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Introduccion

Desde los inicios de la medicina, el hombre
ha buscado explicacion cientifica a sus obser-
vaciones, las que no siempre han resultado
verdaderas. Los rapidos avances de la medici-
na han permitido comprender los procesos
fisiopatologicos que subyacen a muchas patolo-
gias, identificar estructuras, proteinas o vias
metabdlicas e incluso localizar y caracterizar
las bases moleculares y genéticas de inconta-
bles patologias.

Al remitirnos a textos de medicina mas anti-
guos, muchas observaciones o comentarios pue-
den parecer incluso ingenuos. Sin embargo, la
belleza, precision y calidad de las descripciones
semiologicas superan con creces nuestras ca-
pacidades en esta importante area del queha-
cer médico. Mientras la medicina se tecnologiza
mas cada dia, a veces descansamos excesiva-
mente en ella, relegando a un segundo plano la
observacion y examen clinico minucioso.

(Como hubiera sido el trabajo de un neuro-
logo infantil hace 75 afios en nuestro pais?
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Revisemos entonces “La Enfermedad de Vogt”,
de acuerdo a la publicacion de los doctores
Emesto Kaplan y Hugo Lea Plaza, reconocido
profesor de Neurologia y primer presidente de
la Sociedad de Neurologia, Psiquiatria y Neu-
rocirugia de Chile!.

Enfermedad de Vogt en el Siglo XXI

“El cuadro clinico del Vogt estd caracte-
rizado: 1° por trastornos motores de natu-
raleza extrapiramidal, consistentes en movi-
mientos involuntarios, torpes desordenados,
que se exacerban con las emociones, se
atenuan durante el reposo y llegan a des-
aparecer durante el suefio y la narcosis, en
resumen, movimientos de cardcter coreoate-
tosiformes; y 2° la rigidez extrapiramidal,
que es una espasticidad de cardcter plasti-
co, facil de vencer por suaves movimientos
pasivos, que no tiene nada de estable y con
todas las caracteristicas de las distonias
lenticulares... En esta afeccion, al contrario
de los demas estados extrapiramidales, se
observa una lenta y desigual mejoria que en
ocasiones se ha prolongado hasta los 50
anos... Observacion N° 3.

NB 2 anos de edad.

Abuelo luéetico. Nacio de 9 meses. Parto
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largo de 3 dias de duracion: pero no dificil.
Nacio ligeramente asfixiado. Durante 2 me-
ses alimentacion natural, después artificial.

Llama la atencion de sus padres por la
inestabilidad de la cabeza, la cual cae iner-
te hacia los lados, otras veces se observan
contracturas violentas de los miisculos de la
nuca que la llevan hacia atras.

Es incapaz de mantenerse en posicion
sentado, menos ponerse de pie. Se hace
notar la rigidez de todo el cuerpo y los
escasos movimientos que ejecuta con los
brazos y piernas.

El retardo mental es apreciable; desa-
rrollo inferior a un nifio de 4 meses.

En decubito dorsal se aprecia hipertonia
generalizada en todos los segmentos del
cuerpo que desaparece a ratos. Esta hiper-
tonia es dificil de vencer y se presenta en
forma de contracturas a nivel de las manos
cuyos dedos estan fuertemente flectados.

Al colocarlo sentado, es incapaz de man-
tenerse en esa posicion y cae hacia atras.
La cabeza no puede mantenerse en actitud
erguida.

Al colocarlo de pie, se observa inmediato
aumento del tono de los miembros inferio-
res, los cuales se cruzan uno con el otro.

Los movimientos de prehension son tor-
pes, lentos y de aspecto atetosico.

El nifio abre desmesuradamente la boca
v la saliva le cae permanentemente.

