REVISION
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DEFINICIONY CLASIFICACION DE LA PARALISISCEREBRAL: ¢UN PROBLEMA YA RESUELTO?

Resumen. Objetivo. Realizar una revision de la definicion y clasificacion dela paralisis cerebral (PC) desde una perspectiva
histéricay a la luz de los conocimientos actuales. Desarrollo. La definicion y clasificacion de la PC en la bibliografia médica
han sido probleméticas. La diversidad de definiciones y clasificaciones han constituido una limitacién a la hora de interpre-
tar los resultados de estudios epidemiol 6gicos. En cuanto a las definiciones, en ellas no se especifican limites de edad de ocu-
rrencia de la lesién cerebral, ni limites de edad con respecto al momento en que deban presentarse |os trastornos motores,
como tampoco la gravedad de éstos para ser considerados PC. En las clasificaciones existen variaciones significativas inte-
robservadores en la inter pretacion de determinados términos, particularmente en las clasificaciones topogréficas y fisiopato-
|6gicas. Solo en afios recientes se han dado los primeros pasos para €l logro de mayor consistencia en la definicion y clasifi-
cacion de la PC. La propuesta de definicion mas reciente del Comité Ejecutivo para la Definicion y Clasificacion de PC, de
abril de 2005, satisface en parte las exigencias de la clinica, pero no de las investigaciones epidemiol dgicas; sin embargo, la
clasificacion de PC propuesta resultaria Util para ambos propésitos, clinicos y epidemioldgicos, s se realizaran algunas
modificaciones dirigidas fundamentalmente a la bisqueda de etiol ogias. Conclusiones. La definicion y clasificacion dela PC
constituyen un problema ain no resuelto. Se recomienda la realizacion de una definicion complementaria de PC, con fines

investigadores epidemiol gicos, obtenida por consenso internacional. [REV NEUROL 2007; 45: 110-7]
Palabras clave. Clasificacion. Definicion. Diagnostico. Historia. Paralisis cerebral.

INTRODUCCION

Lapardisis cerebra (PC) no es una enfermedad especifica, aun-
gue bajo este término se agrupa un conjunto de enfermedades.
Tampoco es una secuela de una enfermedad porque, aunque el
dafio a la funcién motora es su caracteristica fundamental, a
menudo se presentan otras condiciones asociadas y sus mani-
festaciones clinicas varian con el curso de los afios.

Se ha considerado un sindrome clinico heterogéneo [1], aun-
gue los pacientes que se agrupan bajo este rétulo, a su vez, se
pueden presentar con diferentes sindromes neurol 6gi cos (moto-
res, cerebeloso, convulsivo), y pueden, ademas, presentar otros
sindromes no relacionados directamente con el sistema nervio-
so central (osteomioarticulares, digestivos, etc.) producto de
alteraciones secundarias. Por otra parte, sindromes mas especi-
ficos pueden agruparse bajo esta etiqueta diagndstica, como €l
sindrome de rubéola congénita o el sindrome de hidrocefalia
ligadaal X, por sélo citar algunos jemplos.

Mas bien entonces se prefiere considerar ala PC como un
término descriptivo para un grupo de trastornos motores de ori-
gen cerebral que se ubican dentro de |as discapacidades del de-
sarrollo [2]. Es ésta una discapacidad seria, con excepcion de
sus formas ligeras [3], y lamas frecuente dentro de las discapa-
cidadesfisicasdelanifiez [4], que ha servido como prototipo en
el estudio de este grupo de trastornos [5].

La PC describe un grupo de trastornos del desarrollo del mo-
vimiento y la postura, causantes de limitacion de la actividad,
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gue se atribuyen a trastornos no progresivos que ocurrieron en
el cerebro fetal o infantil en desarrollo. Los trastornos motores
delaPC se acompafian amenudo de trastornos sensorial es, cog-
nitivos, de la.comunicacion, perceptivos y/o de conducta, y/o por
un trastorno convulsivo [6].

La prevalencia de PC globamente se encuentra aproxima-
damente entre 2 y 3 por cada 1.000 nacidos vivos [4,6-8], con
1,5 por cada 1.000 en algunos estudios [9-12]. De acuerdo con
el momento de ocurrencia del dafio cerebral, ésta se clasificaen
congénita, cuando lalesidn ocurre en | as etapas prenatal, natal o
neonatal; y adquirida o posneonatal, cuando el dafio a cerebro
inmaduro ocurre después del primer mes de edad [4,8,13-15].
Las causas prenatales y desconocidas representan entre el 70-
80% de los casos [13], y corresponde a la asfixia intraparto y
otras complicaciones del nacimiento entre €l 6-8% de las PC con-
génitas en paises desarrollados [4,13], mientras que la PC pos-
neonatal se presenta con una frecuencia de 10-15% del total de
las PC[14,15].

