severo, la disfagia y la gastrostomia.
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Las siguientes figuras muestran todas las variables del modelo, siendo las sombras grises la estimacion del error de la prediccion, y los pun-
tos nuestros datos. Cuando tenemos pocos puntos la estimacion del error es mayor. Vemos que la epilepsia se asocia a IMC mas elevados.

Por contra, los casos de déficit cognitivo y disfagia se asocian a IMC bajos. En el caso del déficit cognitivo el valor del IMC es mas bajo con-
forme aumenta la gravedad del mismo, de manera que el IMC es muy bajo cuando el déficit es severo.

g
_|NO|LEVE|MODMSEVH!D} J|.«.ro| }sr!
Déficit cognitivo ‘ Epilepsia
PEG Disfagia ‘

Para resaltar la importancia que el IMC podria tener sobre las funciones intelectuales superiores, a modo de primicia sefialamos que hemos
elaborado (aunque seguimos depurando) unas clasificaciones clinicas sencillas para el lenguaje tanto expresivo como comprensivo y para
la comunicacion funcional. Aunque todavia no estan validadas, y por tanto estos hallazgos son datos muy provisionales y preliminares, tan
solo diremos que tras hacer un analisis estadistico utilizando un modelo de regresion ordinal, se aprecia que el IMC se relaciona de forma
estadisticamente significativa con tales funciones, de manera que el valor del IMC se acerca a la normalidad cuando el habla, la comprension
y la comunicacion también lo hacen. Por el contrario, el IMC tiene valores muy bajos en los peores niveles funcionales. A modo de ejemplo,
en el siguiente grafico presentamos la relacion existente entre la comunicacion y el IMC

En primer lugar, queremos senalar las limitaciones de este trabajo, para situarlo en un contexto realista y sensato. En este sentido nuestra
cohorte no puede ser representativa del conjunto de pacientes con PCI, porque proceden de diversos centros escolares y ocupacionales,
pudiendo haber numerosos sesgos incontrolados en el origen de la misma. Sin embargo, pensamos que tiene un gran valor, el cual reside en
que la muestra es suficientemente grande y que el seguimiento se ha llevado a cabo de forma exhaustiva.

El hallazgo de la frecuencia de varios pacientes con valores muy bajos de IMC nos sorprendié inicialmente. No era algo esperado ni previsto.
Quizas se deba a que no tenemos la percepcion (ni los sentidos entrenados) para percibir conscientemente el constructo del IMC. No obstan-
te, los resultados obtenidos plantean la necesidad de tenerlo en cuenta, por su frecuencia y por su relevancia. En nuestra serie, los pacientes
con bajo IMC son los que tienen peores niveles funcionales de motricidad gruesa y fina, peor estado cognitivo, peor comunicacion funcional,
son mas dependientes en las AVD y tienen mas comorbilidades asociadas.

Otros autores sefalan hallazgos similares a los nuestros [2], relacionando los valores bajos de IMC con la PCI moderada y grave [1], con una
peor independencia funcional y peor calidad de vida [1, 2, 4, 8].

Asimismo, los casos con IMC bajos se relacionan con las formas tetrapléjicas [4]. Incluso al igual que nosotros, Hung et al., (2003) lo relacio-
nan con peor nivel de comunicacion.

No obstante, debemos sefalar la posible existencia de pequefios errores o inexactitudes en nuestras mediciones, lo que obligaria ciertas
correcciones. Esto es asi por dos motivos: en primer lugar, porque las mediciones directas de la talla pueden no ser totalmente fiables salvo
que se empleen conjuntamente con la medicion de la longitud de la tibia, o se utilicen sillas antropométricas (Le Roy 2008). En segundo
lugar, porque las graficas aportadas por Day et al., (2007) demuestran claramente que los patrones de crecimiento de peso y talla en los PCI
no son equiparables a los del resto de nifios, debiendo calcularse junto a los datos de habilidad funcional y considerando la edad y el sexo.
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Es evidente que debemos asegurar un buen estado de nutricion e hidratacion en todas las personas. Una forma de conseguirlo es monitorizar
el IMC.Pero, probablemente, debido a la dificultad de medir el peso y la talla en las personas con gran discapacidad motora, esta medicion
no se suele realizar. Esto podria explicar el escaso registro y comunicacion de estos datos en las publicaciones cientificas. Como dijimos
al principio, no hay ninguna publicacion en espafiol. Sin embargo, las hay, aunque escasas, a nivel internacional. Estamos de acuerdo con
Hung et al., (2003), que recomiendan hacer evaluaciones antropométricas periddicas en los nifios con PCl para la identificacion y correccién
temprana de un mal estado nutricional.De este modo se evitaria que pasaran desapercibidos estos hallazgos. Sorprende contrastar la falta
de referencias respecto al IMC (peso y la talla), cuando esta omnipresente en las publicaciones del recién nacido y la primera infancia, junto
a la ausencia completa de las mismas una vez alcanzamos la edad escolar.

Ante estos resultados planteamos una hipétesis, la cual deberia aclararse realizando un trabajo futuro: si hubiéramos nutrido mejor a estos
ninos ¢habrian tenido el mismo crecimiento, el mismo estado motor, cognitivo y de salud? Hoy no podemos responder a esta pregunta,
pero sabemos que aquellos nifios a los se les ha colocado la PEG han mejorado mucho la ganancia de peso y mejorado mucho su salud y
su bienestar. En ellos han desaparecido los problemas supuestamente “respiratorios”, que probablemente serian aspiraciones bronquiales.
También hemos comprobado muchas veces que tras la PEG los pacientes estan mas relajados, duermen mejor, manifiestan menos irritabi-
lidad o incomodidad en la sedestacion, se quejan menos durante los cambios de posicion, quejas que antes se interpretaban como debidas
a posibles dolores articulares, particularmente cuando existe alguna luxacién de cadera.

El IMC es un dato muy robusto, que parece condensar mucha informacion, y tiene numerosas aplicaciones en la practica clinica, ya sea
porque se comporta como un nimero adimensional con las supuestas ventajas que eso le confiere, o por otras razones, el hecho es que el
IMC es un parametro que demuestra tener gran importancia en nuestra cohorte de PCI. Pero, como se ha venido reflejando en la discusion,
el valor clinico del IMC ha sido también contrastado por numerosos autores. Continuando con esta misma idea, podemos decir que la infor-
macién aportada por el IMC supera lo razonablemente esperado para solo un dato aislado, ya que condensa informacion sobre la motricidad,
sobre el estado de salud, el grado de afectacion cognitiva y algunos aspectos relacionados con ella, como el lenguaje, la comprension y la
comunicacion.

En nuestra cohorte de pacientes diagnosticados de PCI, los bajos valores del IMC se relacionan de forma estadisticamente significativa,
con peores grados de motricidad (gruesa y fina), con peores niveles de independencia funcional en las AVD, con mayor gravedad de déficit
cognitivo y con peor estado de salud del paciente.Como resultado preliminar también podemos comunicar que los bajos valores del IMC se
asocian con escasos niveles de lenguaje hablado, de comprension y de comunicacion.

El IMC es un dato muy robusto, que deberiamos recoger siempre en nuestras historias clinicas, ya que tiene una gran importancia clinica y,
tan solo con una cifra numérica, obtenemos mucha informacién de interés.

Aunqgue el valor del IMC depende de numerosos factores, y no solo del estado de nutricion, parece evidente que debemos prestar mayor
atencion a la situacion nutricional de nuestros pacientes con PCI, como parte fundamental de un tratamiento de Rehabilitacion integral.
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IMPACTO PSICOLOGICO EN PADRES Y MADRES CON HIJOS/AS CON PARALISIS CEREBRAL: SU INFLUENCIA
EN LA PAREJA Y LA FAMILIA

Autores: Carrasco Ibafez JD, Barrachina Segura C, Viosca Herrero E, Alvero Sarrié A.

Este trabajo tiene como objetivo valorar el impacto psicologico en padres y madres que tienen un hijo o hija con pardlisis cerebral (PC). Tam-
bién se valoran otras variables como la repercusion familiar y el ajuste marital. Estos datos nos aportaran informacion acerca de las familias
que tienen un hijo/a con PC.

En cuanto a la metodologia del estudio el impacto psicologico se utiliza tanto un cuestionario de elaboracién propia para este trabajo, (Cues-
tionario de valoracion del impacto psicolégico en padres y madres de un nifios/as con paralisis cerebral) (apoyo familiar, informacion recibida,
elaboracion de duelo y circunstancias alrededor de la noticia del diagnéstico) como el cuestionario de Ajuste marital de Locke Wallace (LW-
MAT) y el cuestionario de Repercusion familiar de Stein.

La muestra empleada ha sido de 26 sujetos, todos ellos padres y madres de nifios con PC y recibieron los cuestionarios por correo o de forma
presencial gracias a la colaboracion de las asociaciones (AVAPACE y ASPROPACE).

En cuanto a los resultados obtenidos sefialamos que el 88% de los padres consideran como impactante psicologicamente el diagnéstico de
PC de su hijo. Ademés se ha observado que el 58% de los progenitores se sienten culpables por la PC de su hijo. La repercusion familiar del
nifo con PC en la familia se sitda en un intervalo moderado segun los datos. En cuanto al ajuste marital, la media de las puntuaciones entra
dentro del rango de relacion de pareja disfuncional.

Los datos obtenidos y la investigacion realizada pueden ayudar a intervenir desde el punto de vista psicologico sobre las familias de nifios
con PC, especialmente en el desarrollo de protocolos de intervencién secundaria y terciaria.

Impacto psicolégico, paralisis cerebral infantil, familia, repercusién familiar y relacion de pareja.

TRATAMIENTO REHABILITADOR EN PARALISIS CEREBRAL: BENEFICIOS DEL ENTRENAMIENTO GRUPAL

32

Vara Arias, M. Teresa , Pérez- Somarriba Moreno, A. , Martin Mangas, M.y Santana Sosa, E.

Los pacientes con paralisis cerebral (P. C.) presentan alteracion del tono, la postura y el movimiento debido a una lesion no evolutiva del
cerebro en su etapa madurativa. Esto condiciona una falta de control motor y un desequilibrio muscular que produce deformidades musculo-
esqueléticas. Por ello, aquellos que consiguen deambulacion, desarrollan una marcha patolégica con aumento del gasto energético, condi-
cionando una pérdida prematura de la misma.

El abordaje rehabilitador (RHB) del paciente es un proceso integral que debe de acompafar al paciente durante toda su vida. Siendo espe-
cialmente importante su atencioén desde durante las primeras décadas (madurez musculo-esquelética).

El tratamiento RHB debe de ser multidisciplinar: fisioterapico, terapia ocupacional, logopédico, farmacolégico y/o ortopédico, orientado a
conseguir la méaxima funcional e integracion social del paciente. No obstante, en la adolescencia los pacientes sometidos a largas sesiones
terapéuticas, pierden adherencia por el tratamiento convencional y prefieren realizar actividades ludico- deportivas, también utiles para man-
tener su funcionalidad.

El objetivo de nuestro estudio es cuantificar el grado de mejoria de los pacientes tras realizar un programa de entrenamiento fisioterapico
grupal en el servicio de Rehabilitacion del hospital Nifio Jesus.

Se lleva a cabo un estudio prospectivo sobre 4 pacientes afectos de P.C. con nivel funcional motor GMFCS nivel Il incluidos en un programa
que se consta de cuatro fases:

17 fase: Valoracion meédica previa: conocer estado global, situacion social y familiar. Exploracion fisica neuroortopédica (balances arti-
culares, musculares, alteraciones rotacionales, signos neurologicos, control analitico y retracciones musculo-articulares,) y anélisis de la
marcha (observacional e instrumentalizado). Conocer el tratamiento habitual.
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2° fase: Valoracion fisioterapica:
1) Fuerza muscular de los grupos musculares del tronco y extremidades (resistencia maxima:RM).
2) Capacidad aerébica: Ergoespirometria: consumo de oxigeno por minuto (VO2) y pico umbral ventilatorio.
3) Capacidad funcional con GMFCS — 88 (GROSS MOTOR FUNCTION CLASSIFICATION SYSTEM).

El programa dura tres meses, dos sesiones semanales y 60 minutos de duracion. Consta de:
Acondicionamiento cardio-vascular: cicloergdbmetro manual, bicicleta estatica y tapiz rodante (15).

Ejercicios de tonificacion muscular con maquinas (*): comenzando con 5 repeticiones al 50% de la RM por grupo muscular. (ascendemos un
5 % semanal).

Circuitos de actividades funcionales individualizadas: equilibrios, saltos, escaleras y paralelas.
4? Fase: Valoracion médica y fisioterapica postintervencion:

Tras finalizar el trimestre, le reevaluamos clinica y funcionalmente: Fuerza muscular, capacidades aerébica (VO2 y pico umbral ventilatorio)
y funcional (GMFCS- 88).

Hemos realizado también encuestas de satisfaccion al paciente y a la familia.

Los cambios observados tras el tratamiento grupal:

1. La fuerza mejora en todos los grupos musculares: la media de mejora es del 63 % en dorsales, del 86 % en prensa de miembros infe-
riores, del 50,1% en abdominales y del 65,1% en extensores de tronco.

2. La capacidad aerobica: Todos los pacientes mejoran el VO2 pico (7,5 puntos), excepto uno de ellos que estaba con gripe en la valora-
cion final.

3. En la escala de GMFCM- 88 se observaba mejoria significativa de 6,4 puntos en todos los casos. En la division B, se observa mejora en
la sedestacion larga sin ayudas. En las divisiones C, D y E, es donde mas cambios se observan, ya que la bateria de ejercicios se focalizaron
en: estabilizacion del tronco y equilibrio en bipedestacion y marcha, transferencias y en el control motor selectivo.

4, Las encuestas de satisfaccion muestra una media de 9,75 puntos en los pacientes, 10 puntos en los padres y 10 puntos con respecto
a otras terapias recibidas.

El entrenamiento grupal es una estrategia terapéutica de alta efectividad clinica y con satisfaccion del paciente y la familia.

Hemos observado mejoria tanto en la capacidad aerobica, la fuerza muscular, y funcionalidad del paciente adolescente.

Pero nuestro deseo es mantener la adherencia del paciente al ejercicio terapéutico, para que pueda mantener el beneficio y perpetuar la
mejoria clinico-funcional.

33



Jornadas Cientificas de la Sociedad Espafola de Rehabilitacién Infantil | Volumen 6

VALORACION MULTIDISCIPLINAR DE PLEXOPATIA PERIFERICA INFANTIL

34

Medrano S. MI; Rios G. JJ; Diaz-Cano C. I; Ferrand F. P; Rodriguez B. MC; Martinez-Sahuquillo A. ME.

Diseno: Estudio descriptivo transversal. La poblacion de referencia son nifios con paralisis braquial obstétrica (PBO). Estudio realizado entre
los anos 2012 y 2015.

Se incluyeron en el estudio los ninos diagnosticados de PBO que fueron valorados por Comité de Plexopatia Infantil de nuestro hospital,
compuesto por Cirujanos Ortopédicos Traumato6logos y Médicos Rehabilitadores, fueran o no de nuestra area sanitaria. Las variables anali-
zadas fueron la edad, el sexo, hospital de referencia, lateralidad de la PBO y tipo de paralisis, cirugia previa de plexo, especialidad médica
que solicita la valoracion, el motivo de derivacion, decision terapéutica del comité y numero de valoraciones.

Se realiz6 el analisis estadistico con IBM SPSS Statistics v19.

- Se valoraron un total de 40 pacientes, 15 de ellos en 2 ocasiones (25%), y 5 de ellos requirieron una tercera (12,5%); un total de 60
valoraciones por el comité.

- La edad media fue de 24 meses, con una mediana de 16.
- 25 ninos y 15 nifas.
- EI 70% son PBO derechas y 30% izquierdas

- Un 52,5% tenian afectacion de tronco superior, un 2,5% tronco bajo y un 20% de tronco comun (25% desconocida); siendo completas
el 15% e incompletas 40% (42,5% desconocida)

- Un 37,5% de los pacientes fueron intervenidos mediante cirugia de plexo.

- En cuanto al area hospitalaria de referencia de los pacientes valorados, la mas frecuente fue el Hospital 1 con 27,5% seguido por los
hospitales 2 (20%) y 3 (15%).

- La solicitud de primera valoracion por el Comité de Plexopatia fue realizada por el Cirujano Traumatélogo en el 65% de los pacientes,
por el Médico Rehabilitador en el 32,5%, no especificandose el médico solicitante en un 2,5% de los casos.

- El motivo de derivacion mas frecuente fue la valoracion del tratamiento focal con toxina botulinica (40%), coincidiendo con la respuesta
afirmativa sobre dicha indicacion en el 100% de los casos, ademas de indicar cirugia en 1 de estos los casos. En el 45% de los pacientes
no se especificd el motivo de la derivacion al Comité.

- La concordancia entre el motivo de derivacion y respuesta del comité solo fue del 40%, siendo desconocida en el 52,5%.

- De los pacientes que se valoraron por 2% vez en el Comité, el 53,3% fue a peticion del Médico Rehabilitador, siendo el motivo méas
frecuente de derivacion la valoracion de tratamiento focal con toxina botulinica (26,7%). En un 40% no se especifica el motivo de la
derivacion.

- La respuesta mas prevalente a la 2* valoracion del Comité fue el tratamiento focal con toxina botulinica en 26,7%, con una concordan-
cia total entre motivo de derivacion y respuesta del Comité del 33,3%

- 5 pacientes se valoraron por 3% vez, 1 a peticion de Cirujano Traumatoélogo, 1 por Médico Rehabilitador y en los 3 restantes no se
especifica. En cuanto al motivo de valoracion, el mas prevalente fue la indicacion de toxina botulinica como tratamiento (20%), con una
respuesta a favor de dicho tratamiento en el 40% y una concordancia total entre motivo de derivacion y respuesta del Comité del 40%

La valoracion multidisciplinar simultanea permite una toma de decisiones de consenso en el tratamiento integral del paciente con PBO, lo que
supone un valor anadido en el manejo de estos pacientes desde distintos angulos terapéuticos.
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ESTUDIO PRELIMINAR DE LOS RESULTADOS A MEDIO PLAZO DEL PROGRAMA DE TRATAMIENTO EN UNA
COHORTE DE NINOS CON PARALISIS BRAGUIAL NEONATAL

Julia Fernandez Leroy J, Brifiez Sabogal C, Espinosa Garcia S, Martinez Moreno M.

La paralisis del plexo braquial neonatal (PBN) afecta de 0,1 a 4 de cada 1000 recién nacidos vivos. A pesar de que un gran nimero de nifios
se recuperan espontaneamente, se estima, segun diferentes autores, que entre un 10 y un 20% de los nifios quedan con secuelas, funcio-
nales y/o estéticas.

El objetivo de nuestro trabajo es realizar un estudio descriptivo de los casos atendidos en nuestra Unidad durante los ultimos 8 afios. Evaluar
los resultados mediante la escala de Gilbert de los nifios que eran mayores de 2 afios en el momento del estudio.

Se recogieron de forma retrospectiva los datos de los pacientes con PBN evaluados desde 2007-2015, realizando un estudio descriptivo de
los mismos. Ademas de recoger la evaluacion de resultados mediante la escala de Gilbert de aquellos que en el momento del estudio tenian
mas de 2 afos.

Del total de 75 pacientes que constituian la muestra, la mayoria de ellos tenian una afectacion de tipo | o Il y solo el 9% eran lesiones comple-
tas del plexo. La mayoria de nuestros pacientes habian precisado durante su seguimiento sélo tratamiento conservador y en aquellos en los
que habia sido necesaria la cirugias estas eran dirigidas a tratar las secuelas. De los 60 pacientes que estaban en seguimiento y que tenian
mas de 2 afios en el momento del estudio el 74% habian conseguido un nivel de 4 0 5 en la escala de Gilbert.

La paradlisis braquial neonatal en nuestra Unidad precisa un abordaje que en la mayoria de las ocasiones es conservador, aunque las cirugias
sobre todo las paliativas son necesarias en casi una cuarta parte de los casos.

La paralisis del plexo braquial neonatal (PBN) afecta de 0,1 a 4 de cada 1000 recién nacidos vivos segun los autores. 23 A pesar de no dis-
poner datos en nuestro pais, en la literatura se observa escasa variacion en su incidencia.

La etiologia de la misma esta relacionada en muchas ocasiones con una distocia en el parto, relacionandose ademas con factores del recién
nacido como la macrosomia o la presentacion de nalgas y otros como partos prolongados o instrumentales. Aunque parece que s6lo se pue-
de explicar su aparicion en relacion a alguno de estos factores en el 50% de los casos. Esto, junto al hecho de que también existan casos que
se han producido tras un parto por cesarea, hace que la etiopatogenia de la misma en ocasiones no puede ser determinada.*

A pesar de que un gran nimero de nifos se recuperan espontaneamente, se estima, segun diferentes autores,® que entre un 10 y un 20%
de los nifios quedan con secuelas, funcionales y/o estéticas. Los pacientes en los que no se produce una recuperacion completa durante
las primeras semanas de vida deben realizar tratamiento que combina diferentes técnicas de tratamiento conservador (fisioterapia, terapia
ocupacional, ortesis, toxina botulinica) siendo necesario en los casos mas graves anadir cirugia reparadora del plexo. El tratamiento de esta
patologia, en ocasiones compleja, se recomienda en la actualidad que se realice en Unidades Multidisciplinares, ya que precisa de un alto
grado de coordinacion entre los profesionales implicados asi como terapias prolongadas en el tiempo. El seguimiento de los pacientes en los
que no resuelve de forma completa en los primeros afios de vida, debe realizarse hasta el final del crecimiento siendo necesarias interven-
ciones terapéuticas ocasionales durante este tiempo con el objetivo de aumentar la funcionalidad e ir incorporando un trabajo orientado a la
independencia en las actividades de vida diaria.

El objetivo de nuestro trabajo es describir los casos de PBN que hemos evaluado y tratado en nuestra unidad, en un periodo de 8 arios. Asi
mismo evaluar los resultados obtenidos, en los pacientes que han realizado seguimiento y que en el momento de la Gltima evaluacién tenian
mas de 2 afios de vida.

Se realiz6 un estudio descriptivo de los pacientes valorados en nuestra Unidad de Rehabilitacion Infantil desde octubre 2007 hasta octubre
2015 con diagnostico de pardlisis braquial neonatal. Fueron analizados un total de 75 pacientes. Se recogieron datos demogréaficos de edad
actual, sexo, lateralidad de la lesion.

Para evaluar el tipo de lesion se utilizé la escala de Narakas que clasifica la gravedad de la lesién en 5 tipos. El tipo | lesiones en los que la
afectacion se localiza a nivel de plexo superior C5-C6. Tipo Il hay afectacion de plexo superior y medio C5-C6-C7. El tipo Il seria una afec-
tacion completa de plexo con dafo en raices C5 a T1 pero sin signo de Horner. El tipo IV seria la misma afectacién completa pero con signo
de Horner y el tipo V seria aquel en el existiria avulsion de las raices con muy mal pronéstico de recuperacion.
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También se recogieron datos sobre los distintos tratamientos realizados a lo largo del seguimiento. Recogiéndose la realizacién de fisiotera-
pia, terapia ocupacional, utilizacion de toxina botulinica o la necesidad de cirugia.

Con respecto a la cirugia realizada se recogio6 si esta era primaria o de secuelas, tanto a nivel 6seo como tendinoso y nervioso después del
1 afo de vida.

Como una segunda parte de nuestro trabajo tratamos de averiguar los resultados obtenidos en la cohorte de pacientes que no se habia
perdido seguimiento y que actualmente eran mayores de 2 afos. Se utilizd la escala de Gilbert que se centra especificamente en dos aspec-
tos de la movilidad de miembro superior, la abduccion y la rotacion externa del hombro. Se dividen los resultados en 6 posibles resultados:
siendo el 0 aquel en el que no existe ninguna movilidad y el 5 el movimiento completo en rotacion externa y mayor de 120° de abduccion.
Esta escala junto con la escala de Mallet es la més utilizada en la valoracion de resultados de las PBN proximales como eran la mayoria de
nuestros pacientes.

Se analizaron las variables numéricas con la t de Student y las cualitativas con la prueba del Chi cuadrado.

De los 75 pacientes, 47 tenian una PBN que afectaba el miembro superior derecho y 28 el izquierdo. La distribucion de sexos era de 1:1. En
cuanto a la gravedad de la lesion inicial el tipo | ( afectacion plexo superior C5-C6) se encontraba en el 46% de los nifios, el tipo Il ( afecta-
cion plexo superior y medio C5-C6-C7) se encontraba en el 44% de los casos y solo en el 9% la afectacion era tipo Ill ( afectacion global del
plexo braquial sin signo de Horner), no hubo en nuestra muestras tipos IV o V. De ellos 5 pacientes alcanzaron una resolucion completa y
espontanea en los primeros 3 meses de seguimiento.

Los pacientes en nuestro grupo estudiado habian recibido a lo largo del seguimiento diferentes tratamientos: el 31% s6lo precisé tratamiento
conservador con fisioterapia y terapia ocupacional. El 29% de los casos ademas del tratamiento rehabilitador precis6 tratamiento con toxina
botulinica al menos en una ocasion. Por lo que de nuestra muestra el 56% de los pacientes habia precisado tratamiento conservador y el
44% de los mismos habia precisado tratamiento quirargico. De los que precisaron cirugia el 20% precisaron cirugia primaria, el 23% de los
pacientes requirieron cirugia paliativa. Las cirugias mas utilizadas fueron aquellas dirigidas a mejorar la contractura en rotacion interna del
hombro con técnicas de Hoffer y aquellas dirigidas a mejorar especificamente la flexion de codo.

En el grupo de pacientes, 60, que realizaron un seguimiento en nuestra Unidad y que en el momento del estudio eran mayores de 2 anos,
el 74% de los ninos alcanzé un nivel 4 0 5 en la escala de resultados de Gilbert, es decir una abduccion de 90-120 con una rotacion externa
mayor de 45°. Solo el 0,6 % no habia llegado a conseguir una abducciéon de hombro mayor de 90°, eran pacientes en los que no se habia
realizado una cirugia primaria, sélo de secuelas.

Los resultados de nuestro estudio en cuanto a la descripcion de nuestra muestra es coincidente con lo publicado en otros estudios 3, tanto
en cuanto a lateralidad y tipo de PBN. Aunque en nuestra muestra son muy escasos los casos de paralisis completas, el 9 % comparado
con el 20% que aparece en la literatura.’

En cuanto a la eleccion de las escalas para valoracion, la escala de Narakas es la mas utilizada para poder clasificar el tipo de lesiones de la
PBN. Aunque recientemente se ha realizado un remodelacion de la misma por Al Quattan® introduciendo aspectos de pronostico en la misma.
En el seguimiento de las PBN es importante contar con escalas que permitan valorar los cambios tras los diferentes tratamientos realizados
. La escala AMS de Curtis se utiliza fundamentalmente en nifios pequefios en los que no podemos esperar colaboracion. Mientras que en
los nifios mas mayores la evaluacion se puede realizar o bien con la escala Medical Research Council (MRC) para evaluar la musculatura
de forma més selectiva o las escalas que valoran movimientos combinados. Dentro de estas Ultimas las escalas de Mallet, Mallet modificada
son las mas utilizadas en la literatura. La escala de resultados de Gilbert esta especialmente indicada en lesiones de plexo proximal y es
una forma sencilla de valorar resultados.” En nuestro trabajo hemos utilizado la escala de Gilbert por tener recogidos en los pacientes de
forma mag completa los datos de Abduccion. Antepulsion, rotacion externa y supinacion, faltandonos en algunos sujetos todos los items de
la escala de Mallet.

Hemos realizado la valoracién en pacientes mayores de 2 afos en el momento del estudio, por esa la edad hasta la que se considera que
puede existir una recuperaciéon espontanea y completa.

En este estudio preliminar sobre una cohorte de casos en seguimiento en nuestra Unidad en los uUltimos afos existen varias limitaciones.
Los datos de valoraciéon en algunos casos incompletos, fundamentalmente los pacientes mas antiguos, no nos permiten realizar un estudio
mas exhaustivo sobre resultados. Por otro lado al ser la nuestra una Unidad de Referencia, algunos de los pacientes son seguidos de forma
puntual tras una actuacion quirtrgica pero no tenemos el seguimiento completo desde el nacimiento lo que nos impide poder conocer cual
ha sido realmente la mejoria obtenida con los distintos tratamientos realizados.