Diagnostico diferencial. La enfermedad
de Little con la cual ha permanecido con-
fundida durante tanto tiempo, que es produ-
cida por una disgenesia de la via piramidal,
presenta la contractura propia de las lesio-
nes piramidales con hiperreflexia, clonus,
Babinsky, Openhein, Mendel, etc; en cam-
bio en el sindrome de Vogt no hay una
verdadera contractura, sino una rigidez
distonica con los caracteres ya descritos.
Presenta ademdas, trastornos motores invo-
luntarios, movimientos coreo-atetosicos que
no existen en el Little. En esta ultima afec-
cion no existen trastornos intelectuales en
cambio en el Vogt suele haber una pequeria
o marcada deficiencia. Las perturbaciones
del lenguaje descritas en el Vogt no se en-
cuentran en el Little.

Volumen 78 - Nimero 4

Ambas afecciones se asemejan por su
etiologia (parto prematuro, nacimiento la-
borioso, gemelaridad, etc) y por su tenden-
cia regresiva.”

Comentario

Los casos descritos en el articulo de los
Doctores Lea Plaza y Kaplan corresponde a 3
casos de paralisis cerebral (PC) de tipo diski-
nético.

Aunque s6lo presentamos uno de ellos, to-
dos tienen en comun la presencia de noxas
perinatales. Un caso es de prematurez y dos se
presentaron con partos dificiles y prolongados.
En todos los pacientes el compromiso motor
fue precoz, destacando el mal control cefélico,
retraso de la marcha o ausencia de bipedestacion
y asociacion con posturas distonicas y movi-
mientos coreoatetosicos.

En los tres pacientes descritos, es posible
reconocer los elementos centrales que configu-
ran la PC. Pese a que se plantean como un
diagnéstico diferente de la Enfermedad de Little,
se destaca el rol del sistema extrapiramidal en
el control de los movimientos y agrupado en esa
época bajo el término de “Enfermedad de Vogt”.
Esta entidad clinica, como destaca el articulo,
se caracterizaba por la presencia de trastornos
motores de tipo extrapiramidal (movimientos
involuntarios y coreoatetosis) y rigidez
extrapiramidal. Muy interesante resulta la des-
cripcion de etiologias asociadas a esta enfer-
medad: “la etiologia general de las encefa-
lopatias infantiles puede dividirse en dos
categorias: 1° aquellas que actuan antes de
la concepcion, y 2° las que actuan durante
el parto.

Entre las primeras debemos citar las
intoxicaciones (alcohol) y las toxi-infeccio-
nes de los padres, de las cuales la lues
ocupa el primer lugar... Durante el parto...
factores capaces de alterar la integridad
encefalica del nifio que viene mal dotado y
en manifiestas condiciones de inferioridad...
luego el parto en su accion traumatizante
agrava mdas el estado de un crdneo in-
completamente osificado y un cerebro débil
con mayor fragilidad vascular y celular. Se
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determinara asi con toda seguridad ruptu-
ras vasculares y alteraciones de la sustan-
cia gris y blanca.”

En 1862 William James Little, ortopedista
inglés, escribio el trabajo que describio la aso-
ciacion entre prematurez, partos complicados y
el desarrollo de secuelas mentales y fisicas.?
Posteriormente, Sigmund Freud reconoci6 ade-
mas que otras condiciones prenatales o
postnatales podian producir cuadros similares.
En 1888, William Osler acufi6 el término parali-
sis cerebral, que se utiliza hasta nuestros dias®.

Desde 1958, se mantiene en uso la definicion
de PC, que corresponde a un grupo de trastor-
nos del movimiento y la postura secundarios a
un proceso patologico estable y no progresivo
que afecta el cerebro inmaduro®. Aunque en
general no existen edades de corte para la
aparicion de los sintomas, generalmente el diag-
nostico se hace antes de los 2 afios de edad”.
Pese a que su incidencia debiera haber dismi-
nuido, esta se mantiene en 0,2-0,3%, similar a la
registrada en la década de los 50, aparente-
mente en relacion con la mayor sobrevida de
recién nacidos prematuros extremos®’.

En 1956, el comité de la “Academia Ameri-
cana de Paralisis Cerebral” public¢ la clasifica-
cion de este cuadro, dividiéndolas en 4 grupos®:
a) Espastica: diplejia, cuadriplejia, hemiplejia,

doble hemiplejia.

b) Diskinética, hiperkinética o coreoatetdsicay
distonica.

c) Ataxica.

d) Mixta.