A lolargo delahistoriadel estudio delaPC, ésta se ha defi-
nido y clasificado de formas diferentes, o que ha constituido
unalimitacion ala hora de interpretar |os resultados de estudios
epidemiol 6gicos, puesto que se necesita no solo de instrumen-
tos fiables ala hora de establecer medicionesy comparaciones,
sino también (y en primer lugar) partir de conceptos comunes.
S6lo en afios recientes se han dado |os primeros pasos para €l
logro de mayor consistencia, tanto en la definicion como en la
clasificacion de este grupo de trastornos. Motivado en estos
hechos, €l objetivo de este articulo esrevisar ladefinicion y cla-
sificacion de la PC desde una perspectiva histéricay alaluz de
los conocimientos actuales.

DEFINICION DE PARALISIS CEREBRAL

La PC eraconocida en €l antiguo Egipto [14], pero € afio 1861
marca el inicio de la historia de este grupo de trastornos en los
tiempos modernos, a partir de la comunicacion que realizara a
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la Sociedad Obstétrica de Londres el cirujano ortopédico brita
nico William Little, quien describi6 47 nifios con rigidez espés-
ticaen los que algunacircunstanciaanormal habia estado presen-
teen el acto del parto. Little propuso que existiaagunarelacion
entre parto anormal, dificultad en el trabgjo de parto, nacimien-
to prematuro, asfixia neonatal y deformidades fisicas, y deno-
mino a este trastorno cerebral paresis[16].

A Burgess sele adjudicahaber sido € primero en emplear e
término PC en 1888 [17], aunque agunos afirman que fue sir
William Osler, quien introdujo en 1889 €l término ‘ PC infantil’
[18], utilizado luego por Phel ps para agrupar diferentes cuadros
clinicos caracterizados por la presencia de trastornos motores
de origen centra tributarios de terapia rehabilitadora [19]. En
1893, Freud, €l posteriormente famoso psicoanalista, quien por
entonces se dedicaba a estudio de |a neurologia, basandose en
e hecho de que los nifios con PC a menudo presentaban otras
ateraciones asociadas, sugirio que €l trastorno debia originarse
en etapas mas tempranas del embarazo, debido a efectos més
profundos que influian en e desarrollo del feto [20]. De esta
forma, cuestiond méstarde la secuenciacausal de Little, y argu-
menté que los nifios con PC podian haber tenido dificultades en
€l parto debido a que €ellos estaban dafiados ya en ese momento,
en lugar de larelacion inversa. Freud definiala PC infantil co-
mo un concepto general que agrupaba todas las enfermedades
cerebrales de lainfancia causadas por un efecto directo de etio-
logia accidental, ocurrido bien en el periodo fetal o después del
nacimiento, y que habia afectado a uno o més sistemas de neu-
ronas[21].

Keith y Gage revisaron los estudios de PC realizados entre
1930 y 1960, y concluyeron que ni la asfixia, ni el trabagjo de
parto prolongado ni la respiracion demorada al nacer causaban
anormalidad neuroldgica en los nifios que lograban sobrevivir
los primeros meses de vida [22].

Por esta época, en 1953, Minear encuesto6 alos miembros de
la Academia Americana de Pardlisis Cerebra y encontro dife-
rentes definiciones de PC, enunciando luego su propia defini-
cién en 1956 [23]. A partir delaformacién del Club deLittleen
1957, que agrupaba a prestigiosos especialistas dedicados al
estudio de este grupo de trastornos, es cuando se llega por con-
senso aladefinicion publicada por Mac Keith, Mackenziey Po-
lani en 1959, que se acept6 en toda Europa durante afiosy sirvié
debase aotras definiciones. En ellase planteaque: ‘Lapardlisis
cerebral es un trastorno persistente, pero no invariable, del mo-
vimiento y la postura, que aparece en |os primeros afios de vida
debido a un trastorno no progresivo del cerebro como resultado
de interferencia durante su desarrollo’ [24].

De interés especia resultan los trabgjos de Guy Tardieu,
considerado €l padre de la PC en Europa, quien acufio, bajo el
término infirmité motrice cérébrale (IMC), un grupo de trastor-
nos con predominio motor no evolutivos debidos a una lesion
cerebral como consecuencia de una lesion pre, peri 0 posnatal
precoz, que podian acompariarse de afecciones sensorialesy de
las funciones superiores en forma parcial, con excepcion de una
deficiencia intelectual [25]. Traducido a espafiol, este término
equivaldria a de enfermedad cerebromotora, pero debe distin-
guirse de otro término reservado por Tardieu para designar las
formas de IMC asociadas aretraso mental, que es el de infirmi-
té motrice d origine cérébrale (IMOC), o enfermedad motora
de origen cerebral, que, ademés, excluia las afecciones prenata-
les que eran claramente identificabl es, tales como las malforma-
ciones e infecciones. De aqui que, segun Tardieu, laIMC repre-
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sentara la mitad de los casos con IMC/IMOC, los cuales en su
conjunto constituirian alrededor de las dos terceras partes de las
PC, tal y como habia sido definida por los anglosajones, segin
plantea la doctora Christine Cans [26], quien ha sefialado, ade-
mas, que el término IMC se haempleado en Francia por |os cli-
nicos para denominar a aguellos nifios con riesgo perinatal para
presentar una PC.