De nuestra cohorte de pacientes mayores de 2 afios , tenemos datos de antes de esa edad en 50 pacientes y esto sera objeto de un analisis
posterior asi como las relaciones entre los resultados y los factores iniciales o de tratamiento que hayan podido influir.

La paralisis braquial neonatal en nuestra Unidad precisa un abordaje que en la mayoria de las ocasiones es conservador, aunque las cirugias
sobre todo las paliativas son necesarias en casi una cuarta parte de los casos. Los resultados de los tratamientos pueden ser considerados
como buenos 0 muy buenos en cerca del 75% de los casos.



Jornadas Cientificas de la Sociedad Espanola de Rehabilitacién Infantil | Volumen 6

1. Hale HB, Bae DS, Waters PM. Current concepts in the management of brachial plexus birth palsy. J Hand Surg. 2010;35A:322-331.
2. Dodds SD, Wolfe SW. Perinatal brachial plexus palsy. Curr Opin Pediatr. 2000;12:40-47.

3. Foad SL, Mehiman CT, Ying J. The epidemiology of neonatal brachial plexus palsy in the United States. J Bone Joint Surg Am.
2008;90:1258-1264.

4, Joseph G. Ouzounian, MD. Risk factors for neonatal brachial plexus palsy. Seminars in perinatology.2014; 38: 219 -221.
5. Zafeiriou DI, Psychogiou K Obstetrical brachial plexus palsy pediatric. Pediatric neurology 2008;38:235-42

6. Al-Qattan MM, EI-Sayed AAF, Al-Zahrani AY, et al. Narakas classification of obstetric brachial plexus palsy revisited. J Hand Surg Eur.
2009;34:788-791.

7. Abzug JM, Kozin SH. Evaluation and management of brachial plexus birth. palsy. Orthop Clin North Am. 2014;45:225-232.

FACTORES QUE INFLUYEN EN LA INDEPENDENCIA DE LOS PACIENTES CON PCI

Alberto Montalva Iborra

La paralisis cerebral1 describe un grupo mixto de trastornos permanentes del movimiento y de la postura que limitan la actividad, atribuidos
a alteraciones no progresivas ocurridas durante el desarrollo cerebral del feto o del nifio pequeno. Se trata de un conjunto de trastornos con
gran impacto a nivel fisico fisico, psicologico y educativo que afecta a la independencia y funcionalidad del individuo y de sus familias.

Por otro lado, si tenemos en cuenta la definicion de rehabilitacién que hace el Consejo Nacional de la Especialidad, queda clara la impor-
tancia de lograr el maximo nivel de capacidad funcional y de independencia posible. De hecho, éste es uno de los objetivos finalistas méas
importantes del tratamiento de la paralisis cerebral, siempre de acuerdo con el potencial individual.

El objetivo PRINCIPAL de este estudio es analizar los factores que influyen en la independencia en las AVD y en los autocuidados de nuestra
cohorte de PCI.

Estudio retrospectivo de una cohorte de 110 pacientes de una consulta especifica de PClI, se estudiaron las historias clinicas y se analizaron
multiples variables.

Para valorar la funciébn motora gruesa se utilizé la escala Gross Motor Function Classification System GMFCS (es distinta a la GMFM), al
objetivar una correlacién muy significativa con la CFMHS (coeficiente de correlacion de spearmean -0.91) y con el CapHS (coeficiente de
corelacion de spearman -0.86) se decidi6 a partir de éste momento trabajar con estas clasificaciones por ser de aplicacién mas sencilla'y por
evaluar aspectos mas especificos de la motricidad.

Se han calculado los coeficientes de correlacion de Spearman, basado en los rangos de las variables, para medir el grado en que dos varia-
bles estan relacionadas.

COEFICIENTES DE CORRELACION DE SPEARMAN

GMFS — CFMHS -0.91
GMFS - CaPHS -0.86
ManiPHS - CFMHS 0.72
BipHS — CFMHS 0.87
CefHS — CFMHS 0.76
CaPHS - CFMHS 0.84
SedHS — CFMHS 0.84

Para registrar la independencia funcional en las actividades basicas de la vida diaria (ABVD), entendida como la capacidad de cumplir con
las acciones requeridas para vivir y subsistir de forma independiente2 elegimos el lindice de Katz, debido a que es rapido, valido y fiable, y
recoge las 6 tareas basicas de la vida diaria de forma dicotomica (comer, usar el inodoro, aseo personal-bafo, vestirse, transferencias de la
cama al sillon, y continencia de esfinteres)3. Lo que pretendemos es extraer la maxima informacion en el minimo tiempo posible. Utilizando el
Indice de KATZ, se considera que el sujeto es dependiente si el indice es < 2, parcialmente dependiente entre 3y 5, e independiente si = 6.
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Con el objetivo de conocer las caracteristicas de los pacientes, las variables de interés han sido resumidas a través de una serie de medidas
(porcentajes y frecuencias) en funcion de la naturaleza de las mismas. Cuando ha sido posible se han calculado los coeficientes de corre-
lacion de Spearman, basado en los rangos de las variables, para medir el grado en que dos variables estan relacionadas. Ademas, algunas
variables han sido complementadas con gréaficas y modelos con el objetivo de encontrar relaciones. Los resultados han sido obtenidos me-
diante el software estadistico R (version 3.2.3).

General:

De la cohorte de pacientes, el 61,4% eran dependientes para las ABVD segun el indice de Katz. EI 70% de los pacientes presentaban algin
tipo de déficit cognitivo. El 44% presentaban algun tipo de déficit sensorial como ceguera o sordera.

Se trata de una cohorte de pacientes muy afectados desde el punto de vista motriz y cognitivo, con gran porcentaje de pacientes dependien-
tes. En la grafica 1 observamos el niumero de paciente segun su grado de dependencia para las AVD valorada con la Escala de Katz.

INDICE DE KATZ

ACTVIDAD DESCRIP A DEPENDENCIA
BARARSE INDEPENDIENTE: Necesita syuds para lavarse una parte del suerpo. o o hace zolo.

DEPENDIENTE: incluye la neceridad d o salc de la baiera

VesTsE INDEPENDENTE: Se viste totalmente (mcluye coger laz prendas del armaric) sin ayuda. Excluye o atado de loz
cordone: de los zapator

USAR EL RETRETE INDEPENDIENTE: No preciza ningin tipo de ayuda (inluye (s entrada y zalida del bao). Usa el bako.
DEPENDIENTE: Incluye wzar orinal o cuia

HOVILIDAD INDEPENDIENTE: No requiere ayuda para sentarse o acceder a la cama
DEPENDIENTE

miccion y defeascion

total o parcial . sondas o el empleo reglado del orinal y/o ouia

ALINENTACION INDEPENDIENTE: Lieva La comida del plato, o equivalente, a la boca zin ayuda
¥ la nutricion por sonda

2
E
¢
‘?

Por ayuda ze entiende la supervision, direccion o ayuda personal activa. La evaluscion debe realizarse segin lo que el enfermo realice y no
zobre lo que seria capa de realizar.

CLASIFICACION

4 Independiente en todas az actividade:

B Independiente en todas las actividades, zalvo una

€ Independiente en todaz laz

o dade:. 3 y adicional
3 odas Las actividad farze. vestirze, wo del

idades. excepto batarse y otra funcise adicionsl

DEPENDIENTE INDEPENDIENTE

Adicional

F Independiente en toda: laz actividades, excepto bafarse, vestirse, 1o del retrete, movitidad y otra
funcién adicional

G Dependiente en Las seis funciones

De los 110 pacientes 52(47.3%) eran del sexo femenino, 58 (52.7%) masculino. La edad media de 20,4 afios con una DE 16.Un 64.5% eran
de tipo espastico, un 19% mixtos y el 12,7% discinético, el resto tipo ataxico e hipotonico. Respecto a la topografia el 64.5% de los pacientes
eran tetraparéticos, y el 15.5% Dipléjicos. Un total de 37 pacientes (33.6%) presentaban alguna alteracion visual, y sélo 11 pacientes (10%)
algun tipo de afectacion auditiva. Destaca de nuestra muestra que un total de 104 pacientes (94.5%) presentaban algun tipo de retraccion y
un 93.6% algun tipo de deformidad. Del total de pacientes 99 (90%) presentaban espasticidad.

Relacionar la capacidad funcional con la motricidad fina y gruesa.

Frecuencia de CaPHS por ABVD

8 Frecuencia de ManipHS por ABVD
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DEPENDIENTE PARCIAL INDEPENDIENTE DEPENDIENTE PARCIAL INDEPENDIENTE

Respecto a la relacion entre la Clasificacion Funcional del Cambio Postural del Hospital de Sagunto (CapHS)_ y la independencia en las
AVD, los pacientes con peor estado funcional en la motricidad gruesa de control de tronco (en concreto el cambio postural desde el decubito
supino a la sedestacion) son los que son mas dependientes para las AVD. Esta relacion es estadisticamente significa (P<0.001). También
objetivamos una relacion estadisticamente significativa entre la Clasificacién Funcional de la Manipulacion del Hospital de Sagunto (Mani-
pHS)ly IaASerendencia para ABVD con una p<0.001. En este caso los pacientes con peor nivel de manipulacion son los mas dependientes
para las .
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Con el fin de averiguar si las escalas ManipHS, CaPHS, CFMHS y déficit cognitivo estan relacionadas con la clasificacion de KATZ se ha
realizado un model de regresion ordinal. Se ha comprobado que todas las variables aportan informacién a la escala de KATZ.

IMC

A pesar de que tenemos pocos datos, y en algunas categorias de la escala KATZ hay mucha variabilidad, si que se puede observar una
tendencia creciente. Las personas que peor se encuentran en la escala KATZ tienen un IMC inferior.
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DEFICIT COGNITIVO

Se observa que los pacientes con mayor déficit cognitivo se relacionan con el mayor grado de dependencia. El andlisis ha sido realizado
con una regresion logistica multinomial (figura 3b). En la figura 3a observamos los grados de independencia para las AVD en relacion con el
déficit cognitivo de los pacientes. La figura 3b nos muestra la probabilidad de pertenecer a cada categoria (Dependiente, Parcial o Indepen-
diente) en funcién de si tiene déficit cognitivo (No, Leve, Moderado o Severo). Aquellos pacientes con déficit cognitivo severo tienen una alta
probabilidad de ser dependientes en las AVD.

Con el fin de averiguar si las escalas ManipHS, CaPHS, CFMHS y Déficit cognitivo estan relacionadas con la clasificacion KATZ se realizé
un modelo de regresion ordinal, comprobando que todas las variables aportan informacién al indice de KATZ.
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Un aspecto importante que nos gustaria resaltar es que el abordaje terapéutico debe estar mas orientado hacia la independencia de la
persona, aunque sea utilizando Ayudas Técnicas (AT), y no tanto orientado hacia la importancia simbdlica de la marcha independiente, lo
que resulta dificil de inculcar a muchos padres de estos nifos4. Una ventaja afadida de ser sistematicos y reiterativos a la hora de recoger
la informacién sobre las AVD de autocuidados mediante el Indice de Katz, es que se produce un cierto efecto pedagoégico, de modo que la
familia cobra conciencia de que éste es uno de los focos de interés terapéutico en este tipo de pacientes (no so6lo la marcha y el tratamiento
con fisioterapia). La paradoja en estos pacientes es que, en muchas ocasiones, el nifio logra cierta independencia en las AVD en el colegio,
pero no le dejan que desarrolle esta capacidad en su domicilio, ya que los padres estan tan obsesionados con la fisioterapia y con la marcha
que se olvidan de este objetivo terapéutico tan importante.

En la practica clinica existen dos enfoques para recoger la informacién en los pacientes: un enfoque globalizador, que abarca mas infor-
macién aunque sea de manera menos especifica (enfoque de maximos) como la escala de Barthel, FIM, GMFCS, PEDI... y otro enfoque
simplificador, que capta lo esencial, con un enfoque de minimos, que resulta Gtil como herramienta de screening como podria ser la escala
de Katz, Pfeiffer, Clasificaciones del hospital de Sagunto...en este trabajo optaremos por este ultimo enfoque, ya que buscamos sencillez y
rapidez para compatibilizar la practica médica con la recogida de datos para investigacion clinica.

En una revision realizada por Hearvey5 en la que se incluyen 29 articulos que concluyen que el GMFM fue la herramienta méas utilizada se
guido por el WeeFIM y PEDI. Sugieren que se requiere una serie de medidas para evaluar la actividad y la evaluacion y se debe de adaptar
a las necesidades individuales de los nifos con paralisis cerebral. Ponen en duda la la validez discriminativa de herramientas como el nivel
GMFCS mas que leve, moderada o grave.

Encontramos otros estudios en contra de WeFIM6 por la determinacién de las propiedades psicométricas como fiabilidad y validez de medi-
cion de la Independencia Medida de la Infancia instrumento (WeeFIM) concluyen que en los nifios con paralisis cerebral espastica, existen
3 factores de la WeeFIM el cuidado personal, motoras y cognitivas que deben ser tratados como escalas separadas en nifios con paralisis
cerebral espastica.

Comorbilidades

En la revision realizada por Kriger7 encuentran en la mayoria de nifios con PCI espastica temblores, hipertonia muscular, en nuestro estu-
dio encontramos espasticidad en el 90% de los pacientes. Segun Kriger deterioro intelectual se produce en alrededor de dos tercios de los
pacientes con paralisis cerebral, en nuestra muestra un 69% de los pacientes presentaban algun tipo de afectacion cognitiva.

Imc

Segun Otsuka8 la desnutricion es un problema de salud frecuente en pacientes con paralisis cerebral, dando lugar a una significativa morbi-
lidad, encontrando que en una poblacion ambulatoria de la paralisis cerebral, los pacientes con estado funcional inferior o cuadriplejia tenian
un indice de masa corporal significativamente menor. Segun Ohwada9 la malnutricion es frecuente en sujetos con déficits cognitivos. En
nuestra muestra destaca un IMC medio de 19.4 en la muestra, lo cual segin la SEEDO es un peso insuficiente.

Déficit cognitivo

Wong et al11ya encuentran en el retraso mental entre los factores de riesgo relacionados con el grado de dependencia funcional. Esto podria
ser debido a una mayor dano cerebral o afectacion de las zonas de corteza implicadas, y llevar intrinsecamente un peor grado de funcionali-
dad por la afectacion cognitiva de forma independiente. En éste mismo estudio encuentran una relacion estadisticamente significativa entre
la afectacion motora gruesa y la independencia en las AVD segin WeeFIM.

En resumen, en nuestra cohorte la independencia funcional en las AVD esta relacionada con la motricidad gruesa y fina, con el déficit cog-
nitivo y con el IMC. Por tanto, para que un sujeto con PCl sea mas independiente en los auto-cuidados debe 1) estar correctamente nutrido
y tener un buen desarrollo pondo-estatural, 2) tener un buen nivel intelectual que le permita participar activamente para adquirir habitos de
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independencia en los auto-cuidados personales y 3) una buena motricidad general para desarrollar las acciones necesarias que le permitan
auto-administrarse dichos cuidados, particularmente un buen control de tronco y una buena manipulacién fina. Cabria preguntarse si actuan-
do terapéuticamente sobre estas variables (sobre las que son modificables, como el IMC y el cambio postural), podriamos ser capaces de
lograr mejores indices de independencia.

Debemos resolver el problema de poder recoger informacion valida, fiable, de forma rapida y sencilla. Como médicos rehabilitadores debe-
mos conocer tanto las comorbilidades Intrinsecas de la PCl como saber tratarla, identificarlas y prevenirlas de la forma mas precoz posible.

Limitaciones del estudio:

Nuestra cohorte no puede ser representativa de la PCI, porque no se trata de un estudio epidemiolégico y porque los pacientes proceden de
diversos centros escolares y ocupacionales, pudiendo haber numerosos sesgos de origen en la misma. Su valor reside en que la muestra es
grande y el seguimiento se ha llevado a cabo de forma exhaustiva.

Los factores que influyen sobre la independencia funcional (en AVD de auto-cuidados ) en nuestra cohorte de PCI son: la motricidad gruesa
y fina, el déficit cognitivo y el IMC.

En este estudio tanto la escala de Katz como las escalas CapHS y ManiHS se han demostrado Utiles para la valoracion funcional en pacientes
con PCI.

Los sujetos con valores bajos en la escala KATZ también obtienen valores bajos de las escalas CaPHS y ManiPHS y a medida que aumenta
el valor de la clasificacion KATZ también lo hacen las variables CaPHS y ManiPHS
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¢COMO PREPARAR A MI HIJO PARA LA INFILTRACION CON TOXINA BOTULINICA?

42

Romero Torres MD, Vidal Vargas V, Ledn Santos MR, Toro Méndez V, Lépez Gutierrez Y, Rodriguez-Pifiero Duran M.

INTRODUCCION

El tratamiento de la espasticidad focal mediante la infiltracion con toxina botulinica forma parte del plan de atencion integral del paciente
con pardlisis cerebral. Este procedimiento consiste en depositar el farmaco a través de una aguja e el musculo espastico. La localizaciéon de
los musculos puede hacerse mediante palpacion, electroestimulacion o ecografia. Esta técnica puede resultar dolorosa por la puncién de la
aguja, por la posicion en la que a veces hay que colocar al nifio y en el caso de la localizacién con electroestimulacion habra una molestia
anadida por la aplicacién de la corriente eléctrica.

Es conocido que someterse a procedimientos médicos, como puede ser la infiltracion con toxina botulinica, no solo puede producir dolor sino
también ansiedad en los pacientes. Para disminuir estos efectos, tanto la distraccion, como la imaginacion y los ejercicios de relajacion/ respi-
racion constituyen medidas coadyuvantes esenciales para intentar aliviar el malestar infantil generado por procedimientos médicos invasivos.

La distraccion es una clase de estrategias cognitivas que desvian la atencion de un estimulo nocivo a través de la reorientacion de la atencion
del sujeto mediante un elemento distractor. La distraccioén no es una estrategia pasiva destinada a divertir al nifio, sino una forma de focalizar
la atencion en algun tipo de tarea que sirva para alterar activamente la percepciéon sensorial del dolor. Cuanto mas absorbente resulte la
actividad elegida y cuanto méas concentrado esté el nifio en ella mas posibilidades existen de reducir la intensidad de la sensacion dolorosa’.
Para que la distraccion sea eficaz es fundamental que los distractores seleccionados retinan ciertos requisitos como la novedad, la variedad,
un cierto grado de dificultad y que susciten la curiosidad del nifio.

El uso de distractores es una alternativa o un complemento de la sedacion para reducir la ansiedad y el dolor en algunos procedimientos
médicos tales como las punciones. La magnitud del beneficio variaréa de un nirio a otro. ES una intervencion de bajo coste que no tiene riesgo
para el paciente y produce un beneficio medible?.

El objetivo de este trabajo es elaborar un documento con recomendaciones que ayude tanto a padres como a nifios a afrontar la infiltracion
con toxina botulinica.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 una busqueda bibliografica con los siguientes términos: “distraction” y “medical procedure”, limitando la busqueda a los ultimos 10
anos, solo en nifios (desde el nacimiento a los 18 afos) y excluyendo aquellos relacionados con osteogénesis o quemados. Se encontraron
173 de los que se seleccionaron 35 articulos por su posible interés con el objeto del trabajo (casi todos relacionados con accesos vasculares
o inmunizaciones). De estos se extrajo informacién de los que resultaron mas relevantes con respecto al objetivo de nuestro trabajo.

En base a estos resultados se elabora un documento con las recomendaciones que consideramos mas adecuadas por similitud para el
proceso de infiltracion con toxina botulinica (figuras 1y 2). Estas recomendaciones no podran generalizarse dada la gran heterogeneidad en
las manifestaciones clinicas de los nifios con pardlisis cerebral. Vendran condicionadas por el nivel cognitivo, los déficits sensoriales y por
las preferencias del propio nifo.
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Puede ser Gtil hacer simulaciones en case: ‘g ? ﬁ Ofrecer o nifho un juego en una tablet (puzles,
utilizar juguetes, inclulr 3 personajes animados N constracciones), hacer pompas O una tares (formar
conocidos por el niflo y representar situaciones " palabras, localizar objetos) no solo reduce el miedo,
Que 5@ producirdn en consulta. $ino que mejora la asimilacion del procedemiento.
Figura 2

Las recomendaciones recogidas en la hoja estan apoyadas por:

1. NO ENGANAR ACERCA DEL MOTIVO DE LA VISITA AL HOSPITAL.

En el caso de nifios mayores puede explicarse el motivo de la visita al hospital el dia previo. En el trabajo de Jaaniste et al en el que a un
grupo de 27 nifios de 7 a 12 afios se le somete a un evento doloroso mediante la inmersion del brazo en agua a 10°C, proporcionando
informacion sobre el proceso tan solo a un subgrupo, se encontré que los integrantes del grupo al que se le proporcion6 informacion sen-
sorial detallada antes del estimulo doloroso, comunicaron menos intensidad de dolor cuando fue acompafada de distraccion®. Mcarthy et
al, desarrollaron un trabajo cuyo objetivo era examinar las variables que explican la angustia del nifio durante una insercion intravenosa
programada cuando los padres son entrenados para la distraccion de sus hijos.

Los nifios a los que se les informé del procedimiento al que iban a ser sometidos, bien justo antes o mas de 24 horas antes del mismo
tuvieron un aumento de la respuesta biologica al estrés por la insercion intravenosa. Esto apoya la teoria de que la informacion dada de-
masiado cerca de un evento puede no proporcionar al nifo tiempo suficiente para procesar la informacion*.

En los nifios mas pequefos debe hacerse proximo al momento del procedimiento. En una revision sobre la reduccion del dolor en las inmu-
nizaciones de los nifios se hallo que la preparacion antes de la inyeccion parece ser beneficiosa para nifios a partir de los 2 afios. En el caso
de nifios menores de 4 afos la preparacion debe hacerse muy préxima cronolégicamente al evento, tal y como sugieren Schechter et al®.

2. ESCENIFICARLO EN CASA

En un ensayo clinico sobre 50 paciente y sus madres para evaluar la eficacia de un programa psicologico preoperatorio en la reduccion
de la ansiedad preoperatoria, se encontré que un grupo de nifos preparados con actividades de dramatizacion, familiarizados con instru-
mentos médicos y con soporte psicologico en las fases importantes del proceso mostraron significativamente menos ansiedad y mayor
colaboracién en la zona preoperatoria.

Estos nifos, durante el tiempo de induccion de la anestesia, mostraban ser méas colaboradores comparados con un grupo de nifios que
habian formado parte de juegos de entretenimiento y distraccion.

El primer grupo se habia beneficiado de diversas actividades preparatorias y no s6lo manifestaban menores niveles de ansiedad, sino que
eran mas colaboradores con los diferentes procedimientos en comparacion con el otro grupo. El estudio confirma tanto la importancia de
la preparacion preoperatoria como su efectividad respecto al uso aislado de técnicas de distraccion para reducir la ansiedad y estimular
la colaboracién®.

Para realizar simulaciones en casa se pueden utilizar juguetes, incluir a personajes animados conocidos por el nifio y representar con ello
situaciones que se produciran en consulta, imitar el material que sera utilizado, explicar de forma cercana los diferentes pasos del proce-
dimiento y nombrar a las personas que participaran en el proceso.
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3. MEJOR DISTRAER QUE TRANQUILIZAR
La angustia de los nifios durante los procedimientos médicos dolorosos esta fuertemente influida por el comportamiento del adulto. Las

expresiones verbales con intencién de tranquilizar tales como vale”,” tranquilo”, “no pasa nada” aumentan la angustia del nifio, mientras
que la distraccion estéa asociada a mayor tolerancia del proceso. Se desconoce el motivo por el que los nifios muestran mayores niveles
de miedo y angustia durante la consolacién respecto a la distraccion. En un estudio, los nifios expresaron indices mas altos de miedo en
relacion a una expresion facial angustiada de los padres y se demostré la influencia tanto del tono vocal como del contenido de las frases
Los resultados proporcionan una idea de como el nifio interpreta la tranquilidad o angustia del adulto y la importancia de la expresion facial,
tono, y contenido verbal de los padres durante procedimientos médicos dolorosos’.

4. CUIDAR EL VOCABULARIO

Tanto el vocabulario médico, los tecnicismos como algunas palabras de uso comun pueden incrementar la ansiedad. Deben evitarse

palabras como “doler”, “dafno”, “inyeccién”, “picotazo”, “pinchar”, “aguja”, “avispa”, “jeringa “y se recomienda el uso de palabras como “mo-

lestar”, “apretar”, “presion”, “apretado”, “incomodo™.

5. MUSICA

La musica puede tener un impacto positivo sobre el dolor y la angustia de los nifios sometidos a una canalizacion venosa. Los beneficios
también pueden observarse por los padres y el personal sanitario ®.

En niflos mayores el poder elegir su propia musica puede suponer una reduccion significativa de la angustia.

En un ensayo clinico randomizado sobre 70 nifios que iban a ser sometidos a anestesia y cirugia, encontraron una reduccién significativa
de la angustia mediante un triple enfoque: atenuar la luz de la sala, musica de fondo a 50-60 decibelios (“Aire para cuerda en sol” de Bach)
y la presencia de una sola persona interactuando con el nifo™.

6. JUEGOS
Parece que el hecho de poder elegir el elemento distractor puede tener mejores resultados™.

Ofrecer un video juego portatil es una forma econémica, facil de implementar, transportable y efectiva para reducir la ansiedad en el area
de preparacion y durante el proceso de induccion de la anestesia’.

Ofrecer al nifio un juego (como por ejemplo puzles, construcciones, hacer pompas) o una tarea (formar palabras, localizar objetos) no s6lo
reduce el miedo, sino que puede mejorar la asimilacion del procedimiento comparado con las experiencias anteriores experimentadas sin
distraccion. El uso de intervenciones activas (aplicaciones virtuales, tareas de coordinacion visual, juegos de busqueda) es un area de
estudio en la que los diferentes métodos siguen una premisa: el nifio debe escoger la forma de distraccion que mitigue la sensacion de
pérdida de control.

Los juegos o libros de busqueda y otros como el “veo, veo” funcionan muy bien. Los juegos también pueden formar parte del procedimiento.
Una de las técnicas puede ser desafiar al nifio mayor a una carrera: cuantos objetos encuentra antes de finalizar un paso del proceso o el
proceso completo™.

Los nifios que van a someterse a procedimientos invasivos con frecuencia experimentan un importante grado de ansiedad o de miedo (a lo
desconocido, a las agujas...). Los médicos deben tenerlo en cuenta para hacer del procedimiento una experiencia mas aceptable. El alivio del
malestar infantil no solo reporta beneficios para el propio nifio sino ademas para todas las personas implicadas en el proceso. Se reduciran
las fuentes de estrés si el nifio aprende a colaborar con el personal sanitario y si el personal sabe como actuar.

Existen multitud de formas de abordar la ansiedad, desde las mas sencillas (distraccion, imaginacion, respiracion profunda) a la mas invasiva
como la anestesia general. La distraccion es una estrategia que parece eficaz para reducir el dolor y la ansiedad, asi como la preparacion
previa al procedimiento y el proporcionar una ambiente relajado y poco ruidoso. En la medida de lo posible se deben garantizar estos recursos
independientemente de si ademas se usan otros medios farmacoldgicos o no.

Estas recomendaciones debemos explicarselas a los padres, asi como responder a todas sus dudas para que puedan no solo firmar el con-
sentimiento informado sino prepararse tanto ellos como el nifio para el procedimiento al que se va a someter. En este sentido un documento
informativo en formato triptico puede ayudar a que el procedimiento resulte menos traumatico tanto para los nifios como para los padres.
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ESTUDIO EPIDEMIOLOGICO EN PARALISIS BRAQUIAL NEONATAL (PBN)

Martin Gémez M, Martin Maroto P, Esteban Roman S, Casado Blanco C, Ruiz Sanz M, Arroyo Riafio MA.

La paralisis braquial neonatal (PBN) es una paresia flaccida del miembro superior con un grado de movimiento pasivo mayor que el activo.