En los grupos descritos, no hay referencia a
la etiologia o patologia, severidad o compromi-
sos asociados y aunque se han propuesto otros
sistemas de clasificacion, no existe uno univer-
salmente aceptado. Posteriormente, se han de-
sarrollado diferentes escalas que permiten va-
lorar el grado de compromiso motor y de auto-
valencia en actividades de la vida diaria.

Lo central y caracteristico de la PC es el
compromiso motor. Dentro de ello, la hiperre-
flexia esta presente de regla, asi como la hiper-
tonia y reflejo de Babinski, pudiendo también
existir un compromiso asimétrico de las extre-
midades. Clinicamente se manifiestan por un
retraso del desarrollo motor fino y grueso y
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pueden asociarse a otros compromisos como

epilepsia, retraso del desarrollo psicomotor, re-

tardo mental, distonias, etc.

Los estudios de Nelson y Ellenberg en el
Proyecto Colaborativo Nacional Perinatal, es-
tablecieron que un 14% de los nifios con parali-
sis cerebral son del tipo diskinética®. La PC con
compromiso extrapiramidal, es la con menor
presencia de RM y epilepsia dentro del grupo
de las PC y se asocia a factores de riesgo
perinatal, como la asfixia y la hiperbilirrubinemia.
Se caracteriza por la dificultad de los pacientes
para realizar movimientos suaves, ya sea por la
presencia de movimientos involuntarios o por la
co-contraccion de musculos agonistas y anta-
gonistas. Incluso puede encontrase disartria se-
vera y dificultades para comunicarse por otros
medios dados sus problemas motores. Desde el
punto de vista patologico existe compromiso
tanto de corteza, como de los ganglios basales!'’.

En las PC de tipo extrapiramidal, se encuen-
tran defectos de la postura, movimientos
involuntarios (atetosis, galismo, corea, distonias)
e hipertonia.

El diagnéstico es clinico y puede apoyarse
por diversos estudios para confirmar la causa
del compromiso cerebral: genéticas, malforma-
ciones cerebrales, infecciones, anoxia. Esto es
importante para planificar tratamientos especi-
ficos, dar consejeria genética y determinar el
tratamiento de la PC y condiciones asociadas.
Las recomendaciones de la Academia Ameri-
cana de Neurologia para el estudio de la PC,
sugieren realizar:

a) Historia y examen fisico detallados.

b) Estudio de condiciones asociadas: retardo
mental, trastornos visuales y auditivos, tras-
tornos del habla y lenguaje, trastornos de la
deglucion y alimentacion, epilepsia.

c) Estudio con neuroimagenes, idealmente
RNM cerebral.

d) Estudios metabolicos y genéticos, sélo si no
hay etiologia identificada u otros elementos
de la historia o examen sugieren estas cau-

sas’.

Ademas, es necesario determinar qué inter-
venciones y terapias de rehabilitacion son me-
jores para cada nifio y en qué momento deben
utilizarse, con el fin de mejorar la calidad de
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vida de los nifios y sus familias. Actualmente se
proponen variadas terapias kinésicas, hipote-
rapia, hidroterapia, ortopédico y de la espastici-
dad, para lo que contamos con diversas alterna-
tivas: medicamentos orales (baclofeno, diaze-
pam), de uso local (toxina botulinica, fenol, al-
cohol), intratecales (baclofeno) y quirurgicas
(rizotomias, tenotomias)'2.

Sin embargo, no debemos olvidar que el
tratamiento de estos nifios requiere de un enfo-
que multidisciplinario, con participacion de pe-
diatras, neurologos infantiles, ortopedistas,
nutricionistas, fonoaudidlogos, kinesidlogos, en-
fermeras y terapeutas ocupacionales, entre
otros, buscando un manejo integral y con el
desafio de desarrollar estrategias especificas
para la evaluacion y tratamiento de los diferen-
tes subtipos de PC, asi como investigar los
mecanismos de dafio en la PC y su asociacion
con las diversas etiologias conocidas.
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