En ocasiones generada por el estiramiento traumatico del plexo braquial durante el parto, aunque puede aparecer antes o después del mis-
mo.Es una patologia imprevisible y una entidad dificil de evitar.

Existen diferentes clasificaciones atendiendo a:

- Localizacion de la afectacion: PBN superior o de Erb-Duchenne (raices C5-C6), inferior o de Klumple (C8-T1) y completa (C5-C6-
C7-C8-T1).

- Su interés funcional .Narakas:grado | (paralisis de C5-C6), grado Il (paralisis de C5-C6- C7), grado Il paralisis de C5-C6-C7-C8-T1,
grado IV (paralisis de C5-C6- C7-C8-T1+ sd. de Horner) y grado V (avulsion+ sd. de Horner).

- Gravedad neurofisiolégica de la lesion. De menor a mayor severidad: neuroapraxias, axonotmesis y neurotmesis.

La incidencia descrita en la literatura cientifica es de 1.4 por 1000 nacidos vivos de parto vaginal y 0.3 por 1000 nacidos vivos por cesarea.

El objetivo del estudio es la descripcion de las caracteristicas epidemioldgicas; asi como de los factores de riesgo, las lesiones asociadas, y
complicaciones de los nifios con PBN, atendidos en la Seccién de Rehabilitacion Infantil de un hospital terciario.

Estudio epidemiolégico descriptivo, retrospectivo de nifios valorados entre los afios 2006 - 2016 en la Seccion de Rehabilitacioninfantil de un
hospital de nivel terciario.

Se revisaron las historias clinicas de 82 pacientes con diagnostico de PBN con seguimiento en la Seccion de Rehabilitacion Infantil del Hos-
pital Universitario Gregorio Marafion de Madrid (HGUGM).

Se disefié un protocolo de recogida de datos previa revision bibliogréafica, donde se registraron:
- Datos clasicos de fecha de nacimiento, sexo, edad gestacional al nacimiento, puntuacion de test de Apgar y tipo de reanimacion neonatal.
- Clasificacion de PBN segun el lado de afectacion (derecha, izquierda o bilateral) y localizacién de la lesion segin la clasificacion de Narakas
-Factores de riesgo descritos en la literatura divididos en neonatales, maternos, y obstétricos.

-Lesiones asociadas :fractura de clavicula, paralisis facial, fractura luxacion de hombro, paralisis diafragmatica, sindrome de Horner, displasia
de desarrollo de cadera, torticolis muscular congénita, hipotermia global, fractura de parietal y otras.

- Factores de mal pronéstico :elevado peso al nacer, sindrome de Horner, PBO inferior, PBO completa, parélisis de la musculatura paraverte-
bral, paralisis de nervio frénico, afectacion de C7, no presencia de actividad de biceps braquial a los 3 meses de edad.

- Presencia de complicaciones a medio-largo plazo: cambio en la dominancia manipulativa, actitud viciosa, dolor, contractura muscular, actitud
escoliotica, hipotrofia y cambios de piel y unas.

- Relativos al seguimiento: pruebas neurofisiologicas (electromiografia),prescripcion de tratamiento de rehabilitacién especifico, tratamiento
quirlrgico, y tiempo de seguimiento médico.
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De los 82 casos de nifios con PBN revisados, no se encontraron diferencias de distribucion en cuanto a sexo, con una edad media de 6.6
afos (desviacion tipica de 3.3).

Todos los nifios nacieron a término.
El 58 % presentaron PBN derecha, 40.5% izquierda y 2,5 % bilateral.

La lesion mas frecuente segun su localizacion fue la superior en 85.4%, y siguiendo la clasificacion de Narakas la de grado | con una fre-
cuencia 75,3% de los casos.

Los factores de riesgo neonatales obtenidos fueron: peso elevado al nacer 39%, malposicion de parto 11%, test de Apgar bajo 12.2%. Los
factores de riesgo maternos fueron: 16% diabetes gestacional y sobrepeso materno en el embarazo en 8.5% de los casos. Los factores de
riesgo obstétricos ,encontrados con mayor incidencia: parto prolongado en el 35.4%, distocia de hombros en el 31.7% de los casos, parto
instrumentado en 40.8%. Varios de estos factores de riesgo se presentaron de manera acumulativa.

En cuanto a las lesiones asociadas a la PBN registradas destacan la fractura de clavicula en 14.6 % vy torticolis muscular congénita 4.9%,
encontrando en el 14.6% de los pacientes varias lesiones asociadas (fractura de clavicula y la torticolis la asociacion mas frecuente), en el
43.9% de los casos no se hall6 ninguna patologia afiadida a la PBN.

Las comorbilidades asociadas a PBN mas frecuentes fueron el dolor y actitud escoliotica en el 7.3% de los casos respectivamente.
Se realiz6 EMG al 15.8% de los nifios con una edad media de 8.4 meses (mediana 2 meses).

Todos los nifios fueron valorados y tuvieron seguimiento médico periddico en las consultas de rehabilitacion infantil del HGUGM; realizando
un programa de rehabilitacion especifico consistente en fisioterapia y terapia ocupacional en nuestro centro en el 96.3%.

Se intervinieron quirtrgicamente a 7 nifios, en 6 de los casos se realizd una cirugia reparadora precoz y en uno cirugia reparadora tardia.

En la actualidad continuan seguimiento médico el 36.6% de los casos.

- Los factores de riesgo neonatales, maternos y obstétricos encontrados en nuestra muestra corresponden con los datos publicados en
la literatura.

Es primordial en los Servicios de Rehabilitacion con atencion a pacientes con PBN, desarrollar protocolos de recogida de datos consensua-
dos, con el fin de conocer los factores de riesgo de mayor peso especifico y los factores prondsticos , para ajustar las terapias a la mejor
evidencia cientifica.

VALORACION DE LA DICAPACIDAD EN PARALISIS BRAGUIAL NEONATAL MEDIANTE ESCALA PEDI-CAT

46

Esteban Roman S, Arroyo Riafio MO,, Casado Blanco C, Martin Maroto MP, Tapiador Fernandez JT, Laguna Mena C.

La Pediatric Evaluation of Disability Inventory-Computer Adaptative Test (PEDI-CAT), es la versién con software, derivada y modificada de la
escala PEDI, aplicada en trabajos previos a pacientes con Paralisis Braquial Neonatal (PBN).

El objetivo primario de este trabajo es determinar el grado de discapacidad en autocuidados, de los pacientes con PBN, valorados con la
escala PEDI-CAT y su severidad.

El objetivo secundario es valorar si la escala PEDI-CAT presenta potencia discriminativa entre los nifios con o sin afectacion de mano.
Por ultimo determinar la dificultad e influencia de la afectacion de mano en actividades concretas y exigentes de la vida diaria.

Estudio de cohorte retrospectivo en pacientes infantiles con diagnostico de PBN, atendidos en consultas de Rehabilitacion Infantil del Hospital
General Universitario Gregorio Marafén (HGUGM) desde Enero de 2006 a Enero de 2016.

Criterios de inclusion fueron: diagnostico de PBN y edad de 1- 18 afos.

Criterios de exclusion: retraso madurativo o psicomotor, otras patologias neurolégicas u ortopédicas severas concomitantes, y pérdidas
de seguimiento rehabilitador, consideradas estas como diferencia entre Gltima exploracion clinica y paso de escala de PEDI-CAT mayor
de 2 anos.

Se recogieron datos:
-Demogréficos: edad en meses, sexo.
-Relativos a PBN: Clasificacion de Narakas, afectacion o no de mano, tratamiento con o sin cirugia, asi como el tipo de la misma.

La afectacion de mano, se basé en resultados de la Escala de Movimiento Activo (AMS), que recoge 15 recorridos articulares desde el hom-
bro a la mano, en una graduacién de 0-8 puntos.
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Se consider6 que existia afectacion de mufieca-mano, puntuando 5 movimientos: extension de mufieca, flexion y extension de dedos y flexion
y extension del pulgar. Se clasifica como afectacion, si la puntuacion del AMS, es menor de 5 para la extension de mufieca y menor de 7, en
uno o mas de los cuatro restantes movimientos.

- Relativos a la discapacidad: se encuest6 telefonicamente el PEDI-CAT, en su dominio de autocuidados, por médicos especialistas y
residentes de rehabilitacion del ultimo afio. Asimismo se profundiz6 en la recogida de los 4 items de mayor dificultad en su consecucion,
reflejados en estudios previos con PEDI (Emily Ho).

Para los resultados de la discapacidad, se consideraron las puntuaciones normativas estandar, tanto la T-score, como la distribucion de
percentiles por edad (age percentile).

Los propios autores de la escala consideran: un T-score medio, para cada franja de edad, de 50, con un rango de 30 a70 (2 DS), donde
estarian incluidos el 95% de los nifios. Tipifica como discapacidad severa una T-score menor de 30.

La distribucion de percentiles (P) por edad, da lugar a 6 grupos, divididos en intervalos: P< 5, P5-25, P25-50, P50-75, P75-95 y P> 95. El
PEDI -CAT considera “por debajo de promedio” (discapacidad severa) a los pacientes inferiores a percentil 5 y como “promedio bajo” (disca-
pacidad moderada) a los localizados en el percentil 5-25.

El andlisis estadistico se realiz6 con el programa SPSS 21.

En los dltimos 10 afos, 82 pacientes han sido valorados en consultas de Rehabilitacion Infantil del HGUGM. Se excluyeron del estudio, 15:
5 por enfermedad neurolégica concomitante y 10 por pérdida de seguimiento en consulta o por no contestar a la llamada, trabajando sobre
un total de 67 pacientes.

De ellos, el 49.25 % fueron nifios y el 50.75 % nifias, con una edad media de 6 afos y 5 meses, en un rango de edad de 1 a 18 afos.

La clasificacién de Narakas muestra: tipo 1 (75.3%), tipo 2 (14.3%) tipo 3 (9.1%) y tipo 4 (1.3%).

En lo que se refiere a las intervenciones quirirgicas, encontramos un total de 7(10.44%) operados (4 con afectacién de mano y 3 sin ella) y
60(89.56%) no.

De los 67 pacientes a los que se les aplico la escala AMS, 7(10.44%), presentaban afectacion de manoy 60(89.56%) no.

Los que presentaban afectacion de mano, 4 habian sido intervenidos quirargicamente (3 con cirugia primaria y 1 con secundaria) y 3 no (2
con afectacion completa pero seguimiento irregular y 1 con afectacion distal y resolucién del cuadro). Ademas, hubo 3 intervenciones quirur-
gicas en 3 pacientes sin afectacion de mano, para liberacion del subescapular.

La mediana del T-score de toda la muestra fue de 50 (rango 5 a 77).

Presentaron discapacidad o T-score <30, N= 10 (14.92%).

La distribucion segun percentiles por edad fue: 12 nifos (P<5), 8 (P 5-25), 14 (P 25-50), 19 (P 50-75), 13 (P 75-95) y 1 (P >95). Por lo tanto,
se encontr6 un total de 12 pacientes (17.91%) con discapacidad severa y 8 (11.9%) moderada.

Se hallé6 muy buena correlacion con un indice de concordancia de Kappa, de 0.89, entre los pacientes con T-score <30 y los situados en el
P<5 por edad.

De los 67 nifios de la muestra, 57 nifios no presentaron discapacidad (T-score>30): 53 (88.3%) no presentaban afectacion de mano y 4
(57.1%) si. De los 10 nifios con discapacidad (T-score<30), se encontraron 7 nifios (11.7%) sin afectacion de mano y 3 nifios (42.9%) con
afectacion de mano.

Existe una relacion estadisticamente significativa aplicando chi cuadrado (p=0.028) entre la existencia o no de discapacidad (T-score <30) y
la afectacion o no de mano.

De los nifios que habian sido intervenidos quirirgicamente, 3 (42.9%) presentaban un T-score <30 (discapacidad) y los otros 4 (57.1%) inter-
venidos un T-score >30. De los nifios no intervenidos quirdrgicamente, 7 (11.7%) T-score<30 y 53 nifios (88.3%) presentaron una T-score>30.

El PEDI-CAT aplica diferentes items a los distintos pacientes, considerando la edad y la respuesta previa. Se seleccionaron 5 actividades
cotidianas de gran complejidad manual, valorando la mas adecuada entre las 4 posibles respuestas, en orden de dificultad creciente (incapaz,
facil, un poco dificil, dificil).
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Se obtuvieron los siguientes resultados en el caso de primera opcion: “incapacidad para realizarlas”, en pacientes con y sin afectacion de
mano:

-N=50 respuestas a actividad de abrocharse una camisa (45 sin afectacion de mano y 5 con): 10/45 pacientes sin afectacion de mano
fueron incapaces y 1/5 paciente con afectacion de mano.

-N=45 respuestas en ponerse los pantalones y abrocharselos (41 sin y 4 con): Manifestaban incapacidad 9/ 4 sin afectacion de mano y
3/4 con afectacion.

-N=50 respuestas en abrochar una cremallera (45 sin y 5 con): referian incapacidad 5/45 sin afectacion y 2 /5 con afectacion.
-N=43 en atarse los zapatos de cordones (40 sin y 3 con): incapacidad 10/40 sin afectacion y 1/3 con afectacion.
-N=22 en ponerse las horquillas (20 sin y 2 con): incapacidad 3/20 sin afectacion y 1/2 con afectacion.

Asi pues, la mayor dificultad se presento en la actividad de ponerse horquillas y atarse los cordones de los zapatos, sin encontrar diferencia
significativa entre la afectacion o no de mano para ninguna de ellas.

La principal limitacion del estudio es la no validacion a la poblacion de PBN de la escala PEDI-CAT.

El 14.9%- 17.9% de las pardlisis braquiales neonatales, presentan discapacidad, valorada mediante escala PEDI-CAT por percentiles en
dominio de autocuidados y T-score, respectivamente.

La incidencia de discapacidad asciende a 71,4% en caso de afectacion de mano.

La paralisis braquial neonatal presenta mayor estadisticamente mayor discapacidad cuando existe afectaciéon de mano.

La actividad de ponerse horquillas y atarse los cordones de los zapatos, son de las valoradas por los nifios con afectacion de mano como
las mas dificil de llevar a cabo.

EVALUACI‘(‘JN ECOGRAFICA EN EL TRATAMIENTO CON TOXINA BOTULINICA EN NINOS
CON PARALISIS BRAGUIAL NEONATAL

48

Diaz-Cano Carmona |, Medrano Sanchez MI, Ferrand Ferri P, Rios Garcia JJ, Martinez-Sahuquillo Amuedo ME, Rodriguez Burgos C.

La Paralisis braquial neonatal (PBN) es una lesion debida a la distension de las estructuras nerviosas del plexo braquial, que se produce
generalmente durante el parto.

Después de una reinervacion espontanea o postquirdrgica, incluso completa, se pueden producir co-contracciones musculares de dos 0 mas
grupos musculares. En los casos en los que la recuperacion no es completa y persiste la denervacion muscular se producen desequilibrios
musculares entre grupos mas y menos afectados, dando lugar a contracturas musculares y deformidades 6seas que alteran a su vez la
funcionalidad, y que en muchos casos van a precisar cirugia de desinsercion tendinosa o incluso osteotomias correctoras. Estas co-contrac-
ciones ocurren, sobre todo, a nivel de deltoides/pectoral mayor, rotadores internos/externos de hombro y biceps/triceps.

En los Ultimos afos se plantea el uso de Toxina botulinica tipo A (BTX-A) para el tratamiento de las co-contracciones en la PBN, con el objetivo
de debilitar el mUsculo antagonista y asi mejorar la funciéon del agonista.

Los resultados son en general positivos y con una duracion superior a la farmacologicamente esperadal. Existen varias situaciones en las
que se esta empleando el tratamiento de TXB-A en PBN1: contractura en rotacion interna/adduccion de hombro, limitacion de la flexion activa
del codo, limitacion de la extension activa del codo y contractura en pronacion del antebrazo. Todas ellas comparten como caracteristica
comun la limitacién del rango de movilidad activa debido al desequilibrio o co-contraccién entre musculos agonistas- antagonistas.

Los objetivos del tratamiento se logran, en parte, en combinacién con otras intervenciones terapéuticas (fisioterapia, cirugia ortopédica, etc).
Las dosis medias utilizadas son de 4 a 10 U/kg/musc, mayores que para la paralisis cerebral infantil (PCI). Las medidas que se suelen utilizar
para la valoracion de los resultados son el rango de movimiento, la escala de fuerza de MRC, las escalas de Mallet y de Gilbert2-5, en nuestro
trabajo en particular nos centraremos en la escala de Mallet modificada y en la valoracion ecogréfica de la displasia glenohumeral.
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La escala modificada de Mallet6,7 recoge los mismos items que la escala de Mallet e incluye un item mas, la rotacion interna, que se recoge
en la tabla de la escala como mano a espalda y evalia de | a V cada items segln la complejidad para la realizacion sea mayor o menor
respectivamente.

La ecografia es una prueba inocua que sirve para la valoracion objetiva y dindmica de la articulacion del hombro en la PBN, que se ve afec-
tada precozmente por la potente acciéon de los rotadores internos en detrimento de los rotadores externos8. Tiene la ventaja de que no es
necesaria la sedacion con anestesia general como en la resonancia magnética pero es una técnica observador dependiente, en la que pode-
mos valorar el angulo alfa o angulo SGH es el angulo formado por la linea que va desde la espina de la escapula hacia el margen posterior
de la glena con la tangente a la cabeza humeral que toca el labio 6sea posterior de la glena8. Su valor normal se considera que debe ser
inferior o igual a 30°9. También se puede valorar en la ecografia el porcentaje de cabeza humeral que se encuentra desplazada con respecto
al margen posterior de la escépula, que en condiciones normales debe ser menor del 50%9.

El objetivo de este trabajo ha sido evaluar la movilidad activa y caracteristicas ecograficas del hombro afecto en nifios con paralisis braquial
neonatal tras el tratamiento con toxina botulinica en los musculos rotadores internos del hombro.

Estudio cuasiexperimental descriptivo antes-después de pacientes con pardlisis braquial neonatal y afectacion de raices C5-C6, vistos en
la unidad de rehabilitacion infantil desde enero 2014 hasta diciembre 2015 en los que se ha infiltrado toxina botulinica y se han recogido los
angulos alfa en la ecografia de hombro antes y después de la misma.

La poblacién diana han sido nifios con paralisis braquial neonatal en los que tras valoraciéon por el comité multidisciplinar de nuestro hospital
se decide infiltracion de toxina botulinica.

Como criterios de inclusion se establecieron:

- Contractura en rotacion interna y adduccion de hombro.

- No candidatos a desinsercion tendinosa quirlrgica, valorados por un cirujano experto en plexopatias infantiles.

Como criterios de exclusion establecimos:
- Indicacion de tratamiento quirurgico reparador actual (transferencias tendinosas, desinserciones musculares, osteotomias correctoras).
- Pacientes con alergias o contraindicaciones para el uso de TXB-A.
- Pacientes que presenten enfermedades concomitantes graves no controladas.

Las variables que se han recogido han sido las variables epidemiolégicas tipicas (edad y sexo), brazo afecto, afectacion de tronco (alta, baja,
completa) tipo de paralisis (completa o incompleta), hospital de referencia, si ha requerido cirugia de reparacion del plexo braquial, angulo
alfa en ecografia pre y post infiltracion con toxina botulinica, musculos que se infiltra y dosis, n° de infiltraciones y si ha precisado o no cirugia
de hombro posteriormente. Se evalu6 la movilidad activa de los nifios un mes antes de la infiltracion con toxina botulinica y un mes después
de la misma mediante la escala de Mallet modificada.

Se realiza un analisis descriptivo de los datos.

Se tratd y se recogi6 angulo SGH en 6 nifos con PBN unilateral con afectacion C5-C6 con rango de edad entre 8 y los 13 meses, de los
cuales 3 eran nifas y 3, nifios (ecografia realizada en consultas de traumatologia infantil de nuestro hospital).

Al igual que el sexo, el brazo afecto también se repartio al 50% en la muestra, siendo. En el 55.6% de los caso el brazo afecto fue el derecho,
siendo todas las PBN altas e incompletas. Tan sélo uno de los pacientes ha precisado cirugia de plexo.

Los pacientes fueron valorados conjuntamente por médicos rehabilitadores infantiles y traumatélogos especializados en cirugia de plexo
baquial infantil. En cada nifio se valoraronn diferentes opciones de tratamiento, como son la cirugia, la infiltracion con toxina botulinica o
tratamiento cinesiterapico aislado, decidiendo en todos ellos que la mejor opcién de tratamiento en ese momento era la infiltracion con toxina
botulinica.

Tanto el masculo subescapular como el pectoral mayor se han infiltrado en el 100% de los casos. La dosis de TXB por kg de peso y masculos
se muestran en la tabla adjunta (Tabla 1). La infiltracidn se realiza en todos los casos en quiréfano bajo anestesia general y control ecogréfico.
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MUSCULO DOSIS MEDIA/

KG
PECTORAL
SUBESCAPULAR

TABLA 1. MUSCULOS INFILTRADOS Y DOSIS MEDIA POR KG DE PESO/MUSCULO

Tras la infiltracion los pacientes han continuado con su programa de cinesiterapia y terapia ocupacional habitual, afadiendo ejercicios espe-
cificos de estiramiento de rotadores internos de hombro y para fortalecer los rotadores externos del hombro afecto.

La puntuacién media en la escala de Mallet de nuestra muestra fue la que se adjunta en la tabla (Tabla 2). Hemos encontrado que la mitad de
los pacientes ha mejorado un punto en la escala de Mallet modificada en la abduccién y en la rotacion externa, mejorando 0.5 puntos en la
media de la muestra, en menor medida (0.16 puntos) ha mejorado la accién de mano a cabeza. Los valores angulares de la ecografia antes
y después del tratamiento se muestran en la siguiente tabla (Tabla 3)

Abd RE Mano a cabeza Mano espalda Mano a boca
Paciente Pre Post Pre Post Pre Post Pre Post Pre post
1 3 4 3 3 3 3 2 2 3 3
2 3 4 3 4 3 3 4 4 4 4
3 4 4 2 2 3 3 2 2 2 2
4 4 4 3 4 3 4 4 4 4 4
5 3 4 3 4 3 3 2 2 2 2
6 3 3 2 2 3 3 2 2 3 3
Medias 3.33 3.83 2.66 3.16 3 3.16 2.66 2.66 3 3

TABLA 2. EVOLUCION PRE Y POST-TRATAMIENTO DE LA ESCALA DE MALLET MODIFICADA.

ANGULO SGH PRE- TRATAMIENTO ANGULO SGH POST TRATAMIENTO

1 43 40
2 20 28
3 30 35
4 38 38
5 47 55)
6 41 70

TABLA 3. ANGULO ALFA PRE Y POST-TRATAMIENTO

Tan so6lo uno de los pacientes ha requerido hasta el momento una segunda infiltracion y dos de los pacientes han precisado intervencion para
corregir displasia glenohumeral por la rapida evolucién de la displasia.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

En nuestra serie hemos encontrado una mejoria clinica en la movilidad activa del miembro superior afecto medida por la escala de Mallet
modificada, sobre todo en la rotacion externa y abduccion.

lo que es entendible pues lo que queremos conseguir con la infiltracion es debilitar los rotadores internos para mejorar la funcion de los
musculos rotadores externos, afectados por la parélisis, y evitar asi el desarrollo o progresion de la displasia glenohumeral.
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Sin embargo, no hemos podido establecer una correlacion con los valores obtenidos en la ecografia, a diferencia de otros trabajos10 (10.
Esto puede ser debido al pequefio tamafos muestral.

La ecografia es una técnica inocua y eficaz para la valoracion de la displasia glenohumeral, que ademas permite una valoracién dinamica
de la articulacién GH. Esta establecida la fiabildiad inter e intraobservador; sin embargo, no hemos encontrado en la literatura qué valores
angulares definen la mejoria 0 empeoramiento significativo, o que se relacionen con la clinica. A pesar de ell es una técnica cada vez méas
empleada en la valoracion de estos nifios, ya que se puede realziar en la misma consulta, de manera repetida, ya que no precisa sedacion
como la RM.

Sin embargo, con la infiltracion de la BTX-A facilitamos la fisioterapia y se retrasa la cirugia, lo que es importante en nifios que van mejorando
de la PBN pero en los que la limitacion a la movilidad del hombro les frena la progresion.

La infiltracion con toxina botulinica es una técnica segura, efectos secundarios leves y transitorios en la mayoria de los casos, que en nuestra
serie no han aparecido en ningin paciente.

Como debilidades de nuestro trabajo, el pequeno tamano muestral y el corto seguimiento de la misma. Son necesarios mas trabajos en este
sentido que definan en qué pacientes con displasia glenohumeral secundaria a PBO esta indicado el uso de toxina botulinica, en cuanto a
parametros ecograficos y clinicos.
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COEXISTENCIA DE SiNDRQME DE WILLIAMS Y DISTROFIA MUSCULAR DE CINTURAS.
¢CASUALIDAD VS RELACION? A PROPOSITO DE UN CASO

52

El Sindrome de Williams es un trastorno genético caracterizado por niveles elevados de calcio en sangre (hipercalcemia transitoria en la
infancia), rasgos faciales tipicos, trastornos cardiovasculares, retraso en el desarrollo psicomotor con unas alteraciones cognitivas concretas.

Su incidencia al nacimiento se estima alrededor de 1 cada 7.500 recién nacidos, por lo que se considera una enfermedad rara. La enfermedad
esta causada por una deleccion heterocigota en el cromosoma 7, en la region 7q11.23 Casi todos los casos son esporadicos, aunque se han
documentado varios casos familiares con transmision vertical autosémica dominante.

El diagnéstico se realiza mediante la inspeccion de los rasgos faciales (frente estrecha, epicanto, region periorbital prominente, esotropia o
estrabismo, ya sea latente o manifiesto, nariz corta con raiz nasal aplanada, mofletes y labios prominentes y mentén relativamente pequefio.

En relacion al aparato musculoesquelético, se caracteriza por una hiperlaxitud articular (menor cantidad de elastina) y disminucion del tono
y la fuerza muscular. Pueden desarrollar cifosis, escoliosis e hiperlordosis. La actitud tipica seria con los hombros caidos, las rodillas semi-
flexionadas y una cierta actitud cifética.

Junto a estos trastornos ortopédicos, coexisten otros problemas: auditivos (aumento de la sensibilidad a algunos ruidos —algiacusia-, e in-
fecciones de oido medio), alteraciones cardiovasculares (alteraciones estructurales cardiacas y de vasos, en mas del 80%, estenosis aortica
supravalvular (75% de los casos), estenosis pulmonar, coartacion adrtica y prolapso de la valvula mitral (10% de los casos), aparato geni-
tourinario (nefrocalcinosis y anomalias renales) y retraso en el crecimiento y desarrollo psicomotor (retraso en la adquisicion del lenguaje y
habilidades motoras).

En relacion a su personalidad, son nifios muy afectuosos y sociables, con un comportamiento muy extrovertido y tendencia a relacionarse
mejor con adultos.

Por otra parte, la Distrofia Muscular de Cinturas es un grupo muy heterogéneo de enfermedades musculares genéticas, caracterizadas por
un desequilibrio entre la destruccion de musculo y su reparacion, con una frecuencia variable pero aproximada de 1 de cada 15000. Se
caracteriza por debilidad muscular proximal que implica a las cinturas de cadera y hombros, creatinincinasa elevada (aunque el nivel de CK
en suero no es un test de filtrado absoluto para todas ellas), y un amplio rango de edad de inicio, que abarca desde la ninez temprana a la
edad adulta tardia. Algunas de ellas incluyen afectacion respiratoria. La clasificacion clinica esta basada en la distribuciéon de la debilidad
tempranamente en el curso y en la edad de presentacion. Su diagnéstico puede ser dificil, debido a la amplia variabilidad clinica y genética,
y las diversas formas de presentacion. En su diagnostico se incluye una profunda evaluacion clinica, pruebas electrodiagnésticas, biopsia
muscular, inmunohistoquimica y andlisis genético. Asi como su presentacién es muy variable, también lo es su evolucion (rapida y lenta
evolucién) y la forma en la que se transmiten (formas dominantes o recesivas).

Presentamos el caso de un paciente varén de 10 afos de edad, que es remitido a Consultas Externas de Rehabilitacién por paraparesia
espastica y deformidades en los pies, asociadas a prematuridad y retraso cognitivo secundario a Sindrome de Williams.

Durante su seguimiento en la consulta se constatan pies equinovaros, bilaterales, con acortamiento de ambos tendones de Aquiles (mas
acentuado el izquierdo) e isquiotibiales, y gran hipotonia truncal, con dificultad para el control postural y pasar de la posicién de decubito a
sentado. Presenta ademas una curva dorsal derecha y lumbar izquierdada en el Test de Adams

Se adaptan ortesis en ambos pies y se propone un programa de tratamiento fisico para estiramientos y ejercicios de potenciacion globales.

Alo largo de las sucesivas revisiones en CEX, se objetiva debilidad en cintura escapular derecha, progresiva y de reciente aparicion. Dicha
debilidad queda constatada en CEX, donde se aprecia ademas, un empeoramiento progresivo de la fuerza. Tras estos hallazgos, se solicita
RMN craneocervical y electromiografia, donde se ponen de manifiesto severos cambios miopaticos en trapecio superior izquierdo y derecho
y supraespinoso derecho, sugestivos de distrofia muscular con afectacion, al menos, de cintura escapular.

Finalmente es diagnosticado de Distrofia facio-escapulo-humeral, y sigue revisiones periddicas en CEX de RHB para control de sus deformi-
dades en raquis y MMII, secundarias al Sindrome de Williams, y control de complicaciones derivadas de la propia distrofia muscular.

Como se ha comentado anteriormente, el Sindrome de Williams y la distrofia muscular de cinturas son dos entidades extraordinariamente
raras. La coexistencia de estas dos entidades, en un mismo paciente, es un hecho todavia mas infrecuente, por lo que en etapas tempranas
de su aparicion, puede pasar desapercibido.

Las revisiones periédicas en consulta externa, asi como el conocimiento de las enfermedades raras que tienen implicaciones en el aparato
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locomotor, por parte de los médicos rehabilitadores, puede agilizar el diagnéstico, mejorar el pronéstico y proporcionar tratamientos que me-
joren la calidad de vida de estos pacientes.

Los rasgos faciales tipicos del Sindrome de Williams, ademas de las alteraciones tipicas del aparato locomotor pueden confundirnos, y retra-
sar el diagnéstico, cuando coexisten dos enfermedades extremadamente infrecuentes.

En nuestro caso, no hemos encontrado en la literatura el reporte de ningin caso donde coexistan dichas enfermedades, por lo que a priori
podemos pensar que no existe ninguna relacién entre ambas enfermedades, mas alla del puro azar.

Como dato curioso destacar que en un articulo publicado en el afio 2005 en la Revista Neurology (REV NEUROL 2005; 40 (Supl 1): S151-S162)
en un simposio sobre el autismo, se citan ambas entidades, como probables causas de desarrollo de autismo. En el caso del Sindrome de
Williams, si bien estos nifios no pueden considerarse autistas propiamente, existen algunas caracteristicas conductuales que son propias
del trastorno autista, como las deficiencias pragmaticas del lenguaje y las alteraciones visuales de la percepcién global, caracteristica que
también tiende a disociarlos del entorno. Por otra parte, en el caso de la Distrofia Muscular, en concreto en la Distrofia Miotonica de Steinert,
se han publicado casos asociados a autismo y sindrome de Asperger, y al margen de los criterios diagnosticos, muchos de ellos tienen com-
portamientos tipicamente autistas, cuya apariencia se acentta debido a la inexpresividad de su rostro.

CIRUGIA DEL MIEMBRO SUPERIOR EN EL SINDROME DE HOLT ORAM. i
;.CORRECCION DEL DEFECTO ESTETICO VERSUS FUNCIONALIDAD? A PROPOSITO DE UN CASO

El Sindrome de Holt Oram es un defecto genético muy infrecuente, que se caracteriza por alteraciones musculo-esqueléticas en el miembro
superior y alteraciones cardiacas, lo que lo ha llevado también a conocerse como Sindrome Corazén Mano. Su prevalencia se estima en
1/100000 recién nacidos vivos. Fue descrito por primera vez por Mary Holt y Samuel Oram en el afio 1960, quienes encontraron a miembros
de cuatro generaciones de una familia con comunicacioén interauricular y anomalias congénitas de los pulgares, cuyas falanges terminales
se incurvaban hacia el interior.

El sindrome esta causado por mutaciones en el gen TBX5 localizado en el cromosoma 12 (12924.1). Mas del 85% de los individuos que
padecen este sindrome, diagnosticados clinicamente, son portadores de una mutacién TBX5. Su transmisiéon es autosémico dominante,
con una alta penetrancia y presenta una gran variabilidad en su expresion fenotipica. El pronostico vital de estos pacientes depende de la
gravedad de los defectos cardiacos.

En relacion a los defectos musculoesqueléticos del miembro superior, son altamente variables, y pueden ir desde focomelia hasta minima
limitacion del movimiento de los pulgares, codos u hombros. Las alteraciones de los pulgares son las mas frecuentes, que van desde hipopla-
sia de la eminencia tenar, falta de oposicion del pulgar, sindactilia parcial, pulgares trifalangicos/digitalizados e hipoplasia o ausencia de los
mismos. Otras anomalias esqueléticas que se han descrito son la hipoplasia de radios, las anomalias claviculares, la estrechez de la cintura
escapular o la hipoplasia de la citada musculatura.

Presentamos el caso de una paciente mujer, de 3 afos de edad, que es remitida a CEX de Rehabilitacion para tratamiento fisico tras cirugia
sobre pulgar trifalangico de la mano derecha.

La paciente esta diagnosticada de un Sindrome de Holt Oram, y tiene como antecedentes de interés, una cirugia cardiaca (Comunicacion
interauricular). Presenta una deformidad de similares caracteristicas sobre la mano izquierda, pulgar trifalangico, con desviacién de la falange
distal, que le permite la realizacién de una pinza.

Durante el acto quirargico se realiz6 abordaje en Z de la primera comisura, con ampliacién de la misma, diseccion radial del primer metacar-
piano, y osteotomia derrotadota, con acortamiento del mismo (4 mm), pronacion de 45° y abducciéon de 100°, con fijacién con una aguja de
Kde 1 mm.

Durante la exploracion fisica, se objetivan los siguientes hallazgos:
- apertura quirargica de la primera comisura, con cicatriz en buen estado.
- incapacidad para la oposicion del pulgar.
- manipulacién bimanual presente.
- no refiere dolor.

- realizacion de pinza lateral, con funcionalidad parcial de la misma.
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Actualmente la paciente sigue un programa de rehabilitacion diario, con el objetivo de mejorar la funcionalidad de la mano derecha, sobre
todo en relacion a la potenciacion de la musculatura de la mano, oposicion del pulgar y favorecer la pinza con el pulgar. Pendiente de valorar
cirugia sobre el pulgar izquierdo.

El sindrome de Holt Oram es un trastorno genético secundario a una mutacion (el 85% de los pacientes que la presentan es “de novo”) en
el gen TBX5, situado en el cromosoma 12 (12g24.1), y que produce una alteracion en la diferenciacion del mesodermo en el cuarto arco
branquial, donde se inicia el desarrollo del tubo cardiaco y las extremidades. Su expresion fenotipica es variable, y puede ir desde defectos
graves (focomelia) hasta alteraciones leves del pulgar, asi como las alteraciones cardiacas, de las cuales va a depender el pronéstico vital
de estos pacientes.

La mayoria de los articulos encontrados en la literatura son presentaciones de casos aislados, o bien, casos pertenecientes a una misma
familia, con un escaso numero de pacientes, debido a la baja prevalencia de este sindrome. Algunos articulos ponen el foco en los trastornos
genéticos y su diagnéstico, y otros en la correccién quirargica de los defectos que presentan, tanto a nivel cardiaco como osteomuscular.

Algunos autores han reconocido que el tratamiento que precisan estos pacientes ha de realizarse desde el ambito multidisciplinar, pero que
el papel de la cirugia (tanto de la cirugia ortopéedica como de la cardiaca) es crucial en la resolucion de los problemas que presentan, ya que
dicho tratamiento suele ser el definitivo.

Nosotros planteamos el debate sobre si la correccion del defecto estético debe primar sobre la funcionalidad. En el caso de nuestra paciente,
ella presenta un pulgar trifalangico izquierdo, pero que conserva parte de la funcion de la pinza. Por el contrario, en el lado derecho (el inter-
venido) no se ha conseguido pinza ni oposicion tras la cirugia. Por tanto, desde la Medicina Fisica y la Rehabilitacion, reivindicamos un papel
activo en la toma de decisiones en los tratamientos conservadores, y también a la hora de plantear un tratamiento quirargico, sobre todo en
lo que al aparato locomotor se refiere, dado que un enfoque funcional es fundamental para planificar los resultados y las expectativas de los
pacientes que padecen este sindrome.

PROGRAMA DE VALORACION EVOLUTIVA DE LOS PACIENTES CON DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE
(DVMID) DEAMBULANTES DE LA REGION DE MIURCIA
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Martinez Bermidez CM, Valera Martinez H, Fernandez De Gea |, Juarez Roig M, Peiré Garrigues MA.

El objetivo principal del trabajo es monitorizar la funcion motora gruesa de todos los pacientes con distrofia muscular de Duchenne (DMD)
deambulantes de la region de Murcia, independientemente del tratamiento farmacologico al que estén sometidos.

El objetivo secundario es valorar la indicacion y los resultados de las distintas opciones terapéuticas, principalmente el tratamiento con cor-
ticoides.

Estudio observacional, descriptivo y prospectivo, en pacientes con DMD deambulantes censados en la region de Murcia desde enero 2015
hasta la actualidad.

Se valora a 8 de los 12 pacientes con DMD deambulantes, censados en la regién de Murcia, con o sin tratamiento farmacolégico, mediante
la escala North Star, actividades cronometradas (lenvantarse del suelo, correr 10m, bajar y subir 4 escalones) y test de 6 minutos marcha,
aplicados semestralmente.

De los ocho pacientes valorados:

El paciente sin tratamiento farmacoldgico obtiene la maxima puntacién durante toda la observacion.

Siete pacientes en tratamiento con corticoides de los cuales:

Cuatro pacientes estan en tratamiento desde el inicio del estudio. En tres de ellos se mantienen las puntuaciones o se aprecia mejoria
leve. Uno de ellos empeora gravemente (9 afios de edad).

Tres pacientes inician tratamiento durante el estudio. Dos de ellos con gran mejoria en las pruebas funcionales y uno con mejoria leve.

Un paciente con mutacién en exén 51 que produce efecto codén-stop, que tras mejorar levemente con corticoides, inicia tratamiento con
Ataluren durante el estudio, mejorando progresivamente en todos los tests.
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En los pacientes en tratamiento con corticoides se objetiva, mediante los tests aplicados, en general, mejoria 0 mantenimiento de la funcién
motora gruesa.

La aplicacion de estas escalas permite monitorizar de forma mas objetiva la evolucién de la enfermedad, y valorar la prescripcion o no del
tratamiento farmacologico, fundamentalmente con corticoides.

Al ser nuestra muestra muy reducida y heterogénea, no nos es posible ofrecer resultados estadisticos significativos en la actualidad. Conti-
nuaremos el estudio con el fin de obtener conclusiones mas utiles y ayudar en la toma de decisiones terapéuticas.

ENFERMEDAD DE LEGG-CALVE-PERTHES. LA CONVENIENCIA DE SER MAS AGRESIVOS EN EL TRATAMIENTO.
A PROPOSITO DE UN CASO

Del Cerro Alvarez, M® Noemi, Sanchez Fernandez Ascension, Del Cerro Alvarez Elena.

La Enfermedad de Legg-Calvé-Perthes, Enfermedad de Perthes u osteocondritis deformante juvenil es una necrosis aséptica de la cabeza
femoral, en los nifios, por una alteracion idiopatica en la circulacion. Puede denominarse coxa plana, dado que su principal caracteristica
es la pérdida de la esfericidad de la cabeza femoral. Se da en nifios entre los 3 y los 8 afios y afecta a 1 de cada 10.000 nifios, siendo mas
frecuente en nifios varones.

Durante el desarrollo de la cadera, la vascularizacion de la cabeza puede quedar algo comprometida, ya que se sitia profunda en la articu-
lacion y recibe sangre a través de ramas epifisarias de la arteria circunfleja posterior, vulnerables al transcurrir por la sinovial o al atravesar
la cascara cartilaginosa que rodea al nlcleo 6seo capital. La Enfermedad de Perthes sucede cuando existe un impedimento en el aporte
vascular a dicha cabeza femoral, haciéndola mas fragil y susceptible al aplastamiento éseo. Durante este proceso, el hueso se reabsorbe, y
posteriormente, con la llegada de nuevos vasos sanguineos, comienza un nuevo periodo de reosificacion, que puede quedar esférica, como
la previa, o bien alterada en su forma y localizacion.

En su etiopatogenia, se han descrito factores genéticos, vasculares, alteraciones de la coagulacion, procesos inflamatorios (sinovitis), trau-
matismos repetidos, trombofilia, talla baja, sobrepeso, toma de corticoides...

Los primeros sintomas suelen ser el dolor de la cadera y la cojera (indolora y de larga evolucion), aunque puede ser habitual como hallazgo
casual (cuando los casos no son de gravedad). La sinovitis es la forma de presentacion mas habitual. Cuando evoluciona, es probable en-
contrar una hipotrofia del miembro inferior. Hay limitacion de la movilidad de cadera, sobre todo de la rotacion interna y de la abduccién, y
puede existir una dismetria que, junto a la posible insuficiencia del gliteo medio (signo de Trendelemburg positivo) condiciona una cojera,
esta vez verdaderamente no dolorosa.

La radiologia simple puede ayudar al diagnostico, segin en la fase en la que nos encontremos. Tiene multiples manifestaciones (como
cabezas deformadas y/o subluxadas o luxadas, cabezas completamente normales y esféricas, o cabezas irregulares con alteraciones del
crecimiento de la fisis y sobrecrecimiento del trocanter mayor). La Resonancia Magnética es una técnica excelente, sobre todo cuando se
trata de la fase inicial.

El tratamiento va dirigido al mantenimiento de la movilidad articular, el centrado de la cabeza femoral y el control del dolor. Se pueden emplear
analgésicos habituales, fisioterapia una vez ha mejorado el dolor, incluso tracciéon de partes blandas, reposo en cama, etc. Es fundamental
garantizar la cobertura acetabular, para mantener la movilidad y la completa recuperacién de la cabeza femoral (aunque las fases de la en-
fermedad no son madificables, en cuanto a duracién y extension de la misma). Pueden emplearse yesos correctores, ortesis de abduccion
(Newington, Toronto, Birminghan, Tachdjian y Texas Scottish Rite) y cirugia (tenotomias y osteotomias).

La cirugia ofrece algunas ventajas sobre los métodos conservadores, como son que una vez consolidada la osteotomia, entre 6-8 semanas,
el niflo puede hacer vida normal sin restricciones y que la cabeza queda permanentemente bien centrada.

Si bien es cierto que la Enfermedad de Perthes “cura” siempre, pueden quedar secuelas que precisen tratamiento. Las mas frecuentes son
la dismetria y la insuficiencia del gliteo medio

Presentamos el caso de paciente varon de 7 afos de edad, remitido a CEX de RHB por dolor en cadera derecha y cojera. Habia sido diag-
nosticado por resonancia magnética de Enfermedad de Perthes derecha, por lo que en CEX de traumatologia, le habian prescrito tratamiento
ortésico con una férula de Tachadjian.

A la exploracion, destaca balance articular de caderas con franca limitacion de la rotacion interna en cadera derecha, con dolor inguinal; y
en relacion al balance motor, presente psoas derecho 3-/5; resto 5/5.

55



Jornadas Cientificas de la Sociedad Espafola de Rehabilitacién Infantil | Volumen 6

56

Con estos datos, se inicia tratamiento fisico de mantenimiento y ejercicios de estiramiento y potenciacion global. Durante varios meses si-
guié revisiones en CEX de Traumatologia Infantil, manteniendo una actitud expectante, retirando de forma precoz la ortesis de Tachadjian, y
recomendando ejercicios con carga.

En contraposicién a lo encontrado en Consulta de Rehabilitacién, donde se constata una claudicacién durante la marcha cada vez mas mani-
fiesta, con limitacion severa las rotaciones y dolor a la movilizacion de la cadera derecha. Se realiza tratamiento fisico durante varios meses,
y se ensefan los ejercicios al paciente y familiares, recomendando ejercicios de bajo impacto articular.

Radiol6gicamente, existe un colapso de la cabeza femoral, cada vez mas evidente, con destruccion ésea, y proceso de subluxacién progre-
siva, llegando a ser mayor del 50% al afo de evolucion.

En esta situacion es remitido a Consultas de Traumatologia, para valoracion de actitud quirargica, donde finalmente es intervenido, mediante
una osteotomia varizante de fémur y descarga articular. Tras el acto quirdrgico, se reinicia de nuevo el tratamiento fisico, con ejercicios de
potenciacion y estiramiento globales, correccion de la dismetria, reeducacion de la marcha.

Alos dos anos de evolucion del inicio de la Enfermedad de Perthes, el paciente presenta un balance motor de psoas derecho 2/5, recto ante-
rior derecho 2/5 psoas izquierdo 3/5, recto anterior izquierdo 3/5; balance articular de cadera derecha que supera una flexion de 90° indolora
y una abduccion de cadera derecha limitada a 45°, asi como una dismetria de miembro inferior derecho, de al menos, 1.5 cm en decubito,
con una franca claudicacién durante la marcha, y Trendelemburg positivo. Actualmente sigue un programa de tratamiento fisico hospitalario
y revisiones en CEX de Rehabilitacion.

La Enfermedad de Perthes es un trastorno de la vascularizacion de la cabeza femoral. Su diagnéstico puede retrasarse considerablemente
si no se piensa en ella desde etapas muy tempranas, con consecuencias importantes para los pacientes que la padecen.

En relacion al tratamiento es donde encontramos el punto mas controvertido. Muchos autores afirman que no existen diferencias estadisti-
camente significativas en cuanto al uso o no de ortesis de descarga. Es comin encontrar en las revisiones que no existe una sola manera
de tratar la Enfermedad de Perthes, y que depende de las preferencias del médico y del paciente. En este sentido, existe un punto comun
en todos ellos, que consiste en mantener el centrado de la cabeza femoral dentro del acetabulo, ya que de lo contrario, existirian tensiones
sobre una cabeza inmadura y susceptible a la necrosis que favorecerian su deformidad y luxacién. En este sentido es conveniente recordar
que en los menores de 6 anos, del 50-60% de ellos van a evolucionar positivamente, punto que tampoco deja de ser controvertido. En esta-
dios mas evolucionados y nifios mas mayores el pronéstico se ensombrece, por lo que seria conveniente actuar de forma mas contundente.

Para lograr la contencion de la cabeza femoral (principal objetivo del tratamiento) pueden utilizarse férulas, yesos, ortesis e incluso procedi-
mientos quirtrgicos. Ante la subluxacién de la cabeza femoral y la gravedad de la necrosis presentada en nuestro paciente, podria haberse
planteado un tratamiento quirtrgico mas precoz, que podria haber evitado la luxacion. Tal y como reflejan algunos autores (Wiig O, Terjense
T, Suenninsen S, Lie SA: The epidemiology and a etiology of Perthes’ disease in Norway. A nation Wide study of 425 patients. J Bone Joint
Surg Br 2006; 88B: 1217-23), el tratamiento quirdrgico, usando la osteotomia varizante con o sin desrotacion, disminuye también la presion
intracapsular, incrementa la cobertura acetabular, libera la hipertension venosa intradsea y mejora el drenaje venoso intradseo. Y estaria
indicada en mayores de 6 anos con mas del 50% de necrosis.

Sus principales desventajas son que requerira de una nueva cirugia para el retiro del material de fijacion; el uso de un yeso de inmovilizacion
por 8 semanas 0 mas puede dejar un acortamiento de la extremidad o un varo excesivo y la elevacion del trocanter mayor, que da insuficien-
cia del glateo, Trendelemburg, y marcha bamboleante, alteraciones todas ellas, presentes en nuestro paciente.

Algunos casos mas severos, en los que no es posible un centraje completo de la cabeza femoral (tal y como seria el nuestro) en el aceta-
bulo estara indicado realizar una doble osteotomia, una en el iliaco y otra en la regién proximal del fémur, en mayores de 8 ahos y con una
extension de la necrosis mayor al 50% (Olney BW, Asher MA: Combined innominate an femoral osteotomy for the treatment of several Legg-
Calvé-Perthes’ disease. J Pediatr Orthop 1985; 5: 645-51.)

En nuestro caso existe, ademas, otra duda sobre si el mantenimiento de la ortesis de abduccion, prescrita al inicio del cuadro, podria haber
evitado la luxacion de la cadera.

En cualquier caso, la deteccion de los factores de riesgo, el diagnéstico precoz, el establecimiento de una clasificacion de la lesion y una
actitud mas activa ante la Enfermedad de Perthes, quiza no puede modificar la evolucion de la propia enfermedad (fases por las que, inde-
fectiblemente tiene que pasar) pero si puede cambiar el pronoéstico de una cadera en crecimiento, evitando asi graves secuelas ortopédicas.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO DE LAS SECUELAS DE PARALISIS BRAQUIAL OBSTETRICA.
A PROPOSITO DE UN CASO

Tlai Sinaid, R . Castellano Castillo, A. Diaz- Cordoves Rego, M

la paralisis braquial obstétrica (PBO) es un trastorno complejo que produce secuelas potencialmente discapacitantes en el miembro superior.
Entre las mas frecuentes se encuentra la deformidad en aduccion y rotacion interna del hombro, segin el grado de reinervacion aberrante
que tenga lugar. La cirugia paliativa de transposicion muscular y de reconstruccion del hombro se realiza para facilitar el posicionamiento de
la mano en el espacio, mejorando los déficits funcionales.

El objetivo del estudio es presentar los resultados de este tipo de cirugia a través de un caso clinico.

Paciente de 9 afios, diagnosticada de paralisis braquial obstétrica (PBO) derecha, tipo Duchenne-Erb (lesion del tronco superior). Valorada
por el servicio de rehabilitacion en el primer dia de vida, apreciando una plejia del miembro superior derecho, con el pulgar incluido. Ante la
sospecha de PBO se pide electromiograma que fue compatible con afectacion del tronco superior del plexo braquial derecho, con datos de
reinervacion. Se inicia programa de rehabilitacion.

La paciente presenta buena evolucion a los 15 meses con balance articular (BA) pasivo libre del miembro superior derecho, BA activo de
hombro con flexién 140°, abduccion 95°, toca nuca y cintura, flexion de codo 50° y extension -10°.

Con 8 afos vuelve a ser remitida desde pediatra de zona. Se aprecia una limitacion funcional importante y dismetria del miembro superior
derecho por lo que se deriva a ortopedia infantil. Es intervenida realizandole abordaje deltoideo con acromioplastia, desinsercion de la porcion
lateral del deltoides y de la porcion externa del tendon pectoral mayor con abordaje axilar, transferencia del trapecio inferior al infraespinoso
y supraespinoso y transferencia del dorsal ancho al subescapular.

Se inicia programa de rehabilitacion postquirdrgica. A la exploracién consigue tocar con la mano la oreja ipsilateral y region dorsal y de forma
global un movimiento del miembro superior derecho mas funcional.

El hombro es la articulacion mas afectada en la PBO. Las secuelas son consecuencia del desequilibrio muscular que origina contracturas y
deformidades articulares. La microcirugia nerviosa antes de los 9 meses de vida ha reducido la necesidad de cirugia para las secuelas. Sin
embargo, esta Ultima sigue vigente y es de gran utilidad tanto para prevenir complicaciones como para mejorar el resultado final.

PARALISIS BRAQUIAL NEONATAL EN EL HOSPITAL DE CRUCES

Leire Pefa Etxebarria, M.paz Abaitua Ezquerra, Sandra Etxebarria Errasti, Zulema Velerdas Martinez.

Analizar las caracteristicas de paralisis braquiales neonatales valoradas en nuestro servicio desde 2014 hasta enero del 2016.

Estudio retrospectivo observacional de PBN atendidas en nuestro servicio (2014-2016)

Siguiendo el protocolo establecido en nuestro hospital, se han valorado los posibles casos de PBN intrahospitalariamente con posterior se-
guimiento en consultas externas a las 3 semanas de vida, momento en el cual se inici6 el tratamiento.

Alas 6 semanas de vida se realiza la primera valoracion conjunta con Ortopedia Infantil para seleccionar los candidatos a cirugia precoz.

Analizamos factores perinatales, procedencia, tipo de PBN, inicio de rehabilitacion, intervencion quirargica, complicaciones, deformidades
y evolucion.

Consideramos factores de buena evolucion: puntuacion escala de Narakas y de Gilbert, y ausencia de deformidades permanentes.
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De los 41 casos recogidos, 29 han sido instrumentalizados, 12 catalogados distocicos y 26 macrosémicos.
18 del total son izquierdas, 35 tipo Duchenne-Erby 4 completas.

21 casos remitidos desde Unidad Neonatal y 20 desde Maternidad.

64% iniciaron tratamiento precoz, 21,4% a las 4 y 6 semanas y un 14% pasados los 2 meses.

Un caso ha sido intervenido y 2 estan siguiendo controles, pendiente de decision quirdrgica.

El 90,2% se consideran de buena evoluciéon (Narakas | y Gilbert 11l) al 3 mes de vida .El 73,1% no presentaron patologia asociada ni com-
plicaciones.

En nuestra serie de casos, existe una relacion entre parto instrumentalizado, tamafio elevado fetal y PBN, coincidiendo con la literatura
revisada.

En los primeros meses, las revisiones deben ser frecuentes y el tratamiento de la maxima intensidad tolerada, teniendo presente la posible
necesidad de intervencion quirdrgica precoz.

Una buena coordinacion entren el Servicio de Rehabilitacion y la U. Neonatal, asegura un inicio precoz de seguimiento y una disminucion
de la tasa de complicaciones.

ALTERACIONES MIUSCULOESQUELETICAS EN EL SINDROME DE FRACCARO

58

Pueyo Ruiz, Cristina

El sindrome de Fraccaro o sindrome del ojo de gato, fue relatado por primera vez en 1960 por Schmid Fraccaro. Es una alteracién cromo-
somica extremadamente rara en la que se produce una tetrasomia del cromosoma 22(49XXXXY). Considerado una variante del sindrome
de Klinefelter. La incidencia esta estimada entre 1 cada 50000-150000. La mayoria se diagnostican después del nacimiento y en general la
esperanza de vida no esta significativamente reducida salvo pacientes que presenten importantes alteraciones organicas.

La clinica incluye una variabilidad fenotipica importante incluyendo: atresia anal, coboloma de iris uni o bilateral (por lo que se denomina
también sindrome de ojo de gato), epicantus y anillo de Brush-field, puente nasal bajo, hipertelorismo, miopia, prognatismo e implantacion
baja de pabellones auriculares. Alteraciones esqueléticas como suturas craneales esclerosadas, engrosamiento esternal, cifosis o escoliosis,
pronacion reducida de codos con sinostosis radiocubital, coxa valga, genu valgo, pies planos y hallux valgus. Alteraciones genitales : micrope-
ne, microtestes y criptorquiedea. Retraso mental, mayoria con Cl inferior a 60. Hipotonia en lactantes , hiperreflexia en adultos, convulsiones
ocasionales. Talla baja, alteraciones cardiacas y renales.

Describimos un paciente varon derivado a nuestra consultas de rehabilitacion a los 18 meses de edad por hipotonia, retraso en la bipedesta-
cion y deambulacion. Diagnosticado de sindrome de Fraccaro. Afecto de insuficiencia mitral leve en control por cardiologia.

A la exploracién se aprecia talla baja para la edad, epicantus bilateral y coboloma en ojo izquierdo, implantacion baja de los pabellones au-
riculares, destaca importante hipotonia generallzada defecto de pronosupinacién por sinostosis radiocubital, cifosis lumbar en sedestacion y
blpedesta(:lon con severo genu valgo, mas marcado en extremidad inferior izquierda, 18° y 24° respectivamente, y pies planos-valgos. No es
capaz de levantarse agarrado ni inicia marcha. Se recetan ortesis tipo DAFO bilaterales y se programa tratamiento con cinesiterapia. Tras dos
meses de inicio de cinesiterapia comienza con correccion de cifosis lumbar en sedestaciéon, comienza deambulacién autbnoma con oértesis
que mejoran el valgo de rodillas y tobillos.

Actualmente el paciente tiene 3 afios, esta en seguimiento en rehabilitacion, continGa con las ortesis porque mantiene valgo de rodillas, ha
corregido cifosis lumbar, es autbnomo para la marcha y esta en tratamiento logopédico por retarso del lenguaje.

El sindrome de Schmid Fraccaro es una enfermedad rara con una gran heterogenicidad clinica, incluyendo alteraciones musculoesquéleti-
cas, por lo que en los casos que estas se presenten, hay que diagnosticarlas precozmente y pautar un tratamiento rehabilitador adecuado,
que mejore la autonomia del paciente.
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DISPLASIA DE MEYER

M? Isabel Medrano Sanchez

La displasia de Meyer es una alteracion en el desarrollo de la cadera del nifio, a menudo infradiagnosticada, que se caracteriza por el retraso
y osificacion irregular del nlcleo de la epifisis femoral proximal.

Se presenta el caso de una nifia de 2 afios y 4 meses, con antecedentes personales de parto eutocico a las 40 semanas, presentacion
cefélica, siendo 22 hija, embarazo controlado y sin incidencias, con vacunacion correcta. Derivada desde pediatra de Atencién Primaria al
Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia por cojera desde el inicio de la marcha con 14 meses, diagnosticandose tras exploracion y
radiografia convencional de luxaciéon congénita de cadera izquierda. Se realiza reduccion cerrada y tenotomia de adductores con 19 meses
de edad, con posterior colocacion de yeso de espiga durante 3 meses, que se cambi6 a ortesis tipo cuna-splint a tiempo completo 3 meses
mas y posteriormente sélo uso nocturno. Tras esto fue derivada al Servicio de Rehabilitacion Infantil, con 22 meses de edad, presentando
en la exploracién posicién en libro abierto sin limitacién en balance articular de miembros inferiores ni dismetria. Se incluye en tratamiento
fisioterapico teniendo como objetivo principal la reeducacion de la marcha.

A los 24 meses de edad se observo un retraso en la osificacion de la cabeza femoral, sin cambios en la exploracion fisica respecto a evo-
luciones previas (balance articular libre y sin dolor), realizando una marcha sin claudicacion. En radiografia convencional se aprecia una
irregularidad en la esferificidad de la cabeza femoral, no presente en estudios previos. No realiz6 ningun tratamiento especifico, se mantuvo
una actitud expectante, con revision posterior en consulta.

El diagnostico diferencial de la displasia de Meyer incluye la necrosis avasular tras tratamiento ortésico de la displasia de cadera y la enfer-
medad de Perthes, aunque ésta suele debutar a una edad mas avanzada, ser sintomatica, unilateral y con tratamiento quirtrgico; sin em-
bargo, en nuestro caso la paciente permanecié asintomatica por lo que la irregularidad de la epifisis femoral no es achacable a una necrosis
avascular, siendo el diagnéstico mas probable una displasia de Meyer. EI manejo de esta entidad es con una actitud expectante ya que la
evolucion natural de la enfermedad es hacia una morfologia de la cabeza femoral normal. Ahadir que a pesar del diagnostico previo de dis-
plasia de cadera en el nacimiento, nuestra paciente no presentaba factores de riesgo (22 hija, parto eutécico), dato que apoya el diagnostico
de displasia de Meyer.

NINO CON FIEBRE Y EXANTEMA. SINDROME DE LYELL

Luna Infante, Sara

La necrolisis epidérmica toxica (NET) o sindrome de Lyell, es una enfermedad mucocutanea en la que existe un despegamiento laminar de la
epidermis que puede ser reproducido con la presion lateral y arrastre del dedo sobre la piel (signo de Nikolsky positivo), provocando vesiculas
en la superficie cutanea, de forma similar a las lesiones que se producen por quemaduras de segundo grado. En la mayor parte de los casos
existe afectacién de mucosas. Suele estar en relacion con la toma de farmacos, y el pronostico esta en relacion con la superficie de extension
corporal afectada. La tasa de mortalidad es alta, 30-40% segun los distintos autores, y con elevada morbilidad.

Al tratarse de lesiones similares a las quemaduras, el tratamiento esta encaminado a curas locales para favorecer la reepitelizacion, medidas
de soporte, mantenimiento de los rangos articulares para evitar rigideces y retraccion de tejidos; por ello es importante el manejo multidisci-
plinar con la participacion de varias especialidades médicas, entre ellas la de Médicos Rehabilitadores.

Se presenta el caso de un nifio de 7 afios, sin antecedentes personales de interés, vacunado correctamente, que acude a urgencias por
cuadro de 48 horas de evolucién con fiebre alta (hasta 39,5°C) e inyeccién conjuntival, sin signos de gravedad, siendo dado de alta con tra-
tamiento de AINEs (analgésico antiinflamatorio no esteriodeo). A las 24 horas comienza con exantema en tronco y rapida progresion craneo-
caudal, e inestabilidad hemodinamica, siendo ingresado para estudio y estabilizacion clinica.

Ante la sospecha de shock toxico se inicia tratamiento antibiético empirico e ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) pediatrica,
donde se procede a sedo-analgesia del paciente e intubacion orotraqueal por comenzar con trabajo respiratorio importante. Durante la in-
tubacion se detecta una mucosa oral friable y con abundante sangrado, iniciandose tratamiento con inmunoglobulinas via intravenosa. Tras
realizacién de biopsia de piel se diagnostica de “eritema multiforme”. Se realiza también frotis de sangre periférica con alteracion en segmen-
tacion de neutréfilos (anomalia de Pelguer o pseudopelguer), ademas de un déficit de factor XlIl de coagulacion y alteracion de PFA 100.

Durante su estancia en UCI es valorado por Médico Rehabilitador Infantil describiendo en la exploracién lesiones vesiculo-ampollosas con
fondo eritematosa en 4 miembros, tronco, espalda y region facial, respetando palmas de las manos y plantas de los pies. Balance articular
con flexos de 10° en ambos codos y de 20° en rodillas, reductibles; resto de articulaciones con balance articular libre. Activamente era capaz

59



Jornadas Cientificas de la Sociedad Espafola de Rehabilitacién Infantil | Volumen 6

de movilizar contra gravedad los 4 miembros, aunque con dolor, y dificultad para la abduccién de ambos hombros por presencia de lesiones
dérmicas activas.

Se inici6 tratamiento cinesiterapico para liberacion de arcos articulares limitados y mantenimiento del resto de articulaciones. No se prescri-
bieron ortesis posturales inicialmente.

Como complicacion destacar la afectacion oftalmolégica con déficit de reepitelizacion y simbléfaron en ojo izquierdo.

Tras el alta es revisado en consultas externas de Rehabilitacion Infantil en cuya exploracién se aprecia reepitelizacion casi completa, persis-
tiendo zonas de hiperpigmentacion generalizada, oclusion de ojo izquierdo y amiotrofia generalizada. En el balance articular el codo izquier-
do presenta flexo de 30°, y en miembro inferior izquierdo destaca cadera en flexo de 20°, rodilla con flexo de 10°y pie que llega a ortoposicion
en extension de rodilla con dificultad. Realiza marcha con minimo apoyo, manteniendo rodilla izquierda en flexion y apoyo sobre antepié.

Se prescribe ortesis de codo con cremallera para uso nocturno, asi como tratamiento cinesiterapico para liberacién de arcos articulares y
reeducacion de marcha.

La NET es de las enfermedades dérmicas méas graves, por su extensa afectacion corporal, provocada por una reaccion inmune. Se ha

relacionado con la ingesta de varios farmacos como sulfamidas, betalactamicos, anticomiciales o AINEs, y cierta predisposicion genética,

asi como con algunos agentes patégenos como el Mycoplasma. Clinicamente se caracteriza por un eritema maculo/vesiculoso con fondo

eritematoso que aparece entre 1-3 semanas tras la administracion del farmaco, iniciandose en tronco con una rapida extension al resto de

Iaa supe:jficie corporal (1-3 dias); sin embargo, en el caso de nuestro paciente no se registré6 toma de farmaco hasta 24 horas previas al inicio
el cuadro.

Como en este caso, la mayoria de los paciente con NET requieren de un soporte ventilatorio y un manejo multidisciplinar de las complica-
ciones asociadas, siendo las mas frecuentes las de los aparatos digestivo y respiratorio, infecciosas, oftalmologicas y las secundarias a la
retraccion de tejidos. Por todo ello, es importante el papel del médico rehabilitador desde la fase aguda, realizando un seguimiento estrecho
y dando una respuesta rapida a los cambios clinicos, todo ello encaminado a disminuir las secuelas posteriores durante la fase subaguda/
cronica, y conseguir la mayor funcionalidad del paciente para la pronta incorporacion a su vida habitual.

DEFORMIDADES ANGULARES DE RODILLA. ENFERMEDAD DE BLOUNT INFANTIL
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Luna Infante, Sara

Las deformidades angulares de la rodilla, al tratarse de formas muy llamativas estéticamente, producen cierta desazén y angustia en el
entorno familiar.

El genu varo fisiolégico (piernas en paréntesis), bilateral y simétrico, aparece antes de los dos afios de edad y no precisa tratamiento. Su
exploracion clinica incluye la medicion del angulo femorotibial (AFT), que puede ir de 10-15°, llegando a valores neutros a los 12-18 meses
y desviacién en valgo posteriormente hasta alcanzar la alineacion normal del adulto aproximadamente a los 7 afnos. Ademas del AFT, debe
valorarse mediante la medicion de la distancia intercondilea y el angulo metafisodiafisario (AMD) en la radiografia (Rx) anteroposterior de
rodillas en carga. Su presencia en mayores de 2 afos o casos unilaterales debe hacernos pensar en un genu varo patolégico.

La enfermedad de Blount (osteocondritis deformante de la tibia o tibia vara) es un genu varo patolégico que suele afectar a nifios obesos, con
inicio de deambulacién precoz o historia familiar de tibias varas.

Existen tres formas de presentacion: infantil (1-3 afos, dificil distinguir del genu varo fisiolégico), juvenil (3-9 anos) y adolescente (> 9 afos).
En la Rx se objetivan cambios radiologicos en la metéafisis proximal y medial de la tibia con AMD > 11°-15°.

En la forma infantil, dificil de diagnosticar, el tratamiento varia atendiendo a la edad y a la clasificacion de Langeskidld (6 grados segun la
fragmentacion de la epifisis), de tal forma que el primer grado es el mas benigno, mientras que el grado sexto ofrece el de peor pronostico.

Se ha propuesto el tratamiento ortésico mediante KAFO (ortesis rodilla-tobillo-pie) en los primeros estadios de casos infantiles, aunque su
efectividad no esta bien establecida. En casos severos infantiles, formas juvenil y del adolescente o si no existe una buena respuesta al uso
de ortesis, la cirugia es el tratamiento de eleccion.

Dar a conocer el caso clinico de un nifio con genu varo, valorar nuestro diagnoéstico de Enfermedad de Blount infantil y actitud terapéutica.

Antecedentes Familiares:

Madre: hernia de hiato. Padre: trasplantado de higado por cirrosis secundaria a hepatitis C. Ex- Fumador. 2 hermanos por parte de madre de
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21y 19 afos sanos y 2 hermanos por parte de padre de 31 y 28 afios sanos.

Décima gestacion (7 abortos previos), controlada y sin incidencias; parto a las 41 semanas, con inicio inducido, presentacion cefalica, ins-
trumentado con ventosa. Apgar: 9/9/9, sin precisar técnicas de reanimacion. Somatometria: Peso de 3.780 g; PC 36,5 cm; Longitud 53 cm.
Ingreso en Neonatologia por hipotonia marcada y succién débil durante 5 dias, con mejoria posterior. Desarrollo psicomotor normal. Inicio
del gateo a los 8 meses y de la marcha a los 11 meses.

Nifio de 2 meses de edad, que nos remiten desde Neonatologia para valoracion por hipotonia cervical en Mayo de 2013. En la exploracion se
detecta hipotonia ligera global. Se incluye en curso de padres para orientar e instruir sobre pautas de estimulacion del desarrollo psicomotor
y se aconseja asistencia a Atencién Temprana. En revisiones posteriores, se objetiva mejora del tono muscular y consecucién de los items
madurativos del desarrollo.

Alos 13 meses de edad, se aprecia genu varo bilateral y simétrico con AFT de 16° y distancia intercondilea normal, detectandose un empeo-
ramiento progresivo del genu varo en la siguiente revision a los 6 meses.

Buen estado general, normoconstituido. Desarrollo psicomotor adecuado para la edad. Deambulacién independiente con gran deformidad en
varo de ambas tibias y torsion tibial interna, mas acusada la izquierda; angulo femorotibial 32° derecho 40° izquierdo. Buena manipulacion
bimanual. Se comunica con lenguaje oral adecuado a edad madurativa. Ligera hipotonia global.

En la telerradiografia de miembros inferiores en carga se objetiva leve irregularidad metafisaria, imagenes en pico en la region proximal de
la tibia y ligero acunamiento de la epifisis proximal, con un angulo metafisodiafisario (Drennan) 17° derecho y 19° izquierdo.

Se diagnostica de Enfermedad de Blount, se informa a la familia, se explican opciones de tratamiento ortesico y se remite a traumatologia
infantil de forma preferente para valoracién por su parte, asi como seguimiento en nuestras consultas.

El paciente fue valorado por traumatologia infantil a los dos meses de la derivacion, en Diciembre 2014, objetivandose en nuevo control Rx
empeoramiento con respecto al estudio previo, con angulo metafisodiafisario de 21° derecho, 23° izquierdo, diagnosticandose de Enfer-
medad de Blount estadio Il de Langenskitld. Desestiman tratamiento con ortesis rodilla-tobillo-pie e indican tratamiento quirtrgico de la
deformidad, incluyéndose en lista de espera quirurgica.

En Febrero 2016, a los 2 afios y 11 meses de edad, se realiza la intervencion mediante hemiepifisioedesis temporal lateral de tibia proximal
bilateral.

Actualmente pendiente de nueva revision con traumatologia infantil y en nuestras consultas.

Es muy importante conocer la historia natural de las deformidades angulares de miembros inferiores en los nifios, para poder asi realizar
un correcto diagnoéstico diferencial entre genu varo fisiologico y Enfermedad de Blount infantil. Es primordial para la evolucion favorable del
desarrollo del nifio un diagnostico precoz de esta patologia.
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En nifilos mayores de 20-22 meses con angulo metafisodiafisario =11° se precisa descartar Enfermedad de Blount, ya que podria haber riesgo
de progresion hacia dicha enfermedad.

El tratamiento de la Enfermedad de Blount debe ser individualizado en funcion de la edad y severidad de la deformidad que presente.

En nifos con los primeros estadios de la Clasificacion de Langenskitld, se han observado buenos resultados hasta los 38 meses de edad
con el tratamiento con ortesis mediante sistema de 5 puntos sobre los miembros inferiores a jornada completa. Sin embargo, en los nifios con
un estadio > o igual a 3, como en nuestro caso, el tratamiento de eleccion es el quirargico, el cual debe realizarse lo mas precoz posible para
evitar la progresion de la enfermedad y posibles secuelas.
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DESAFIO DE REHABILITACION EN NINOS CON TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
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Peces Gonzalez Natalia; Orellana Garcia, Raquel; Sanchez Peir6, Maria del Carmen,

La incidencia del cancer en la infancia en nuestro pais es de 1/ 7.000 en menores de 14 afios, siendo la principal causa de muerte por en-
fermedad en la edad pediatrica.

Entre los tipos de tumores pediatricos mas frecuentes se encuentran la leucemia linfoblastica aguda, los tumores del sistema nervioso central
(SNC) 20 %y el neuroblastoma. Dentro de los tumores del SNC, los tipos méas habituales son el astrocitoma cerebeloso y los tumores neuro-
ectodérmicos primitivos (TNEP) (meduloblastoma, ependimoma, glioma), papiloma de plexos coroideos y craneofaringioma. Su localizacion
mas frecuente es infratentorial.

Actualmente los tumores del SNC tienen unos indices de supervivencia a los 5 afnos superior al 50%, aunque este tipo de cancer son junto
con los tumores 6seos una patologia con mayor riesgo de discapacidad.

Las principales secuelas son: hemiparesia, ataxia, alteraciones del habla, déficits visuales, cognitivos, conductuales, fatiga y alteraciones
emocionales.

Presentamos dos casos clinicos de nifios de nuestro area que presentaron un tumor del SNC y precisaron tratamiento quirtrgico +/- quimio-
terapia (QT) y/o radioterapia (RT) en el Hospital Miguel Servet de Zaragoza . Posteriormente fueron remitidos a nuestro servicio de reha-
bilitacion del Hospital Obispo Polanco de Teruel, para valoracion y posible tratamiento adaptado a sus limitaciones provocadas por el propio
tumor y/o a las secuelas secundarias a los tratamientos recibidos.

Caso 1: Nino de 5 anos de edad remitido a urgencias del Hospital Obispo Polanco por su pediatra por cuadro de cefalea y vomitos, sin fiebre.
En la exploracién inical se detectd anisocoria y ligera inestabilidad. Se le realiz6 un TAC en urgencias donde se observo una masa sélida en
linea media de fosa posterior, compatible con meduloblastoma, que provocaba dilatacioén del sistema ventricular e hidrocefalia obstructiva
supratentorial.
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El paciente fue remitido al Hospital de referencia Miguel Servet de Zaragoza donde fue intervenido de la lesién tumoral (11/6/14). El diagnos-
tico anatomopatolégico final fue de Meduloblastoma tipo clasico grado IV. En el estudio de extension (citologia del liquido cefalorraquideo y
resonancia magnética espinal no se encontraron hallazgos patolégicos). En la RM postquirtrgica tampoco se observaron restos de lesion
tumoral. Como tratamientos coadyuvantes para el tumor se le aplicaron unas sesiones de RT craneoespinal y posteriormente se programaron
8 ciclos de QT (Cisplatino: 560 mg/m2, Vincristina: 36 mg/m2 y CCNU: 600mg/m2, los primeros 3 ciclos semanales y posteriormente un ciclo
cada 20 dias aproximadamente).

El nifo, permanecio6 ingresado en H Miguel Servet durante 2 meses. Inicialmente su clinica era de debilidad y pérdida de movilidad general.
Al alta hospitalaria presentaba paresia del IV par derecho, alteracién del equilibrio y de la movilidad fina.

La primera valoracion en nuestra consulta fue a las 3 semanas del alta hospitalaria (aproximadamente 3 meses de la cirugia). El paciente
permanecia con tratamiento de corticoides a dosis descendente de 1mg/ dia.

A nivel escolar recibiria clases en domicilio para dicho curso escolar, debido a que se le administrarian ciclos mensuales de QT que en oca-
siones requeririan ingresos hospitalarios y riegos de efectos secundarios que provocarian su incapacidad para acudir al colegio de forma
regular.

Exploracion Fisica inicial en consulta de rehabilitacion: Talla 123 cm (por encima del percentil 95) y pesa 29 kg Actitud timida y apatico.
Palidez cutanea, alopecia y cara de luna llena posiblemente secundario al tratamiento con corticoides. Movilidad funcional de las cuatro
extremidades. Hipotonia axial con aumento de la cifosis en sedestacion. Sensibilidad conservada pero con ligera perdida de sensibilidad
discriminativa a nivel de manos. Torpeza en la movilidad fina. Precisaba ayuda para el vestido y para comer. Necesitaba apoyos para realizar
transferencia a bipedestacién. Mantenia bipedestacion libre con aumento de la base de sustentacion. Marcha libre sin braceo. Capaz para
subir rampa pero con flexiéon del tronco y ayuda del pasamanos. Subia escalones con necesidad de apoyo y sin alternar.

Nuestro planteamiento terapéutico inicial consistié en: pautas de ejercicios suaves para domicilio y tratamiento especifico de rehabilita-
cion ambulatoria en el Instituto Aragonés de Servicios Sociales ( IASS) , donde disponemos de la posibilidad de tratamiento de fisioterapia,
logopedia y terapia ocupacional para nifios menores de seis arios. El trabajo de fisioterapia lo enfocamos en reeducar el equilibrio, la coordi-
nacion oculomanual y mejorar el acondicionamiento fisico con tareas de intensidad suave y aumento progresivo segln la evolucion clinica.
En terapia ocupacional insitiriamos en mejorar la manipulacion fina y el entrenamiento y participacion en las actividades de autocuidado.
Planteamos una frecuencia del tratamiento de 1 sesién / cada 7 6 15 dias (segun la capacidad fisica del nifio para acudir a las sesiones)

Recomendamos evitar la fatiga fisica y sobrecarga muscular, asi como evitar juegos o actividades que pudieran implicar riesgo de trauma-
tismo craneocefélico.

Realizamos seguimiento y revisiones periddicas en consulta, intercaladas entre los tratamientos de QT para valorar su evolucion y ajustar o
modificar los objetivos y tratamiento.

Evolucion: Observamos mejoria progresiva tanto a nivel animico, mas alegre y extrovertido y en ganancia estaturoponderal. A los 5 meses
habia recuperado la sensibilidad discriminativa y tenia un balance muscular global (BMG) funcional 4+/5. A los 8 meses, su coordinacion
oculo-manual era normal y realizaba una marcha con patrén de paso y braceo normal. Subia y bajaba escaleras alternando escalones pero
con apoyo. Su equilibrio monopodal era estable durante 5 segundos. Al afio de la intervencion y con 6 afos de edad tenia una talla de
127 cm (por encima del percentil 95) y pesaba 22.5 kg. Clinicamente presentaba una capacidad fisica estable que le permitia desarrollar
las actividades de la vida diaria sin fatiga, por lo que no pautamos tratamiento especifico de rehabilitacién en ningun centro, sélo recomen-
daciones y ejercicios para domicilio. Al afio y medio (2 meses tras el Gltimo ciclo de QT), se encontraba fisicamente mas fuerte. Subia y
bajaba escaleras sin apoyos y alternando escalones. Saltaba. Corria en espacios cerrados y en el parque. Montaba en bicicleta con ruedines
y retomé su escolarizacion asistencia en el colegio, 2h/ dia. Al afo y 9 meses fisicamente asintomatico. Escolarizado con horario completo.
IABVD. Equilibrio y marcha normal. Corria y saltaba. Presentaba analiticas normales. Debido a su completa recuperacion y estabilidad clinica
dimos de alta de seguimiento en nuestra consulta.

En la RMN de control a los 2 afios de la intervencion, se observaron imagenes compatibles con posibles recidivas tumorales. Clinicamente
permanecia asintomatico.

Caso 2: Nino diagnosticado a la edad de 3 afnos de tumor de fosa posterior “Astrocitoma de bajo grado™. Intervenido inicialmente en
dos tiempos, primero para colocacion de valvula de derivacion ventriculo peritoneal y a la semana se le realizé una exéresis parcial de la
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tumoracion. Reintervenido posteriormente a los 3 meses por progresion de resto tumoral. Recibié tratamiento de QT protocolo SIOP. Fue
reintervenido nuevamente 4 meses después para exéresis de restos tumorales y posteriormente se le administré tratamiento de RT.

A los 6 afios de edad tuvo que ser nuevamente operado para recambio del catéter de derivacion por disfuncion y un mes después por pro-
gresion tumoral (3 afios después de la primera cirugia de reseccion del tumor original)

Previamente a la Gltima intervencion (junio 2015), el paciente presentaba ligera ptosis palpebral derecha, resto de pares craneales conserva-
dos. Tono, fuerza y sensibilidad de las 4 extremidades conservadas. Marcha inestable y con aumento de la base de sustentacion.

Al mes de la dltima intervencion, el paciente es remitido a nuestro servicio para valoracion y posible tratamiento.

Exploracion Fisica inicial en consulta de rehabilitacion: Presentaba hipotonia muscular generalizada que impide la sedestacion y la
bipedestacion. Dismetria dedo-nariz y dificultad para el control cefalico. Movilidad cefélica activa sobre plano. En decubito supino: MMSS
consigue abduccion y flexion activa de hombros con BMG -3/5; biceps -3/5, triceps 3/5, pufio y pinza debil. MMII (psoas 3+/5; cuadriceps
-4/5; musculatura de tobillo 3-/5 ). Hipotonia de musculatura orolingual con tendencia a comer alimentos triturados o dieta blanda. A nivel
cognitivo observamos dificultad para su valoracion por tendencia al mutismo (posible mutismo cerebeloso), aunque respondia a 6rdenes
sencillas. Es capaz de diferenciar y usar correctamente el si y el no con lenguaje gestual a través de movimientos cefalicos. Dependiente
total para las ABVD.

Iniciamos tratamiento de fisioterapia ambulatoria en nuestro hospital al no poder asistir al IASS por tener una edad de 6 afios. Progra-
mamos sesiones de tratamiento 1 o 2 dias a la sem (segun tolerancia) y ensefiamos a la madre ejercicios para realizar en domicilio.

Realizamos revisiones periddicas mensuales para valorar la evolucion y replantearnos lo objetivos.

Al mes de tratamiento: Consigue control cefalico. Control de tronco en sedestacion, pero inestable ante desequilibrios. Mejoria de BMG ,
presentando en miembros inferiores ( MMII): psoas -4/5, cuadriceps +3/5, musculatura distal de tobillo +2/5. Consigue dar algun paso con
descarga axilar.

Revision al 3°r mes de tratamiento: Mejor control de tronco en sedestacion. Gatea. Es capaz de trepar desde posicion cuadrupedia y con
ayuda de apoyos pasar a bipedestacion. Mantiene bipedestacion con apoyo y da algin paso con suspension parcial axilar. A nivel del lengua-
je utiliza monosilabos y algunas palabras sueltas, con ritmo de locucién ataxico “habla escandina”. Maneja el mévil para acceder a juegos en
pantalla tactil. Es dependiente para los autocuidados.

En la ultima revision, a los 8 meses de la intervencion es autbnomo para las transeferencias y mantiene bipedestacion libre. Consigue dar
algunos pasos sin apoyo. Depende del uso de silla propulsada por acompafiante para desplazamientos en exteriores. Precisa ayuda para el
bafo, siendo independiente para el vestido y aseo. Doble continente. Construye frases cortas. Interactua alegre y con mejor capacidad fisica
en los tratamientos y en las exploraciones en consulta. Ha recuperado su iniciativa y ganas para participar en juegos.

Continuamos con tratamiento y revisiones periddicas para intentar mantener los progresos conseguidos e intentar recuperar su capacidad
funcional para una realizar una marcha libre estable al menos en cortas distancias, asi como intentar recuperar y desarrollar su mayor auto-
nomia en autocuidados e intentar reincorporarse a su escolarizacion completa para facilitar su desarrollo educativo y mejorar su integracion
social.

DISCUSION

El desafio desde nuestro servicio para estos dos nifios fue intentar ofrecer un tratamiento de rehabilitacion con el objetivo inicial de ayudar
a mejorar su calidad de vida y la de sus familias. Para ello intentamos involucrar a los padres para participar y aprender con los terapeutas
los ejercicios o actividades que pudieran realizar en casa con sus hijos a modo de juego, adaptandolos a los momentos de mas capacidad o
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energia fisica y poder participar de una forma mas ludica, estimulante y atractiva para ellos, asi como la posibilidad de recuperar y desarrollar
una mayor capacidad de autonomia.

En los trastornos de la deglucién y del lenguaje intentamos apoyar con tratamiento de logopedia. En su defecto orientamos a las familias con
medidas para adaptar la alimentacion con dietas blandas, alimentos de facil masticacion, ejercicios de musculatura orolingual. A nivel del
lenguaje consideramos la posibilidad de utilizar sistemas de comunicacion alternativo apoyados en las nuevas tecnologias como son el uso
de moviles y tablet de pantalla tactil con pictogramas y dibujos atractivos para los nifos. Creemos que es una herramienta actualmente Util y
accesible para una gran parte de nuestra sociedad.

Durante el tratamiento del cancer, los nifios presentaron complicaciones secundarias a los tratamientos coadyuvantes de la RT, QT, corticoi-
des.... Debido a la mielosupresion fueron vulnerables a infecciones respiratorias, debilidad y fatiga secundarias a la anemia que en alguna
ocasion preciso de transfusion, miopatia transitoria de predominio proximal en extremidades inferiores secundaria a los corticoides, neuropa-
tias periféricas en guante y calcetin secundarias a vincristina y cisplatino. Posible secuela neurocognitiva en nifio con tumor de fosa posterior
sometido a cirugia y radioterapia a los 3 afos.

Las secuelas en estos tipos de tumores no siempre son estables pues pueden aparecer complicaciones debido a restos tumorales o recidivas
(como presentaron nuestros pacientes ), al funcionamiento de las valvulas de derivacion, a los tratamientos de RT y /o QT. Por este motivo,
tendremos que realizar una exploraciéon neurologica periddica, tener en cuenta la agresividad del tumor, la base del desarrollo psicomotor del
nifo, su nivel funcional y cognitivo previo y adecuar el programa rehabilitador en cada caso.

El inicio precoz de los tratamiento de fisioterapia cuando el nifio esta hospitalizado en UCI para evitar desarrollo de deformidades articulares,
estimular su sistema circulatorio, evitar la atrofia muscular y favorecer la actividad voluntaria a través del estimulo de propiocepcion es tan im-
portante como un buen seguimiento al alta hospitalaria con un tratamiento ambulatorio adaptado y ajustado a su enfermedad, edad, contexto
familiar y social y revalorando los objetivos en funcién de la capacidad de recuperacion, déficits y discapacidades, asi como la posibilidad de
ofrecer cuando sea posible un tratamiento de fisioterapia domiciliaria si fuera preciso y si se dispone de los recursos.

TERAPIA MUSICAL EN LA REHABILITACION DEL LENGUAJE EN NINOS: UNA REVISION BIBLIOGRAFICA

Luis Alberto Narvaez Benitez, José Maria Barroso Rodilla

La musica es un medio evocativo, estimulante y divertido de utilizar y los nifios suelen ser particularmente receptivos a ella. El terapeuta
musical usa estos aspectos para involucrar al nifio y estimular y motivar el desarrollo de sus habilidades. Los diferentes elementos de ritmo,
melodia, timbre, textura, tiempo y dinamica que conforman la base de escuchar, cantar, tocar e improvisar la musica, pueden tener impacto
en el desarrollo psicolégico, emocional y fisiolégico del nifio (Taylor, 1990).

En la actualidad en Espafa existen algunas instituciones privadas y asociaciones que ofrecen programas de terapia musical. El Hospital In-
fantil de La Paz desde el 2003 ofrece musicoterapia en cuidados intensivos pediatricos y en 2007 se consolid6 como programa extendiéndose
a Nefrologia (Dialisis), Oncologia Pediatrica, trasplantes y algunas unidades del Servicio de Neonatologia. Este programa se realiza con el
fin de humanizar la atencién hospitalaria.

Existe bibliografia que respalda el uso de la musica para prevenir el estancamiento observado en el desarrollo de nifios con largos periodos
de hospitalizacion (Kennelly, 2000). Sin embargo, no parece existir un uso muy extendido de la musicoterapia como herramienta de rehabi-
litacion del lenguaje en nifios.

Determinar la utilidad que tiene la musicoterapia en la rehabilitacion del lenguaje en nifios.

Revision Bibliografica.

Se realiz6 una busqueda en PubMed (hasta el 01/03/2016) con las palabras claves “Speech rehabilitation, musical therapy, children”. Pos-
teriormente se leyeron los resimenes de cada articulo y se descartaron aquellos cuya herramienta principal de rehabilitacion del lenguaje
no fuera la musicoterapia. Se excluyeron aquellos estudios que no fueran realizados exclusivamente en nifios. Se buscé evidencia de alta
calidad en la forma de ensayos clinicos controlados y randomizados. Se incluyeron estudios sobre cualquier tipo de patologia que afectara
el desarrollo del lenguaje (habla, escritura, lectura y comprension).

La busqueda arroj6 un total de 21 articulos de los cuales 9 utilizaban la terapia musical como principal herramienta en la rehabilitacion del
lenguaje Gnicamente en ninos. No obstante, ningun estudio entr6 dentro de la categoria de ensayo clinico controlado y randomizado.

Entre nuestros hallazgos las evidencias de mayor peso que apoyan el uso de la terapia musical son las siguientes:

+ Retraso del desarrollo del lenguaje: Con el SETK 3-5 (test del desarrollo del lenguaje para nifios entre 3 y 5 afios), primer test estan-
darizado del lenguaje aleman, se observé un incremento de la memoria fonologica y en la comprensién del discurso estadisticamente
significativo. También mejor6 la emision del discurso (2010).

65



Jornadas Cientificas de la Sociedad Espafola de Rehabilitacién Infantil | Volumen 6

« Autismo: La terapia con comunicacién melddica incrementd el nimero de palabras y nimero de intentos de imitacion, estadisticamente
significativo, P .04 y P .03 respectivamente (2012).

+ En implantes cocleares: La musica puede ayudar a compensar el retraso del desarrollo del lenguaje que padecen estos pacientes
(2013).

« En trastornos neurologicos severos (paralisis cerebral y desordenes cognitivos): a través de un programa de neurorestaruracion y te-
rapia musical se observo una mejoria de la atencion y comunicacién. Demostrando plasticidad cerebral especifica para la musicoterapia
en los potenciales cerebrales relacionados a eventos (ERP). Proporcionando evidencia que disminuye la brecha entre que correlaciona
la aplicacion de musica y los cambios neurofisiolégicos propuesta por Stegeméller en 2014 (2015).

- Dislexia: una revision de la Cochrane sugiere que a pesar de que la educacion musical no tiene como objetivo mejorar la lectura, los es-
tudios encuentran relacion entre las habilidades linglisticas y musicales, proponiendo que es te6ricamente posible que la musica pueda
ayudar a nifios disléxicos (2012). En otro estudio mas reciente se demuestra que con 2 diferentes protocolos de 18h de entrenamiento
musical se consigue una mejoria significativa de la atencion fonologica y las habilidades de lectura, mesurables con medidas de per-
<(:epcic’)>n catego6rica como identificacion y discriminacion de fonemas, deteccion de duracion de silabas y repeticion de pseudo-palabras
2016).

- Sindrome de Rett: En una serie de 3 casos se observé una relativa mejoria intelectual y fisica, mostrando cese de movimientos este-
reotipados de forma temporal durante las sesiones, uso de sus manos para sostener una baqueta y tocar al ritmo de la misica. También
se observd que se conseguia relajacion y una mejoria de la compresion del lenguaje (2001).

Cuando consideramos el uso de la misica para mejorar las habilidades lingiisticas, es importante tener en mente que su efectividad depende
posiblemente de los distintos circuitos neuronales afectados en un grado variable en las diferentes patologias del lenguaje.

Segun los resultados de los distintos estudios en cuestion la terapia musical parece ser una herramienta valida en la rehabilitacion del
lenguaje en una variedad amplia de patologias que pueden afectar su desarrollo en el nifio. Se observaron hallazgos cuantificables en los
trabajos experimentales, que demuestran que los protocolos basados en tareas musicales pueden traducirse en mejorias de habilidades
no musicales, no soélo referentes al lenguaje sino también en cuanto a atencion, memoria, conducta y habilidades sociales. A pesar de que
los estudios apuntan a que la musicoterapia es recomendable en la rehabilitacion del lenguaje, todavia no existe evidencia cientifica de alta
calidad que respalde su uso.

PARALISIS BRAGUIAL OBSTETRICA Y OTRAS COMPLICACIONES SECUNDARIAS A PARTO DISTOCICO

66

Raquel Orellana Garcia, Peces Gonzalez, Natalia

La paralisis braquial obstétrica (PBO) se define como una paresia flacida de la extremidad superior con un grado de movimiento pasivo mayor
que el activo (0,42 a 5,1 por 1000 nacidos vivos). Lo més frecuente es que sea producido por un estiramiento traumatico del plexo braquial
durante el parto, pero también en la actualidad se postula la malposiciéon uterina como una posible causa de PBO.

Los factores de riesgo mas frecuente son el elevado peso al nacer (> 4kg) y la distocia de hombros (fuertemente asociados el uno con el
otro).

Pueden presentarse lesiones concomitantes a PBO como fractura de clavicula, fractura-luxacién del hiumero, paralisis facial, Sindrome de
Horner y paralisis diafragmatica (en relaciéon a parto distécico). También se puede asociar torticolis congénita y displasia de cadera, por la
posible relacion con malposicién intrauterina.

Presentamos el caso de un recien nacido con peso 4285gr. Edad gestacional 39+5 semanas con parto via vaginal. Tercer hijo. Apgar 1: 6
Apgar 5: 10. Distocia de hombros en la maniobra del parto. Al nacimiento se observa paralisis braquial izquierda (Erb-Duchenne). Deformi-
dad del brazo de la extremidad superior derecha con paresia radial derecha. En radiografia simple se objetiva fractura diafisaria de humero
derecho, se trata con inmovilizacion por parte de traumatologia infantil.
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Se valora en consulta de Rehabilitacion con 21 dias de vida. Se observa buen estado general, inflamacion del brazo derecho con hematoma
en resolucion. Mufieca derecha en flexion palmar y desviacion cubital, flexion de los dedos con primer dedo incluido. Inmovilizacion de toda la
extremidad superior derecha al térax con malla. Inicia extensién de los dedos mediante estimulacion cutanea. Extremidad superior izquierda
con mala posicion: hombro en rotacion interna y aduccion, codo en extension. Flexiona el codo con estimulacion cutanea contra gravedad e
inicia supinacion de antebrazo. Escala de Movimiento activo de Clarke y Curtis: contragravedad con amplitud %2. Escala de Sensibilidad de
Nakaras S2. Posicionamiento cefalico con leve lateralizacion derecha y rotacion izquierda, sin plagiocefalia. Se solicita ecografia de ECM:
leve asimetria de su longitud siendo ligeramente mas corto el derecho.

t. 0.416 cm
st. 3.35cmr. . + Dist. 4.22cm Izq.

Se dan indicaciones para estimulacion ES| a partir de 3° semana de vida: estimulacion de la musculatura sana y parética, estiramiento mus-
cular suave, cinesiterapia pasiva analitica progresiva.

Se pauta férula de posicionamiento pasiva de mufieca y mano derecha para evitar deformidades a ese nivel en la fase inicial y se dan pautas
de estimulacion de la musculatura subsidiaria al nervio radial. Tras formarse callo de fractura de hiimero derecho, se inicia también movi-
lizacién pasiva y activa del brazo derecho. Se dan pautas de estiramiento de ECM y de estimulacion de recorrido articular activo cervical.

Realiza tratamiento con el fisioterapeuta de Atencion Temprana 1vez/sem.

Con un afo de edad presenta buena evolucién funcional global y buen desarrollo psicomotor. Buen posicionamiento cefalico, sin plagioce-
falia, sin limitacion en recorridos articulares cervicales. No atrofias musculares, balance articular activo completo en ambas extremidades
superiores. Leve disminucion del tono en ESI proximal. Sin asimetrias en cinturas escapulares. Leve deformidad en varo del codo derecho.
Paresia radial derecha recuperada. Realiza manipulacién uni y bimanual.
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En embarazos bien controlados en los que se objetiva elevado peso fetal hay que plantearse el parto por cesarea, dada la asociacion del
elevado peso al nacer con incremento del riesgo de distocia de hombro y éste, a su vez, con mayor riesgo de PBO.

Es fundamental una exploracién exhaustiva en pacientes con PBO por la gran asociacion con otras lesiones que puedan pasar inadvertidas
inicialmente pero que den complicaciones posteriores.

El tratamiento rehabilitador es primordial en este tipo de lesiones, debiendo tener una continuidad durante los 6 primeros meses, adaptan-
dose segun la evolucién del paciente. El objetivo es la prevencion de complicaciones, sobretodo las deformidades articulares. En nuestro
caso, no ha precisado tratamiento invasivo con toxina botulinica o valoracion quirtrgica, aunque si hay que plantearlo en los casos con mala
evolucién funcional.

UTILIDAD DE LA TOXINA BOTULINICA EN EL TRATAMIENTO DE LA DISTONIA EN EL SINDROME DE LEIGH

68

Inma Diaz-Cano Carmona. M. Linares Gago. Patricia Ferrand Ferri,

El sindrome de Leigh o encefalomielopatia subaguda necrotizante es una enfermedad neurodegenerativa, una miopatia mitocondrial de mal-
tiples etiologias, como pueden ser una alteracion en el complejo de la cadena respiratoria o en la piruvatodeshidrogenasa. Puede cursar con
una sintomatologia muy variable, como son retraso psicomotor, trastornos del movimiento, oftalmoplejia, problemas respiratorios y disfagia,
neuropatia periféerica, sialorrea, hipotonia o espasticidad/distonia entre otros.

Los hallazgos sugestivos de esta enfermedad en las pruebas de imagen son la aparicion de lesiones bihemisféricas en ganglios basales y
talamo en la resonancia magnética cerebral.

No existe un tratamiento especifico para el sindrome de Leigh, sino que el tratamiento va encaminado a mitigar los distintos sintomas que
vayan apareciendo o a compensar déficits que puedan encontrarse. Entre los tratamientos de los disponemos encontramos complejos vita-
minicos (B1,B12,carnitina), coenzima Q o dieta cetogénica si hay déficit de piruvato deshidrogenasa. En el caso de la distonia o espasticidad
se han probado diversos tratamientos, como la L-Dopa/carvidopa, anticolinérgicos, baclofeno oral, benzodiacepina, carbamazepina o halo-
peridol. En los casos méas graves se han utilizado incluso baclofeno intratecal.

En la mayoria de estos pacientes la distonia o espasticidad es generalizada, pero en casos en los que la afectacion sea focalizada, ; estaria
contraindicado el tratamiento con (BTX-A) a pesar de tratarse de una miopatia?

CASO 1

Nifa de 4 afios y 9 meses sin antecedentes familiares ni personales de interés. con un desarrollo psicomotor normal. Derivada por neurologia
por sospecha de paralisis cerebral de afectacion bilateral y predominio en miembros inferiores (MMII), refiriendo la madre empeoramiento
progresivo de la marcha desde hace dos afios. Presenta ademas dificultad par manipulaciéon fina y gruesa y bajo rendimiento escolar en los
ultimos meses.

Ala exploracion presenta una marcha paretoespastica con apertura de la base de sustentacion, y apoyo en equino varo mas acentuado en el
pie derecho. Presenta una limitacion a la DF de tobillo con test Silfverskiddl negativo y un aumento de tono grado 1+ en la escala modificada
de Ashworth (EMA) en miembro inferior derecho (MID), con tono normal en el izquierdo. Tiene predominancia derecha.

Prescribimos ortesis tipo DAFO e incluimos en fisioterapia con el objetivo de reeducar la marcha, mejorar equilibrio y la motricidad grosera.

En la siguiente revision la madre refiere un empeoramiento de la marcha y de las actividades manuales finas, con un lenguaje menos inteli-
gible y menor rendimiento escolar. Ademas esta mas irritable y tendente al llanto.

La ortesis derecha se encuentra al adaptada por el equino varo que realiza en el apoyo, siendo reducible a ortoposicién en la exploracion. Se
decide infiltracién con toxina botulinica (Botox©) en musculo tibial posterior para mejorar adaptacion de la ortesis.

Revisamos al mes de la infiltracién, con buena respuesta a la misma y sin efectos adversos, aunque la actitud sigue siendo en equino e
inversion.

Se ha realizado Resonancia Magnética en la que se objetivandose lesiones compatibles con encefalopatia hereditaria mitocondrial tipo
sindrome de Leigh.

CASO 2

Nifia de 7 afos, con hermano en estudio por sindrome de Leigh y antecedente personal de tricotilomania, trastorno socioafectivo y timidez
extrema en seguimiento por salud mental.

Derivada por neurologia por mano y pie izquierdos espastico-distonicos de meses de evolucion, secundario a probable sindrome de Leigh.
Refiere la madre que utiliza la mano derecha Unicamente, sin utilizar la izquierda. Deambula con apoyo d una persona, presentando caidas
frecuentes.
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En la exploraciénn realiza una marcha independente, de puntillas con alteracion del equilibrio. Presenta un aumento de tono no velocidad
dependiente de ambos MMII, presentando pies equinos bilateral reducibles con rodilla en flexién como en extension. El angulo popliteo esta
aumentado y la abduccion de cadera limitada en extension. Tiene dificultad para pasar de prono a supino sola, precisando realizar sedesta-
cién previa y mantiene un bien control de tronco en sedestacion.

Tiene predominancia derecha, sin apoyo alguno de la mano izquierda.

Prescribimos ortesis tipo DAFO en ambos MMII para mejorar la marcha y ortesis WHO para mano izquierda e incluimos en cinesiterapia y
logopedia.

Tras dos meses de tratamiento, no ha tolerado bien el uso de la WHO, utilizando en la actualidad guante DMO el cual le ha mejorado el uso de
la mano. Presenta buena tolerancia a las ortesis DAFOs, siendo la marcha independiente aunque el pie izquierdo tiende al equino y arrastra la
punta. Presenta un aumento de tono grado 2 de la EMA en gastrocnemios izquierdos , grado 1+ en tibial posterior y grado 1 en gastrocnemios
derechos. Decidimos actitud expectante y revision 4 semanas despues, donde observamos un empeoramiento global de la distonia, con un
patron en extension de rodilla y entrecruzamiento de MMII durante la marcha. Decidimos infiltracion

de Toxina Botulinica ecoguiada y bajo control de electroestimulacién de Botox® 15 Ul en tibial posterior izquierdo y 45 Ul en gastrocnemios,
que se realiza sin incidencias.

Al mes de la infiltracion el patron equinovaro ha mejorado ligeramente, con buena adaptacion a la ortesis y al calzado, y estabilizando el
apoyo. Persiste entrecruzamiento de MMII durante la marcha.

La paciente se encuentra actualmente ingresada por empeoramiento de la distonia, con apertura mandibular continua que imposibilita laali-
mentacion y babeo.

La toxina botulinica es ampliamente utilizada en el tratamiento de las distonias focales de cualquier etiologia.

Tras una exhaustiva busqueda bibliografica y la realizacion de una sesion tipo CAT basada en la evidencia cientifica, podemos concluir que a
pesar de que no hay evidencia cientifica en la literatura médica, dado que las distonias de causa metabdlica rara vez son focales, su uso en
estos procesos es limitado, pero debe contemplarse en casos en los que zonas musculares concretas crean graves problemas.

ESTADO DE LAS LUXACIONES DE CADERA EN ADULTOS CON PARALISIS CEREBRAL

Garcia-Rodriguez, Nicolas, Toro-Tamargo Esther, Meza-Murillo, Roger; César-Aguilar, Virginia, Meléndez-Plumed, Mar

Analizar la historia natural de la articulacion de la cadera y su tratamiento en pacientes con paralisis cerebral (PC).

Estudio retrospectivo observacional de pacientes adultos afectos de PC visitados en el afio 2015 en la Unidad de Rehabilitacion infantil y
Paralisis Cerebral del Hospital Vall d’Hebron.

Los criterios de inclusion son pacientes con PC mayores de 18 afios. Las variables estudiadas son topografia y clinica de PC, GMFCS, luxa-
cién de cadera, intervencion quirdrgica y tipo y resultados tras la misma. Se utiliza el paquete estadistico SPSS version 20.

Del total de pacientes visitados en nuestra Unidad, 313 cumplian criterios. Presentaban tetraplejia un 62%, mayoritariamente espéastica
(78%). EI GMFCS mas frecuente fue el Il y el V (con un 26.5% cada uno).

La luxacion de cadera se hall6 en 101 pacientes siendo en su mayoria tetrapléjicos (85.14%) con GMFCS [V y V.

De estos, 41 fueron intervenidos quirargicamente: en 10 pacientes se realizd reseccion de cabeza femoral, en 10 tenotomia de adductores,
y en 19 se realizo osteotomia femoral. La edad media de los pacientes a los que se realizé una reseccion femoral fue de 21.6 afios; la de los
pacientes con osteotomias de 11.3 afos, y la de los pacientes a los que se realizé tenotomia de 8.5 afios.

Las complicaciones a destacar son ascension de diafisis femoral y la reluxacion. La tenotomia de adductores no frena la tendencia a la
luxacion de cadera.

La luxacion de cadera esta mas frecuentemente ligada a GMFCS altos y a la tetraplejia espastica. En nuestra muestra, la tenotomia de
adductores no ha evitado la evolucion natural de la luxacion en la mitad de los pacientes. Los resultados de este trabajo nos llevan a pregun-
tarnos sobre el impacto de las actuaciones terapéuticas en nifios con PC en su edad adulta.
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DISFAGIA OROFARINGEA SECUNDARIA A NEUROPATIA AXONAL SENSITIVA SEVERA

70

Marta Linares Gago, Diaz Borrego Paola, Romero Romero Belén

La Neuropatia Sensitiva Axonal Hereditaria (NSAH), también conocida como enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (CMT), es un espectro de
trastornos causados por una mutacion especifica en uno de varios genes de la mielina, que provocan defectos en su estructura, manteni-
miento y formacion’.

Las manifestaciones tipicas del CMT tipo 2 incluyen debilidad distal, atrofia muscular, pérdida sensorial, disminucién de los reflejos tendino-
sos y deformidad de los pies. La aparicién precoz de los sintomas ocurre antes de los 5 afios de edad, destacando la debilidad de miembros
inferiores a nivel distal sobre los sintomas sensoriales?.

Nifia de 10 afios valorada por primera vez en nuestra unidad a los 3 afios y 10 meses por problemas de babeo y masticacion.

Present6 un ingreso a los 4 dias de vida por deshidratacion por incapacidad de succion desde el nacimiento, aunque posteriormente no
presenté grandes dificultades para su alimentacion con biberén o papilla. Ha estado en seguimiento por la unidad de maduracion desde los
18 meses por hipotonia generalizada y ha sido tratada en el centro de atencion temprana hasta los 5 afios.

En nuestra exploracion inicial, presenta un labio inferior y lengua hipotonicos, con babeo persistente. A nivel motor presentaba debilidad de
caracter leve de extremidades superiores e inferiores, presentando cierta inestabilidad en la marcha sin necesidad de ayuda auxiliar externa,
y dificultad leve para la manipulacion con alteracion de la sensibilidad algésica y térmica a nivel distal de extremidades. Se alimenta mediante
triturados, con grandes dificultades para el corte de alimentos sélidos y su preparaciéon en boca. En naso fibroendoscopia flexible no obser-
vamos alteraciones para la deglucion.

Se incluyé en tratamiento logopédico para trabajo miofuncional del area oromotora.

A los 4 afios de edad es diagnosticada de Neuropatia Periférica Sensitiva mediante electromiograma-electroneurografia (EMG-ENG) sin
tipificarla al no ser posible la realizacién de un estudio genético.

La persistencia del trastorno masticatorio, a pesar de terapia continuada, originé la solicitud de un nuevo estudio de EMG-ENG de la muscu-
latura implicada en dicho proceso, cuando la paciente presentaba 9 afos de edad donde se describieron signos de una Neuropatia Axonal
Sensitiva compatible con el tipo CMT IIB, asociados a Neuropatia Axonal Motora Severa en musculatura masticatoria, especialmente en los
musculos pterigoideos.

La paciente ha presentado una evolucion favorable. Tiene un nivel 6 en la Fuctional Oral Intake Scale (FOIS)* con tolerancia a la gran mayoria
de los alimentos, evitando aquellos muy duros y adherentes. Mantiene una masticacion vertical pura, con hipertrofia de maseteros y uso de
buccinadores, menton y lengua de forma compensadora. Persiste la debilidad del orbicular de los labios y leve del cuerpo lingual, asi como
hipoestesia en mucosa yugal y hemilengua izquierda. La deglucién de liquidos la realiza de forma segura.

Presentamos un caso de Neuropatia Axonal Sensitiva compatible con el tipo CMT IIB, asociados a Neuropatia Axonal Motora Severa de la
musculatura masticatoria. Este caso presenta una forma de afectacion motora atipica, no existiendo en la literatura cientifica actual ningin
caso publicado con caracteristicas similares.

Los pacientes con NASH son seguidos en nuestras consultas de rehabilitacion habitualmente por otras causas, pero en el manejo integral
del paciente no deberia ser obviada la evaluacion del area oromotora y aspectos tan necesarios para la vida como el habla y la deglucién.

Las consecuencias del retraso en la implementacion de un adecuado plan rehabilitador en este sentido podria tener serias consecuencias
en el correcto desarrollo del nifio, con implicaciones directas sobre el desarrollo cognitivo, del sistema nervioso, inmunologico y muasculo
esquelético.

La afectaciébn motora severa de nuestra paciente nos ha obligado a desarrollar estrategias compensatorias que permitan finalizar su creci-
miento de forma normalizada.
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ACTUALIZACION DE LA SIRINGOMIELIA ASOCIADA A LA ESCOLIOSIS

Monica Collazo Diéguez, Laguna Mena, Cristina. Yebra Martinez, Maria. Miguens Vazquez, Xoan.

La escoliosis es una deformidad tridimensional de la columna vertebral que se caracteriza por la existencia de una o varias curvaturas latera-
les, por la modificacion de la disposicion sagital del raquis y por la rotacion vertebral. Debido al mayor uso de la Resonancia Magnética (RM)
en el estudio de la escoliosis se ha detectado una mayor prevalencia de alteraciones neuroldgicas subyacentes en pacientes inicialmente
diagnosticados de Escoliosis idiopatica, siendo de éstas, la siringomielia una de las més frecuentes, con una frecuencia del 4 al 26% segun
los distintos autores™. Las curvas escoliéticas asociadas con siringomielia, cavidad intramedular llena de liquido cefalorraquideo, parecen
mas progresivas, con mayor desequilibrio coronal y menor flexibilidad de la curva y rotacion.

Se presentan cuatro casos, un nifio de 14afios y 3 nifias, una de ellas prepuber de 11 afios, y las otras dos puberes de 10 y 14 afios, deriva-
dos a consulta por deformidad del raquis. En tres de estos pacientes en la exploracion se apreciaron datos clinicos de curva escoliética dorsal
izquierda que se confirm6 en la radiografia, mientras que la exploracion neurolégica fue normal. Ante la existencia de un patrén de curva
atipico (curva dorsal izquierda) se plante6 la necesidad de un estudio por RM del neuroeje, detectandose en los tres casos cavidades siringo-
miélicas a lo largo de la médula y en uno de ellos ademas una médula anclada con lipoma en filum terminal y hemisacro subtotal unilateral.

La otra nifia en su exploracion destacaba una asimetria de hombros, escapulas, talle y caderas y desviacién del eje de plomada a la izquier-
da, ademas presentaba un déficit motor en miembro inferior izquierdo (Mll) de forma global. En la RM del neuroeje destacé ademas de la
escoliosis lumbar levoconvexa con rotacion de los cuerpos vertebrales, una diastomielia a nivel de L2 y anclaje medular caudal con lipoma
terminal a la altura de S1. Asi como dos cavidades de siringohidromielia focal a nivel C6 y a nivel L1-L2. En el estudio neurofisiolégico que se
le realizé se detectd un patron neurogréafico asimétrico con amplitudes menores en Mll, con velocidades de conduccion normales, un patron
neurdgeno cronico en territorios L5-S1 bilateral deficitario, mas acusado sobre L5 izquierdo sin denervacion activa. El estudio de los PESS
mostré conduccion cordonal posterior con retraso desde el MIl y con menor amplitud.

En ocasiones, la escoliosis puede ser la forma de presentacion de diferentes patologias intraespinales, tales como la siringomielia®. Abul-
Kasim et al.® observaron que so6lo el 15% de los pacientes escoliéticos con siringomielia presentaban déficits neurolégicos.

En estos pacientes no existen marcadores clinicos que sirvan como indicador de la presencia de patologia intraespinal6, por lo que no existe
un consenso establecido sobre las indicaciones de solicitud de RM. Asi Lewonowski et al.” recomendaban RM rutinaria en los pacientes
escolioticos menores de 11 afos. Mientras Pahys et al.® apuntan que la RM no es un procedimiento obligatorio en toda escoliosis =20° que
debuta en pacientes de 10 o menos afos en el momento inicial. Coonrad et al.®, Weber'®, Schwend et al."" destacan la asociacién de los
patrones de curva toracica izquierda con alteraciones neurologicas. Mientras Goldberg et al.'? observan que las curvas toracicas izquiedas
en ausencia de otra patologia neurolégica tienen buen pronéstico.

Otros autores defienden como criterios de solicitud de RM la presencia de curvas de elevada gradacion (>45°) y/o curvas de rapida progre-
sion (>10° anuales)', historia familiar de escoliosis™, sexo masculino, presencia de dolor de espalda, existencia de cifosis toracica mayor o
igual a 40° y/o lordosis cervical mayor o igual a 0°.

Algunos estudios han mostrado que la correccion ortopédica de la deformidad espinal en presencia de siringomielia se asocia con un mayor
riesgo de secuelas postoperatorias tales como la paraplejia, por ello la deteccion de siringomielia se considera crucial antes de planificar la
cirugia correctiva's.

Ademas Yeom et al.’” sugieren que un temprano diagnostico y descompresion de la siringomielia en pacientes escolioticos, especialmente en
los menores de diez afos es crucial y puede disminuir el tamano de la curva y limitar la progresion de la curva escoliética.

La referida disparidad de criterios contribuye a que la siringomielia pueda pasar desapercibida en algunos casos, por lo que son necesarios
mas estudios multicéntricos para establecer la prevalencia de anomalias intraespinales en pacientes escolidticos y asi poder delimitar mejor
los criterios de solicitud de RM en estos pacientes.

1. Arai S, Ohtsuka Y, Moriya H, Kitahara H, Minami S. Scoliosis associated with syringomyelia. Spine (Phila Pa 1976). 1993 Sep
15;18(12):1591-2.

2. Evans SC, Edgar MA, Hall-Graggs MA. MRI of “idiopathic” juvenile scoliosis: A prospective study. J Bone Joint Surg (Br) 1996;78:314-7.

3. Lowonowski K, King JD, Nelson MD. Routine use of magnetic resonance imaging in idiopathic scoliosis patients less than eleven years
of age. Spine 1992;17 (Suppl):S109-15.

4. Maiocco B, Deeney VF, Coulon R. Adolescent idiopathic scoliosis and the presence of spinal cord abnormalities: preoperative magnetic
resonance imaging analysis. Spine
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1997,22:2537-41.

5. Baker AS, Dove J. Progressive scoliosis as the first presenting sign of syringomyelia. Report of a case. J Bone Joint Surg Br. 1983
Aug;65(4):472-3.

6. Abul-Kasim K, Gomez-Hassan D, McCormick L, Maly P, Sundgren PC. MRI findings in spinal MRI of 306 children with scoliosis. Neu-
roradiol J. 2008 Dec 17;21(5):672-7.

7. Lewonowski K, King JD, Nelson MD. Routine use of magnetic resonance imaging in idiopathic scoliosis patients less than eleven years
of age. Spine (Phila Pa 1976). 1992 Jun;17(6 Suppl):S109-16.

8. Pahys JM, Samdani AF, Betz RR. Intraspinal anomalies in infantile idiopathic scoliosis: prevalence and role of magnetic resonance
imaging. Spine (Phila Pa 1976). 2009 May 20;34(12):E434-8.

9. Coonrad RW, Murrell GA, Motley G, Lytle E, Hey LA. A logical coronal pattern classification of 2,000 consecutive idiopathic scoliosis
cases based on the scoliosis research society-defined apical vertebra. Spine (Phila Pa 1976). 1998 Jun 15;23(12):1380-91.

10. Weber FA. The association of syringomyelia and scoliosis. J Bone Joint Surg Br. 1974;56:589.

11.  Schwend RM, Hennrikus W, Hall JE, Emans JB. Childhood scoliosis: clinical indications for magnetic resonance imaging. J Bone Joint
Surg Am. 1995 Jan;77(1):46-53.

12. Goldberg CJ, Moore DP, Fogarty EE, Dowling FE. Left thoracic curve patterns and their association with disease. Spine (Phila Pa 1976).
1999 Jun 15;24(12):1228-33.

13. Ferguson RL, DeVine J, Stasikelis P, Caskey P, Allen BL Jr. Outcomes in surgical treatment of “idiopathic-like” scoliosis associated with
syringomyelia. J Spinal Disord Tech. 2002 Aug;15(4):301-6.

14. Inoue M, Nakata Y, Minami S, Kitahara H, Otsuka Y, Isobe K, Takaso M, Tokunaga M, Itabashi T, Nishikawa S, Moriya H. Idiopathic
scoliosis as a presenting sign of familial neurologic abnormalities. Spine (Phila Pa 1976). 2003 Jan 1;28(1):40-5.

15.  Phillips WA, Hensinger RN, Kling TF Jr. Management of scoliosis due to syringomyelia in childhood and adolescence. J Pediatr Orthop.
1990 May-Jun;10(3):351-4.

16. Noordeen MH, Taylor BA, Edgar MA. Syringomyelia. A potential risk factor in scoliosis surgery. Spine (Phila Pa 1976). 1994 Jun
15;19(12):1406-9.

17. Yeom JS, Lee CK, Park KW, Lee JH, Lee DH, Wang KC, Chang BS. Scoliosis associated with syringomyelia: analysis of MRI and curve
progression. Eur Spine J. 2007 Oct;16(10):1629-35. Epub 2007 Aug 15.

ESPINA BiFIDA OCULTA. (HALLAZGO RADIOLOGICO O PARTE DE CUADRO MALFORMATIVO
NEURAL Y ESQUELETICO?

72

M? Dolores Romero Torres, M? Victoria Vidal Vargas, Belén Romero Romero, Manuel Rodriguez-Pifiero Duran

La espina bifida oculta es la forma mas leve de espina bifida. La definicion clasica es defecto de fusion en la linea media posterior del arco
vertebral, sin protrusion de estructuras nerviosas. Algunos casos presentan un lipoma, hoyuelo, vellosidad localizada, mancha oscura o una
protuberancia sobre la zona afectada. La médula espinal y los nervios no estan alterados. Normalmente se descubre en la nifiez avanzada o
en edad adulta como hallazgo radiologico.

Ocurre habitualmente en los segmentos de transicion del esqueleto axial, siendo el orden de frecuencia de su localizacion, de mayor a menor:
charnela lumbosacra, occipito-cervical, toracolumbar y cervicodorsal.

Objetivo: describir un caso de espina bifida oculta en concurrencia con malformaciones del tubo neural y del esqueleto axial.

Primera visita

Varon de 7 afios, sin antecedentes personales de interés, que acude a la consulta de la Unidad de columna derivado desde atencion primaria
para descartar escoliosis por antecedente paterno.

Como antecedente familiar el padre refiere escoliosis leve y enfermedad cuyo nombre no recuerda pero que a la fecha no ha tenido ninguna
repercusion. El padre del paciente presenta un aspecto fisico de normalidad.

En la exploracion se objetivan:
- Craneo de aspecto macrocéfalo

- Esqueleto axial en el plano Frontal presenta un eje desplazado a la derecha 0.5 cm sin asimetrias y con test de Adams negativo; asi
como un hemitérax izquierdo en quilla reductible. En el plano Sagital presenta anteversion de hombros, angulo cifético de 45° y lordético
de 40° medidos con inclindmetro de burbuja

- Esqueleto periférico sin alteraciones

- Normalidad en el aspecto psicomotor sin alteraciones en evaluaciéon neuroldgica.

Se solicitan Telerradiografia de columna Anteroposterior (AP) y Lateral (L) en carga
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Segunda visita
Se valoran los estudios complementarios.

Telerradiografia de columna AP: curva dorsolumbar D5-L1 de convexidad derecha con valor angular de 15° (figura 1) y espina bifida oculta
en C7 (figura 2)

Telerradiografia de columna L: sin alteraciones

Figura 1 Figura 2

En la exploracion fisica de esta visita se objetiva como variacion con respecto a la exploracion inicial, un test de Adams positivo con una giba
dorsal derecha de 4°.

Ante los hallazgos radiologicos y clinicos, se solicita una Resonancia Nuclear Magnética de craneo y de columna cervical, dorsal y lumbar.

Tercera visita

Resonancia Nuclear Magnética: sin hallazgos en el estudio del craneo. Fusién parcial posterior en C6 y C7 (Klippel Feil). Cavidad siringomié-
lica centromedular dorsolumbar desde D6 y dudosa en C3 y C4 (figura 3)

Figura 3

Ante los hallazgos descritos se pide consulta en unidad de neuropediatria para estudio y categorizacion diagnéstica y se planifica el segui-
miento en la Unidad para observar evolucion y abordaje especifico rehabilitador de necesidades futuras.
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No hemos encontrado en la literatura revisada ninguna asociacion de espina bifida oculta con malformaciones neurales, Sindrome de Klippel
Feil, o desviaciones axiales; en ausencia de alteraciones en otros 6rganos o sistemas.

El interés del caso radica por una parte en la rareza de espina bifida oculta en charnela cervicodorsal asi como por resefiar que en ocasiones
las alteraciones en el sistema musculoesquelético son la via de inicio de estudio de enfermedades raras o poco frecuentes.

La presencia de una espina bifida oculta en una localizacion poco frecuente debe de alertarnos y en particular si se presenta con alguna otra
anomalia del esqueleto axial, de la posible existencia de alguna otra alteracion encubierta. En estos casos puede ser recomendable ampliar
el estudio con otras pruebas clinicas y de imagen y por parte de otras especialidades médicas.

1. Inusha Panigrahi, Akshay Saxena and Ram Kumar Marwaha Congenital scoliosis, supernumerary nipples and spina bifida occulta
Clinical Dysmorphology 2008, 17:215-218 Rev. Asoc. Arg. Ortop. y Traumatol. Vol. 60, Ne 4, pags. 344-346

2. Eduardo D. Vazquez Un caso de espina bifida oculta de columna cervical . Rev. Asoc. Arg. Ortop. y Traumatol. 1995 Vol. 60, Ne 4, pags.
344-346

3. J. I. Levy , C. Freed The incidence of cervico-thoracic spina bifida occulta in South African negroes. J. Anat. (1973), 114, 3, pp. 449-456 449

RECOMENDACIONES EN LA FASE PRECOZ DE LA PARALISIS BRAGQUIAL EN EL RECIEN NACIDO

74

Toro Méndez Virginia, Romero Torres M? dolores, Ledn Santos Rocio.

La paralisis braquial del recién nacido se define como una lesion de raices del plexo braquial cuya etiologia principal son partos distdcicos y
partos instrumentados.

Su incidencia oscila entre 4-5 nifios por cada 1000 recién nacidos vivos, disminuyendo en los Ultimos afos por la mejora de las practicas
obstetras.

Las raices mas frecuentemente afectadas son las procedentes del tronco superior cuyos axones procedentes de C5-C6 que inervan la
musculatura encargada de la abduccién, aduccion, rotacion externa e interna del hombro y flexion de la mufieca. En este caso el miembro
superior se encuentra flacido, en aduccién y rotacion interna.

El tratamiento no tiene efecto sobre la lesidn nerviosa sino en la prevencion de complicaciones y evitar deformidades articulares y constituye
el pilar imprescindible para la integracion del miembro afecto en el desarrollo del lactante. En las primeras tres semanas la extremidad debe
permanecer en reposo por su asociacion a fractura de clavicula (15%) y debido a que en la mayoria de las lesiones de las raices son neu-
roapraxias sin interrupcién anatdbmica que se resolverian espontaneamente (70-80%) sin precisar de ningun tratamiento coadyuvante que no
sea el reposo de la extremidad.

Establecer normas faciles para padres de pacientes que puedan ser aplicables desde el diagnostico hasta la primera visita en consultas de
rehabilitacion donde comienza la segunda fase del tratamiento. Actualmente no existen recomendaciones en esta primera fase del tratamien-
to donde el reposo y las normas posturales constituyen el pilar basico.

Elaboracion de un triptico informativo que aumente la confianza de los padres del recién nacido basandose en la explicacion de la actitud
terapéutica inicial y las técnicas para el suefo, vestido, aseo y alimentacion.

Se trata de orientar a la familia y solventar dudas sobre el manejo de su hijo desde que dejan el hospital hasta que comienzan un segundo pe-
riodo del tratamiento y donde se intenta concienciar de la importancia del reposo de la extremidad como verdadera opcion terapéutica inicial.
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Las pautas del manejo y cuidado se detallan a continuacion:

POSTURA
No es necesario el uso de ortesis
El brazo debe ir prendido a la ropa con el codo flexionado, a ser posible con un imperdible que contenga sistema de seguridad antiapertura.

VESTIDO

Cuando se viste al recién nacido se debe siempre comenzar por el lado lesionado que precisara de menos movimientos para conseguir
colocar la manga.

Sin embargo al desvestir se debe realizar la estrategia inversa donde se empezara por el miembro sano y posteriormente el lado afecto que
podré soltarse con mucha mas facilidad.

ALIMENTACION

A la hora de la lactancia o la alimentacion con biberén del bebé se puede coger de ambos lados pero con la precaucion de que el brazo
afecto se encuentre pegado al cuerpo con el codo flexionado, entre el nifio y el cuerpo de la madre.

COGERLO EN BRAZOS

Cuando se toma al recién nacido se debe intentar que el miembro afecto no se quede atras colgado y separado del cuerpo. Para esto siem-
pre sera (til el imperdible o una mantita que rodee su cuerpo y haga de fijador del brazo al cuerpo del bebé.

SISTEMAS DE TRANSPORTE.

Todos los recién nacidos pueden viajar en el capazo o en sillas de bebes pero se debe mantener el miembro junto al cuerpo tanto si se
encuentran tumbados hacia arriba o semincorporados en la silla. El brazo no debe quedar hacia atras para que no sea presionado contra
el carrito.

BANO

En el bafo es mas aconsejable rodear al bebe por el lado contralateral al lesionado y sujetar el miembro lesionado por el hombro y codo con
la mano para que no cuelgue. La axila también debe lavarse y secarse porque es importante para la piel del bebé aunque hay que tener en
cuenta que no debe separar el brazo mas de 90° para realizar todas estas actuaciones.

SUENO

Los recién nacidos pueden dormir hacia arriba 0 a ambos lados. Si se encuentra dormido hacia arriba se debe tener el brazo junto al cuerpo.
Cuando se duerme de lado sobre el lado afecto no se debe dejar presionado el brazo sino que este quede adelantado levemente del cuerpo
y si duerme sobre el lado sano el miembro debe quedar lo mas junto al nivel del cuerpo con el codo flexionado en el abdomen para que no
cuelgue hacia atras. Si en algun caso el recién nacido precisara dormir boca abajo el brazo deberia quedar ligeramente separado del cuerpo
con flexion de codo y mano apuntando hacia la cabeza.

La informacion a padres en la etapa inicial de la paralisis braquial constituye una herramienta Util para el tratamiento del reposo de la fase
inicial. Constituye un complemento a la informacion aportada en fases posteriores por los especialistas, facilitando el buen curso de enferme-
dad y para la prevencion de complicaciones.

Rodriguez Diaz M, Amigo Castafieda P. Una mirada a la paralisis braquial obstétrica. Rev Med Electron. 2011;33(4).

Salah S, Nouira A, Migaou H, Boudokhane, Lazreg N, Toulgui E, et al. Obstetric brachial plexus palsy in a physical medicine and rehabilitation
department. Ann Phys Rehabil Med. 2013;56

Hale HB, Bae DS, Waters PM. Current concepts in the management of brachial plexus birth palsy. J Hand Surg Am. 2010;35(2):32231

Mederos Sotolongo JE, Lopez Vazquez CM. Paralisis braquial obstétrica en Villa Clara. Medicent Electron. 2013;17(4)

Dogliotti AA. Conceptos actuales en la paralisis braquial perinatal. Parte 1: etapa temprana. Actualizaciéon. Arch Argent Pediatr. 2011;109(4):3475

75



Jornadas Cientificas de la Sociedad Espafola de Rehabilitacién Infantil | Volumen 6

ASOCIACION DE ANOMALIAS CONGENITAS DEL SISTEMA OSTEOMUSCULAR. A PROPOSITO DE UN CASO

Espigares Correa, Gabriela. Abalos Medina, Gracia Maria. Pozuelo Calvo, Rocio. Serrano Garcia, M Aimudena

El Sindrome de Jarcho-Levin o disostosis espondilocostal pertenece a un grupo de enfermedades genéticas raras. Se caracteriza por de-
fectos en la segmentacion vertebral y costal a veces asociado a malformaciones viscerales. El gen principalmente implicado es el DLL3, en
el cromosoma 19. La deformidad de la caja toracica implica restriccion respiratoria y es causa suficiente para realizacion de cirugia de la
deformidad.

La artrogriposis multiple congénita son contracturas congénitas que afectan a dos o mas articulaciones. Estas contracturas resultan de la
limitacion de la motilidad articular bien primaria o secundaria a anomalias neurolégicas (centrales o periféricas), musculares, del tejido conec-
tivo o del propio esqueleto. El objetivo del tratamiento rehabilitador va encaminado a mantener el maximo de movilidad de las articulaciones
implicadas.

El pie astragalo vertical congénito es una deformidad congénita consistente en pie plano rigido asociado a luxacion irreductible de escafoides
sobre astragalo. Es poco frecuente. Esta deformidad, de no ser tratada, produce dolor e incapacidad funcional para la marcha. La cirugia
esté indicada cuando la articulacion astragalo-escafoidea se encuentra irreductible después de la colocacion de una serie de yesos, aunque
la mayoria de los pacientes requieren de intervencion quirdrgica.

Varén en seguimiento en consulta de Rehabilitacion Infantil desde el nacimiento por artrogriposis multiple congénita, con contractura en
flexion y persistentes de caderas, de rodillas y tobillos con posterior deformidad de los mismos. Asi mismo presentaba deformidad ésea de
pies secundaria a astragalo vertical congénito. Desde el punto de vista cognitivo tiene un desarrollo adecuado. Al afio de edad se comienza
a apreciar deformidad en columna vertebral con giba dorsal derecha, confirmandose en radiografia una escoliosis dorsolumbar derecha
asociado a anomalias costales intrinsicas. Se realiza despistaje de miopatias y otras anomalias congénitas.

Desde el nacimiento el nifio recibe tratamiento fisioterapico con estiramientos de la musculatura acortada.

La evolucion es torpida, comenzando marcha con flexo de caderas y rodillas y pies pronados con mal apoyo de talén, precisando de férulas
posturales largas de rodilla-tobillo-pie para estiramientos continuos de la musculatura y férulas dinamicas para la deambulacion. Desde el
punto de vista de la deformidad espondilocostal, la curva dorsolumbar aumenta con mayor rotacion de pediculos e importante adelantamien-
to de la parrilla costal derecha provocando un patron restrictivo respiratorio. El nifio también recibe tratamiento de fisioterapia respiratoria.

Dada la evolucion térpida del paciente se decide intervencion quirdrgica de columna mediante colocacién de tallos de crecimiento y de la
deformidad 6sea de ambos pies.

La peculiaridad de presentacion de este caso es la asociacion de diferentes malformaciones congeénitas del sistema osteomuscular (el Sin-
drome de Jarcho-Levin, la artrogriposis multiple congénita y el pie astragalo vertical).

El tratamiento fisioterapico es fundamental en estos nifios tanto por su deformidad como por su problema respiratorio, ya que ayuda a dismi-
nuir el nimero de infecciones respiratorias y al desarrollo de sus pulmones.

La cirugia raquidea esta reservada a casos seleccionados con un deterioro respiratorio importante o una escoliosis progresiva con o sin
oblicuidad pélvica.
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SINDROME DE SCHWARTZ-JAMPEL, ABORDAJE TERAPEUTICO: A PROPGSITO DE UN CASO

Navarro Martinez, M. Martin Hernandez, M. Pérez-Hickman Diez, L. Hervéas Diaz, C.

El sindrome de Schwartz-Jampel es una enfermedad genética rara, autosémica recesiva, ligada al gen HSPG2 (1p36), de la cual hay descri-
tos menos de 1000 casos. Se caracteriza por miotonia y anomalias osteoarticulares, una facies caracteristica con blefarofimosis, orejas de
implantacion baja, micrognacia, movilidad articular limitada con marcha inestable y rigidez articular. A menudo se observa un aplanamiento
de los cuerpos vertebrales, displasia de cadera y arqueamiento irregular de la diéfisis y la epifisis. También incluye baja estatura, hirsutismo,
miopia y testiculos pequenos. El diagnéstico diferencial debe incluir el sindrome de Stuve-Wiedemann, que difiere del SJS por el tipo de
anomalias esqueléticas y por un pronostico temprano mas grave.

Presentamos el caso de un varon de 7 afios y 3 meses en seguimiento en el Servicio de Rehabilitacién desde los 5 afios, afecto de un Sin-
drome de Schwartz-Jampel y que vivia en un centro de acogida, actualmente con familia adoptiva. Durante este periodo ha sido sometido
a multiples intervenciones quirurgicas: correccion angular y rotacional de ambos fémures y osteotomias de ambos acetabulos, osteotomias
correctoras de ambas tibias, osteosintesis cubito y radio proximal derecho. A la exploracion destaca: Columna: giba derecha con escapula
retropulsada, EESS: deformidad en codo derecho con flexo y rigideces articulares, aunque con buen manejo de ambas manos. EEIl: huesos
largos arqueados, BA caderas Flexion 80° Extension 40°, tibias varas con recurvatum de rodilla. Marcha inestable con insuficiencia muscular
abdominal y glutea.

Ha precisado tratamiento rehabilitador en diversas ocasiones para mejora de las rigideces articulares, electroestimulacion en gluteos para la
estabilizacion de la marcha y estimulo del equilibrio. Se ha trabajado ademas una tonificacion global de la cintura escapular para recuperar
la funcionalidad e independencia, asi como la destreza de manos. El paciente realiza también tratamiento fisioterapico en su centro escolar.

En consulta control a los 7 anos, el paciente presenta una mayor independencia motora y funcional aunque persisten las deformidades
establecidas secundarias a su patologia de base. Se prescribe DAFO supramaleolar corto bilateral con control del valgo para mejorar la
estabilidad de la marcha por su pie plano valgo bilateral.

Se describe el papel rehabilitador en una patologia poco prevalente, con mdltiples alteraciones esqueléticas y que precisa un seguimiento
frecuente del paciente. En estos casos es especialmente importante la coordinacion multidisciplinar, insistiendo en el trabajo de la fisioterapia
en sus centros escolares, asi como el refuerzo tras las cirugias en centro hospitalario especializado.

1. Journal of Clinical Neuroscience 20 (2013)/Case Reports. Ravindra Arya, Suvasini Sharma, Neerja Grupta, Sushil Kumar, Madhulika
Kabra, Sheffali Gulati. Division of Pedriatric Neurology. New Delhi.

2. Medline. Reed UC, Reimao R, Espindola AA, Kok F, Ferreira LG, Resende MB, Messias TC, Carvalho MS, Diament A, Scaff M, Marie
SK. Arq Neuropsiquiatr- September 1, 2002: 60.

3. Rev Neurol 2002; 35. F.J. Carod-Artal, T.V. Fernandes-Silva, P.B. Christino-Marinho, D. Bonfim-Souza.

4. An. Esp. Pediatr 2002; 56. F.E. Navarrete Faubela, A. Pérez Aytésb, J. Pastor Rosadoc y A. Mascarell Gregoria. Servicios de aOrtope-
dia y Traumatologia y Neonatologia. Hospital Universitario La Fe. Valencia. Servicio de Pediatria. Hospital Vega Baja. Orihuela.

5. NORD (National Organization for Rare Disorders) Phillip L. Pearl, MD, Division Chief, Child Neurology, Children’s National Medical
Center; Professor of Pediatrics and Neurology, The George Washington University School of Medicine.
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PARALIE‘{IS BRAQUIAL OBSTETRICA SECUNDARIA A EPIFISIOLISIS NEONATAL DE HUMERO PROXIMAL.
A PROPOSITO DE UN CASO

78

Pérez-Hickman Diez, L Martin Hernandez, M. Navarro Martinez, M. Hervés Diaz, C.

La paralisis braquial obstétrica puede asociarse a patologia traumatica como fracturas humerales®. Presentamos un caso poco habitual de
desprendimiento epifiso-diafisario de humero asociado a lesion completa del plexo. Este tipo de fractura sélo representa entre el 0.2-2% total
de las epifisiolisis ' y es aln menos frecuente su asociacion con la paralisis braquial.

Paciente de 2 dias de vida valorada por sospecha de PBO. Antecedentes personales: Parto por cesarea. APGAR 9/10. Peso: 3.420 kg.

Exploracion fisica: importante asimetria de hombros con aumento de volumen deltoideo, reflejo de Moro asimétrico, mano izquierda en
flexion palmar con tendencia a dedos en garra, prension palmar ralentizada y débil, giro cefalico hacia lado contralateral®?.

Solicitamos radiografia de clavicula y Eco de hombro diagnosticandose desprendimiento epifiso-diafisario asociado a hematoma deltoideo.
Se realiza reduccion e inmovilizacién y se inicia tratamiento rehabilitador precoz (3) consistente en estimulacion global y sensitiva insistiendo
especificamente en la musculatura parética. Se prescribié férula palmar para evitar flexo de manos y dedos. Dadas las dificultades pronoés-
ticas del caso se solicitd estudio neurofisioldgico que confirma afectacién completa del plexo con denervacién en musculatura dependiente
de todos los niveles (4).

Actualmente presenta normalizacion de los reflejos, edad postural acorde a edad y buena funcionalidad manual. En control electromiogréafico
a los 6 meses no presenta signos de denervacion®®.

Es imprescindible ayudarnos de pruebas diagnosticas en casos complejos que nos permitan plantear un tratamiento adecuado, asi como la
conveniencia de derivacion precoz a otros especialistas para lograr el mejor pronéstico funcional “.

1. W.A. El-adl. H.S.A. Elgohary; M. M. Elshennawy. Epiphyseal separation of the proximal humerus after birth trauma. Orthoedic De-
partment. Mansoura University Hospitals. Mansosura, Egypt.

2. Alfred O. Ogbemudia and Ehimwenma J. Ogbemudia. Emergency Caesarean delivery in prolonged obstructed labour as risk factor for
obstetric fractures - A case series. Department of Orthopaedics and Trauma, College of Medical Sciences, University of Benin; Department of
Medicine, College of Medical Sciences, University of Benin.

3. Yanes-Sierra V, Sandobal-de-la-Fé E, Camero-Alvarez D, Ojeda-Delgado L. Paralisis braquial obstétrica en el contexto de |a rehabili-
tacion fisica temprana. Medisur [revista en Internet]. 2014 [citado 2014 Oct 9]; 12(4): [aprox.14 p.]

4. Mohammad M. Al-Qattan, Frcsc. Obstetric Brachial Plexus Injuries. Journal Of The American Society For Surgery Of The Hand. Vol. 3,
No. 1, February 2003. Division of Plastic Surgery, Department of Surgery, King Khalid University Hospital, Riyadh, Saudi Arabia.

5. Vergara-Amador E. Pardlisis obstétrica del plexo braquial. Revision del estado actual de la enfermedad. Rev. Fac. Med. 2014; Vol.62.
No 2; 255-263. Unidad de Ortopedia. Facultad de Medicina. Universidad Nacional de Colombia. Bogota, Colombia.
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PREMATUROS MENORES DE 32 SEMANAS (2010-2014). MIRANDO AL FUTURO

M? Aurelia Mena Mur, Amaya Pérez Océn, Ana Lavilla Oiz, Yolanda Armendariz Cuevas

Estudio de la poblacion de prematuros menores de 32 semanas, de los factores de riesgo de desarrollo y la incidencia de paralisis cerebral.

A pesar de los esfuerzos realizados en el control del embarazo y del parto, la frecuencia de los partos prematuros se mantiene estable, e
incluso se aprecia un incremento en la frecuencia de nacimientos extremadamente prematuros. Actualmente entre un 8-10% de los nacimien-
tos ocurren antes de la 37 semana de gestacion, y por debajo de 1.500 gramos de peso el 1,2% aproximadamente.

Ademas de no haber disminuido, la supervivencia del prematuro ha aumentado espectacularmente, incluso en los grupos de peso y edad
gestacional més bajos. La proporcion de nifios con secuelas se mantiene constante en torno al 20%, a pesar del aumento de la superviven-
cia en prematuros menores de 1.500 gramos, pero lo que si ha aumentado es el numero total de nifios con problemas en relacion con la
prematuridad.

Se realizd una revision retrospectiva de las historias clinicas de los recién nacidos pretérmino menores de 32 semanas nacidos en el Hospital
Materno-Infantil del Complejo Hospitalario de Navarra en el periodo comprendido entre el 1 de enero de 2010 y el 31 de diciembre de 2014.
Se agruparon por semanas de edad gestacional y por grupos de edad gestacional (< 26 sem, 26-27 sem, 28-29 sem, >= 30 sem) para poder
tener una N mayor en los grupos menos frecuentes, asi como para compararlos con el registro de SEN 1500 del afio 2013.

Se recogieron los datos correspondientes a antecedentes gestacionales, tipo de fecundacién, corioamnionitis o preeclamsia; posible causa
de parto, peso al nacimiento, depresion neonatal, hemorragia intraventricular, leucomalacia periventricular, broncodisplasia pulmonar, éxitos
al alta y pardlisis cerebral a los 2 afios de edad.

El nimero total de prematuros que cumplian los requisitos establecidos fueron 225 en total. La distribucién segin semanas de gestacion fue
la siguiente menores de 23 semanas 0%, de 24 semanas 1%, de 25 semanas un 2%, de 26 semanas 2%, de 27 semanas 8%, de 28 semanas
15%, de 29 semanas el 16%, de 30 semanas el 22% y de 31 semanas el 29%. Un 3,5% era menor de 26 semanas, el 12,9% menor de 28
semanas, el 31,1% de 28 a 29 semanas y un 56% mayor de 30 semanas.

Segun el tipo de fecundacion el 31% precisaron fecundacion asistida, realizandose FIV en el 20% de los casos, bastante similar a la de
SEN 1500.

Se recogié también la posible causa de parto prematuro, destacando un 4% de desprendimiento previo de placenta normoinsertada o
placenta previa, 15% de preeclampsia y 18% de corioamnionitis, con un 11% de rotura prematura de membranas sin corioamnionitis docu-
mentada. Un 63% fueron de causa desconocida. Segun el peso al nacimiento el 83% presentaba un adecuado peso gestacional, un 13%
pequeno para edad gestacional y un 4% grande para su edad gestacional.

El 12% presentaron una depresion neonatal grave y un 25% una depresion leve moderada.

Las hemorragias intraventriculares fueron relativamente frecuentes en nuestra muestra (17,3%), pero no asi las de alto grado (3,1%). El
mayor numero de hemorragias se constat6 en los prematuros menores de 26 semanas.

Un 3,1% de los prematuros presentaron en la RNM imagen compatible con leucomalacia periventricular. En un 0,9% la leucomalacia peri-
ventricular fue quistica.

Un 1% de los prematuros present6 displasia broncopulmonar grave, 1% moderada y en un 17% leve. La tasa de éxitus al alta fue de un
4,4%, siendo mayor en los menores de 26 semanas.

De los 225 nifios de la muestra se remitieron al servicio de rehabilitacion para seguir control del desarrollo a 208 (92,4%). Se obtuvieron datos
del desarrollo a los 2 afios de edad en 158 (70,2%) de los prematuros. El 2,3% de los nifios fueron diagnosticados de paralisis cerebral.

Los nifios con una edad inferior a 32 semanas o con un peso de nacimiento inferior a 1.500 g, precisan de una serie de cribados y controles
sistematizados, ya que estan en mayor riesgo de presentar problemas en el desarrollo, ya sean de crecimiento, neurologicos, sensoriales
o psicolégicos. La Paralisis Cerebral es la secuela méas frecuente en nifios de bajo peso o extremado bajo peso al nacimiento, o nifios muy
prematuros o extremadamente prematuros por lo que tienen que ser valorados en un servicio de Rehabilitacion.
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TUMORES ESPINALES QUE SIMULAN PARALISIS BRAQUIALES EN EL LACTANTE

80

Silvia Ceruelo Abajo, Elisa Lopez Dolado

Los tumores medulares representan menos del 5% del total de las neoplasias del sistema nervioso central en el lactante'. Los astrocitomas
estan entre los intramedulares mas frecuentes’ y los neuroblastomas son los extraaxiales mas habituales?. La paralisis braquial puede ser
el sintoma inicial y se debe al compromiso de motoneuronas e interneuronas motoras espinales o mas raramente aparece como un sintoma
paraneoplasico®. El diagnéstico diferencial se debera realizar con las pardlisis braquiales obstétricas mediante el EMG y la RM* y debera
llevarse a cabo con celeridad, puesto que, en el caso de los tumores, es esperable el empeoramiento clinico'?.

Presentamos los casos clinicos de dos lactantes cuyo proceso tumoral medular debuté como paralisis braquial.

1.

CASO 1: Lactante de 3 meses que consulta por paralisis del miembro superior derecho (MSD) evidente desde el primer mes. El déficit
progresé hasta tetraparesia e insuficiencia respiratoria, de modo que a los de 7 meses fue admitida en nuestro centro por presentar un
Sindrome de Lesién Medular (SLM) C3 ASIA C dependiente de soporte ventilatorio y traqueostomia secundario a masa cervical compa-
tible con ASTROCITOMA CERVICAL G Il entre C1 y T1. Se consigui6 destete y cierre del traqueostoma a los 15 meses, bipedestacion
alos 18 meses y marcha libre sin ortesis ni apoyos a los 24 meses, siendo su principal secuela una paralisis proximal de MSD con pinza
y presa distal Utiles . A los 3 afios presentaba un SLM C3 ASIA D TIPO Brown Séquard derecho, tenia sensacion de replecion vesical y
fecal, con control voluntario urinario parcial pero no fecal. Desde el punto de vista cognitivo, visual y auditivo no se detectaron en ningin
momento déficits. La RMN craneomedular de control hallé una masa extraaxial en angulo pontocerebeloso compatible con neurinoma del
VIII par izquierdo. Los estudios moleculares confirmaron el diagnéstico de NEUROFIBROMATOSIS TIPO 2.

CASO 2: Lactante 7 meses. Embarazo controlado, parto eutocico a término. Apgar 9/10 y Peso al nacer 3,200 Kg. Estancamiento
ponderal a partir de los 2 meses, con irritabilidad extrema y diarrea. En la exploracion presenta una paresia proximal MSD que hizo
sospechar una PARALISIS BRAQUIAL DERECHA tipo Erb-Duchenne. A los 5 meses presentd una paraplejia aguda. Se sospecho en-
tonces compresion tumoral y se le realizd6 RM urgente, que evidencié un NEUROBLASTOMA RETROPERITONEAL ESTADIO llI. Recibié
quimioterapia (QT) parenteral y radioterapia, ademas de un programa rehabilitacion de sus secuelas medulares y del MSD. A los 3 meses
de iniciar la QT normalizé la fuerza y funcion del MSD y habia desaparecido la irritabilidad, por lo que se supuso que la paresia braquial
podia ser paraneoplasica y la irritabilidad podia corresponderse con dolor neuropatico. A los 2 afios persiste invariable SLM T9 ASIA C,
su neuroblastoma se encuentra en remision y la funcion del MSD es rigurosamente normal.

Los tumores medulares del lactante, a pesar de su rareza, deben ser siempre tenidos en cuenta ante la deteccion de una paralisis

braquial en un lactante.

2.

Un programa rehabilitador permitira a estos nifios, ademés de alcanzar y mantener su techo funcional, minimizar las complicaciones

neuroortopédicas y esfinterianas.

1.

HWANG SW, SU JM, JEA A. Diagnosis and management of brain and spinal cord tumors in the neonate. Semin Fetal Neonatal Med.

2012 Aug; 17(4):202-6. doi: 10.1016/j.siny.2012.03.001. Epub 2012 Mar 30.

2

TAKAHASHI Y, SIPP D, ENOMOTO H (2013). Tissue interactions in neural crest cell development and disease. Science. 2013 Aug

23;341(6148):860-3. doi: 10.1126/science.1230717

3.

HOLSCHNEIDER AM, GEIGER H, BOLKENIUS N, JANKA G, LAMPERT F (1977). Neuroblastoma: paraneoplastic diseases and late

complications. Monatsschr Kinderheilkd, 125(2):69-73.

4,

HEISE CO, MARTINS R, SIQUEIRA M (2015). Neonatal brachial plexus palsy: a permanent challenge. Arq Neuropsiquiatr

2015;73(9):803-808.
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INTRODUCCION DE LA TELEMEDICINA EN LA REHABILITACION DE LA ENFERMEDAD DE POMPE

Juan Miguel Talavera, Arroyo Riafio M? Olga, Martin Maroto Paz, Ruiz Gonzalez, Cristina.

La enfermedad por almacenamiento de glucogeno de tipo Il o enfermedad de Pompe (EP) es una miopatia metabdlica congénita, de herencia
autosémica recesiva, que resulta de la deficiencia de la alfa-glucosidasa acida.

Se estima que afecta a 1 entre 14.000-40.000 individuos. La forma infantil generalmente es fatal en el primer afio de vida, debido a miocar-
diopatia hipertréfica.

El tratamiento enzimatico sustitutivo con enzima alfa-glicosidasa acida (AGA) parece modificar el curso fatal de la enfermedad, aumentando
la expectativa de vida, en pacientes, sin embargo, con un nivel de dependencia maximo.

Objetivo: Describir la mejora en los cuidados de un paciente cronico, gran dependiente, por parte de las Secciones de Rehabilitacion , con el
apoyo de las nuevas tecnologias, especificamente telemedicina, a propésito de un paciente de 13 afios con EP .

Var6n de 13 afos, diagnosticado a los 8 meses de EP.
Evolucién por aparatos y situacion actual:

NEUROMUSCULAR

Hipotonia severa desde los 2 meses.

Pérdida de movilidad activa en MMII con 1 afio.
Pérdida de movilidad activa en MMSS a los 3 afios
Crisis comiciales con 10 afios. Atrofia cerebral.

En la actualidad, nistagmus, seguimiento ocular horizontal 45°, movilidad activa de protrusion lingual, hasta altura de labios, no lateralizacion
lingual, no cierre labial.

ORTOPEDICO
Luxacion bilateral de caderas .Fractura supracondilea de fémur izquierdo a los 5 afnos. Luxacién de codo izquierdo.

En la actualidad, multiples deformidades ortopédicas, con actitud de hombros en rotacién interna, codos en flexion, mufiecas en posicion neu-
tra, metacarpo-falangicas en extension e interfalangica y pulgar en palma. Deformidades rigidas a diversos niveles, con rangos articulares
(RA) limitados en ultimos grados. Actitud en flexién de caderas, rodillas y pies plantigrados. RA limitados Ultimos grados

CARDIO-RESPIRATORIO
Miocardiopatia hipertréfica severa.
Ventilaciébn mecanica y traqueotomia desde los 10 meses.

En la actualidad uno o dos ingresos anuales por problemas de mal manejo de secreciones bronquiales. Ultimo en Abril de 2015, con infeccién
respiratoria y atelectasia de I6bulo inferior derecho.

METABOLICO

Osteoporosis severa en tratamiento con Pamidronato desde los 3 afios.

COMUNICACION/ ALIMENTACION

No adquisicion de comunicacion oral. Sistema iriscom® hasta los 10 afios.

Afectacion auditiva bilateral severa.

Alimentacion por gastrostomia.

En la actualidad respuesta a SI/NO; mediante mufiequera de dos colores a las que dirige la mirada.

COGNITIVO-COMPORTAMENTAL
Retraso intelectual de dificil cuantificacion.
Adaptacion curricular, con profesora de educacion especial a domicilio.

Los padres del paciente a lo largo de su evolucion y en sucesivos ingresos, han sido entrenados en realizacion de movilizaciones pasivas,
con prevencion de osteoporosis, ejercicios suaves de higiene bronquial, ergonomia para trasferencias, y correcto posicionamiento, tanto en
cama, como en silla adaptada.
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Se realiza conexién mediante aplicacion software de videoconferencia Spontania. Proporciona capacidad interactiva de comunicacion y co-
laboracion de los profesionales con la familia y el paciente en tiempo real. Solo puede ser utilizada por personas internas a la organizacion,
ubicadas en sala a tal uso equipada por el hospital., a partir de una conexion a Internet y desde equipos comunes como PCs.

Se precisa una seleccion del paciente, que realiza el médico rehabilitador, unos requerimientos minimos informaticos por parte de la familia
y una persona de enlace o gestora de casos, que en nuestro caso es un fisioterapeuta en turno de mafiana.

De manera genérica, funciona en pediatria en H. materno infantil del Gregorio Marafion desde Diciembre de 2013. Rehabilitacion infantil, se
incorpora en 2014.

Especificamente en el caso descrito, se programan revisiones semestrales, salvo complicaciones. Se han realizado 3 conexiones Marzo
2015, Agosto de 2015, Enero de 2016. El objetivo de las mismas ha sido:

Valorar y realizar una anamnesis de la situacion clinica del paciente.
Verificar la eficacia de la educacion sanitaria, planificar de ejercicios y resolver dudas.

Chequear las actividades de la vida diaria y las adaptaciones en el domicilio.

Dependiendo de los resultados, el proceso de salida o continuidad en la consulta de telemedicina ofrece tres opciones de trazabilidad del
paciente: nueva consulta de Telemedicina, derivacion a Consulta externa ordinaria de Rehabilitacion Infantil del Hospital, alta definitiva.

La EP es una enfermedad cronica, que ocasiona una dependencia total lo que conlleva una gran necesidad de cuidados. Los ingresos
hospitalarios y las consultas son muy numerosos en estos pacientes por lo que la telemedicina supone una herramienta util en la evaluacion
y seguimiento rehabilitador.

Favorece el trabajo en equipo, permite mayor atencion continuada, evita desplazamientos costosos en esta poblacion, reduce tiempos de
respuesta y en conjunto mejora la calidad de vida.

1. Gruhn KM, Heyer CM, Glttsches AK, Rehmann R, Nicolas V, Schmidt-Wilcke T, Tegenthoff M, Vorgerd M, Kley RA. Muscle imaging
data in late-onset Pompe disease reveal a correlation between the pre-existing degree of lipomatous muscle alterations and the efficacy of
long-term enzyme replacement therapy. Mol Genet Metab Rep. 2015 Apr 21;3:58-64.

2. Park JS, Kim HG, Shin JH, Choi YC, Kim DS. Effect of enzyme replacement therapy in late onset Pompe disease: open pilot study of
48 weeks follow-up. NeurolSci. 2015 Apr;36(4):599-605.

3. Gutiérrez-Rivas E, llla |, Pascual-Pascual Sl, Pérez-Lopez J, Vilchez-Padilla JJ, Bautista-Lorite J, Barrot E, Lépez de Munain A. Guia
para el seguimiento de la enfermedad de Pompe de inicio tardio. Revista de neurologia 2015;60(7): 321-328.

4. Jansen-Kosterink S, In ‘t Veld RH, Hermens H, Vollenbroek-Hutten M. A Telemedicina Service as Partial Replacement of Face-to-Face
Physical Rehabilitation: TheRelevance of Use. Telemed J E Health. 2015 Oct;21(10):808-13.

5. Christiansen S, Klotzer JP. Telemedicina- an overview. Versicherungsmedizin. 2015 Dec 1;67(3):133-5.

PARALISIS BRAGUIAL NEONATAL: EVOLUCION TRAS TRATAMIENTO QUIRURGICO Y CONSERVADOR

82

Chelo Hervas Diaz, Consuelo Hervas Diaz, Julia Schmitt, Juan Andrés Conejero Casares

La paralisis neonatal del plexo braquial tiene una incidencia de 1,5 casos por 1.000 nacidos vivos y no ha disminuido a pesar de los recientes
avances en obstetricia. La rehabilitacion es importante en la mayoria de los casos y la cirugia del plexo braquial puede mejorar el resultado
funcional de pacientes seleccionados.

Se presentan los casos ( 1y 2) de dos pacientes de 19 y 16 afios en seguimiento por la Unidad de Rehabilitacion Infantil del hospital Virgen
Macarena por pardlisis braquial neonatal, ambos presentaban indicacién quirargica pero tan sélo uno de ellos fue sometido a cirugia.

Caso1: Paciente diagnosticado de paralisis braquial neonatal tipo superior-media izquierda con afectacion de raices C4-C5-C6-C7. Valora

mos al paciente en nuestra Unidad desde primeros dias de vida, presentando el miembro superior izquierdo las siguientes caracteristicas:
hombro en adduccién, extension de codo, antebrazo en pronacion, mufieca en flexién palmar y flexion de dedos .Moro asimétrico, hipoto-
nia y arreflexia global. Balance muscular en deltoides, biceps, triceps rotadores y extensores de mufieca 0 sobre 5. Se plantea tratamiento
quirurgico y a los 6 meses de edad es intervenido practicandose injerto desde C5 hasta nervio axilar y musculocutaneo y neurotizacion del
supraescapular con el nervio espinal. Posteriormente comienza con tratamiento rehabilitador.

Caso 2: Paciente diagnosticado de paralisis braquial neonatal derecha con afectacion raices C5-C6. Valoramos al paciente en nuestra
Unidad en los primeros dias de vida, presentando el miembro superior derecho con siguientes caracteristicas: hombro en aduccién, rotacién
externa completa, codo en extension. Balance muscular deltoides, biceps y triceps 0 sobre 5. Resto normal. Se plantea tratamiento quirtrgico
que es desestimado por los padres, por lo que recibe tratamiento rehabilitador.
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RESULTADOS

Tras seguimiento exhaustivo y de larga evoluciéon en Unidad de Rehabilitacion Infantil de los casos, ambos pacientes presentan una puntua-
cién en escala Barthel de 100 siendo completamente independientes con la siguente valoracion:

BALANCE MUSCULAR CASO 1 CASO 2
Deltoides 4 3
Biceps 4+ 5
Triceps 3 5
Extensores mufieca 3+ 5

CASO 1 CASO 2

Abduccion hombro activa-pasiva 80°-148° 45°- 140°
Flexiébn hombro activa-pasiva 110°-160° 50°-140°
Rotacion externa activa-pasiva 90°-90° 50°-90°
Rotacién interna activa-pasiva 40°-50° 30°-60°
Codo Flexo de 24° reductible a 15° Flexo 32° reductible a 20°
Mano Limitada extension IFP y IFD de Libre
4°y 5° dedo

CONCLUSIONES

En nuestros casos, existiendo indicacion quirdrgica para ambos, se consiguié mayor rango articular de miembro superior en paciente inter-
venido y posterior tratamiento rehabilitador que en el que tan sélo realizé tratamiento conservador, siendo, aun asi ambos independientes
funcionalmente.

Recomendamos seguimiento a largo plazo de pacientes afectos de pardlisis braquial neonatal para control de evolucién y funcionalidad de
miembro superior durante periodo de crecimiento.

MIELITIS TRANSVERSA CENTROMEDULAR CERVICAL POR ENTEROVIRUS COMO CAUSA DE PARALISIS BRA-
QUIAL DURANTE LA PRIMERA INFANCIA

Juan Miguel Talavera, Silvia Ceruelo Abajo, Elisa L6pez Dolado,

INTRODUCCION

La mielitis transversa aguda (MTA) es un trastorno inflamatorio desmielinizante postinfeccioso 6 postvacunal de curso monofasico. Cuando
afecta a nifios pequefos, suele debutar con deterioro del estado general que rapidamente evoluciona hacia debilidad de extremidades, alte-
racion de la funcion respiratoria y retencion aguda urinaria. Su diagnostico requiere resonancia magnética del neuroeje y diversos estudios
serolégicos en sangre y liquido cefalorraquideo. El tratamiento incluye corticosteroides y plasmaféresis y el pronéstico depende de la exten-
sion de la afectacion inicial y la respuesta al tratamiento farmacolégico y rehabilitador, aunque las secuelas son la norma’234,

Los enterovirus (EV) pueden causar tetraparesia progresiva e insuficiencia respiratoria por lesion de la sustancia gris centromedular y las
astas anteriores. Las imagenes de RM y los datos neurofisiolégicos de estos cuadros recuerdan a la afectacion clasica de los poliovirus®.

El objetivo del presente trabajo es revisar los casos de mielitis transversa aguda por enterovirus que hayan dejado como secuela un sindro-
me centromedular cervical con paralisis braquial flaccida e insuficiencia respiratoria en los pacientes menores de 14 afos vistos en el HNP

PACIENTES Y METODOS

Se ha realizado un analisis retrospectivo de las historias clinicas de los pacientes menores de 14 afnos atendidos en periodo “agudo” en el
Hospital Nacional de Parapléjicos de Toledo entre febrero de 2014 y febrero de 2016 por presentar una mielitis transversa aguda postinfec-
ciosa por EV. Se considero periodo agudo al inmediatamente posterior a la mielitis, siempre que el nifio no hubiera podido ser dado de alta
de su hospital de origen. Sélo se consideraron aquellos casos en los que se contaba con serologia positiva para enterovirus.
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VARIABLES ANALIZADAS

- Generales: edad de inicio de la MTA, sintomas de inicio, tiempo de evolucion hasta el establecimiento de la lesion medular y tiempo de
evolucion de esta al alta hospitalaria.

- De la lesion medular: nivel, ASIAy UEMS inicial y al alta hospitalaria.

- Respiratorios: necesidad traqueostomia y de soporte ventilatorio inicial y al alta hospitalaria.

RESULTADOS

- Se encontraron 3 nifios con diagnostico de MTA por EV. Dos eran nifios y una nifia. Las edades de inicio de los sintomas fueron 3 afios
para la Unica nifa y 4 y 6 afios para los dos nifios.

- Todos ellos presentaron un cuadro gripal con fiebre entre 2 y 5 dias antes. Uno de los nifios presentd ademas vomitos y el otro, diarrea.
En todos los casos, la paralisis de los miembros superiores y la insuficiencia respiratoria que obligo a la ventilacion mecanica se desa-
rrollé en las siguientes 48 horas, apareciendo también paresia de los miembros inferiores y retencion aguda urinaria que requirié sonda
vesical permanente.

- En los tres casos, al llegar al HNP se les diagnosticé un SLM C1-C2 ASIA C centromedular. Al alta, los dos nifios mantenian el mismo
nivel y ASIA de ingreso pero la nifia habia mejorado a un ASIA D. En todos los casos, el UEMS inicial fue de 0/50.

- Al alta hospitalaria, la nifia presentaba un UEMS de 24/50 y cada uno de los nifios 0/50 y 7/50 respectivamente, presentando todos ellos
atrofia intensa de la musculatura braquial, inestabilidad de ambos hombros y pérdida de la funcion manipulativa del brazo dominante en
el caso de la nina y de los dos en los dos varones.

- En todos los casos fue necesario la intubacion oral inicial. Mientras la nifia pudo extubarse con éxito a los pocos dias y se manejo el
primer mes con soporte ventilatorio no invasivo, ambos varones precisaron traqueostomia programada y soporte ventilatorio invasivo a
tiempo parcial al alta a su domicilio.

- Solo la nifia recuperé la locomocién sin ortesis ni apoyos al alta, siendo ambos nifios usuarios estrictos de silla de ruedas.

- Las mielitis transversas agudas por enterovirus durante la primera infancia son poco frecuentes.

- El compromiso respiratorio y la pérdida de manipulacion se deben al dafio de la sustancia gris centromedular y/o de las astas anteriores
del engrosamiento medular cervical5, generandose paralisis flaccida y atrofia muscular intensa que obliga a descartar dafo del sistema
nervioso periférico.

- En nuestra serie, el pronéstico de recuperacion ha sido peor en los varones que en la hembra y las secuelas motoras y respiratorias,
graves®.
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PARALISIS BRAQUIAL NEONATAL: LIMITACION DE LA ACTIVIDAD Y GRADO DE DISCAPACIDAD

Casado Blanco C, Esteban Roman

Comparar la relacion de la limitacion de la actividad (autocuidados) medida con la escala funcional (PEDI-CAT) con el grado de discapacidad
otorgado por los Centros de Servicios Sociales en los nifios con paralisis braquial neonatal (PBN).

Se ha realizado un estudio transversal, observacional y descriptivo en pacientes con diagnoéstico de PBN en seguimiento por el Servicio de
Rehabilitacién Infantil de nuestro hospital desde 2006 a 2016.

Se establecieron los siguientes criterios de inclusion: diagnéstico de PBN y edades comprendidas entre 1y 18 afios. Los criterios de exclusion
fueron: otras patologias con afectacion de extremidad superior y pérdida de seguimiento. El tamafo muestral fue de 67 pacientes.

Variables estudiadas: demogréficas (edad y sexo), localizacion de PBN (superior, inferior y/o completa), y valoracién funcional de existencia
de discapacidad, mediante percentil ajustado por edad en el PEDI-CAT.

El dictamen de discapacidad estimada, fue realizado en los Centros Base y/o en el Centro Regional de Coordinacion y Valoracion Infantil
(CRECOQVI). Se recogio, la edad de primera y Gltima revision en caso de haberlas, y el porcentaje de discapacidad otorgado, considerandose
la linea de corte para considerar discapacidad la que es igual o mayor del 33%.

El PEDI-CAT se le aplico telefonicamente a toda la muestra. Se clasificé como “limitacion de la funcionalidad” en autocuidados a los nifios
que obtuvieron un percentil por debajo de 25 para su edad, considerandose “severa limitacién” de dicha funcionalidad a los que obtuvieron
percentil menor de 5.

Para el analisis de las variables categoéricas se uso el test de chi cuadrado de Pearson y para la asociacion entre las variables cuantitativas y
cualitativas el test no paramétrico de Mann-Whitney. Se realiz6 el andlisis estadistico con el SPSS version 21. Se consider6 estadisticamente
significativa p<0.05.

De los 67 pacientes estudiados la mediana de edad presentada fue 6,5 afios con una desviacion estandar (DE) de 3,4 afios, con un 49% de
ninos y 51% de ninas.

La localizacion de la lesién més frecuente fue la superior (89%), seguida de la completa (9,8%) y por ultimo la inferior (1,2%).

De los pacientes con localizacion completa e inferior, el 71,4% acudi6 a la valoracion por Servicios Sociales, obteniendo todos el grado de
discapacidad. Fue estadisticamente significativa la asociacion entre la localizacion y la realizacion de dicha valoracion (p=0,024), al igual que
con el grado de discapacidad (p=0.027).

Del total de la muestra, sélo 23 pacientes (34,3%) fueron valorados por Servicios y 44 pacientes (65,7%) no solicitaron dicha prestacion.

Los que acudieron por primera vez presentaron una mediana de edad de 1,08 afios DE 2,6; y obtuvieron un grado de discapacidad del 36%
(mediana) DE 12,5.

En la Ultima revision la mediana de edad fue de 4,6 afios DE 3,4; y la mediana de discapacidad ligeramente inferior, de 33 %, DE 18,42.

Aplicado el PEDI-CAT, no tuvieron limitacion para la actividad 47 pacientes (70,1%). Presentaron una limitacion en los autocuidados, 20
(29,9%) y de ellos 12 (17,9%) estuvieron muy por debajo del percentil para su edad. De estos ultimos, 9 acudieron a la valoracién de disca-
pacidad, obteniendo todos un porcentaje igual o mayor de 33%.

De los pacientes con percentil entre 5-25, s6lo el 50% acudi6 a dichos centros, concediéndose al 25% de ellos el grado de discapacidad.
Sélo 10 pacientes con percentil normal para su edad en el PEDI-CAT solicitaron valoracion de discapacidad, y unicamente 3 lo obtuvieron.
Se encontrd una asociacion estadisticamente significativa entre el percentil del PEDI-CAT vy los pacientes que acudieron a la valoracion de
discapacidad (p<0,010), asi como con el grado de discapacidad otorgado (p<0,015).

Los nifos con PBN con localizacion inferior y completa son los mas afectados tanto en las actividades de autocuidados medidas por el PEDI-
CAT como en el grado de discapacidad otorgado por los centros de servicios sociales.

Los nifios con afectacion de la mano son los que acuden con mayor frecuencia a dichos centros para solicitar el grado de minusvalia.

Sin embargo, s6lo la mitad de los que presentaron limitacion moderada en la actividad de autocuidados, acudieron a solicitar la valoracion
del grado de minusvalia.
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