En Espafia, la Asociacién de Neuropsiquiatria Infantil apro-
b6 una definicion presentada en mayo de 1964 por Ponces, Ba-
rraquer, Corominasy Torras en lareunion anua de dicha asocia-
cion, que citamos a continuacion: ‘La pardlisis cerebra infantil
es la secuela de una agresion encefédlica que se caracteriza pri-
mordialmente por un trastorno persistente, pero no invariable,
del tono, la posturay & movimiento, que aparece en la primera
infanciay que no sdlo es directamente secundario a esta lesién
no evolutiva del encéfalo, sino debida también a la influencia
gue dichalesién gjerce en la maduracién neurol 6gica!

Dentro de |as definiciones de PC més conocidas se encuen-
tran la de Bax en 1964: ‘trastorno del movimiento y la postura
debido a un defecto o lesién del cerebro inmaduro’ [27], la de
Nelsony Ellemberg en 1978: * discapacidad crénica caracteriza-
da por un control aberrante del movimiento y la postura que
aparece tempranamente en la vida y que no es el resultado de
enfermedad progresiva reconocida’ [28], y la Mutch et a en
1992: ‘un término que a manera de paraguas cubre un grupo de
sindromes de dafio motor no progresivos, pero a menudo cam-
biantes, secundarios alesiones 0 anomalias en €l cerebro que se
producen en estadios tempranos de su desarrollo’ [29]. Otras
definiciones realizadas fueron la de Balf e Ingram [30], Kurland
[31], Denhoff y Robinault [32], Christensen y Melchior [33],
Ingram [34], Crothers y Paine [35], Romeau-Rouquette et a
[36] y la de la Encuesta de Pardlisis Cerebral en Europa [11],
realizada con fines epidemiolégicos, que més que una defini-
cion constituye un conjunto de elementos reunidos como crite-
riosdeinclusién de pacientes en este estudio, |os cuales se men-
cionan a continuacion:

— Término ‘paraguas’.

— Permanente, pero no cambiante.

— Trastorno de movimiento y/o posturay funcién motora.

— Debido ainterferenciallesién/anormalidad no progresiva.

— Debido ainterferenciallesién/anormalidad del cerebro en de-
sarrollo/inmaduro.

Como vemos, estas definiciones adolecen de algunas impreci-
siones, que se hacen mas manifiestas a la hora de encarar estu-
dios epidemiol 6gicos. Asi, por gjemplo, cabe preguntarse; ¢cua
les son los limites de edades en los cuales el trastorno motor
debe estar presente para ser considerado PC?

Como las manifestaciones clinicas de PC pueden no estar
presentes después de la lesion inicial, e diagnéstico de PC se
realizamés alladel periodo neonatal, aunque aproximadamente
en una cuarta parte de los casos, € dafio neurolégico se mani-
fiesta ya en este periodo con la presencia de una agrupacion de
signos neurol égicos conocida como encefalopatia neonatal [37],
0 incluso con signos aislados, como pueden ser trastornos de
succion-deglucion o trastornos en la aimentacién [6,38]. En
general, aunque €l dafio de la funcién motora se manifiesta en
los primeros 18 meses de edad posnatal, con un progreso motor
retardado o aberrante [6], muchos autores plantean que €l défi-
cit motor debe estar presente alos 2 o 3 afios de edad para que
se considere PC [39,40], aunque para otros el limite inferior de
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edad en la cual el trastorno motor debe estar presente lo consti-
tuyen los 5 afios, momento en el cual e cerebro debe haber
completado el 95% de su crecimiento. Sin embargo, hay autores
gue han propuesto los 10 e incluso hasta los 18 afios de edad,
similar a limite superior de edad del retraso mental [40].

Cualquiera que sea la nomenclatura empleada (retraso mo-
tor, control muscular aberrante, etc.) paralos casos sospechosos
de PC a edades tempranas, |0 importante es que se logre identi-
ficar precozmente a los pacientes con PC para su orientacion
terapéutica, independientemente de que se espere a los 2 afios
para establecer e diagndstico definitivo de PC o, incluso, pasa-
doslos 4 afios de edad, como en e estudio colaborativo europeo
[9,11], con lafinalidad de lograr mayor consistencia en las in-
vestigaciones.

La PC diagnosticada en |os primeros dos afios de edad pue-
de resolver durante lainfancia temprana, especial mente cuando
el dafio funciona es ligero [41]. Por tanto, ¢qué tiempo debe
permanecer el dafio motor para ser considerado PC? Este es €
segundo interrogante que deriva de las imprecisiones de las
definiciones de PC. En el Proyecto Colaborativo Perinatal lleva-
do a cabo en los Estados Unidos en los afios setenta 'y ochenta,
lamitad de |os nifios diagnosti cados como PC a afio de edad no
mantuvieron el diagndstico a ser reevaluados a la edad de 7
afos [42]. No existe un acuerdo en cuanto a seguir consideran-
do o no a estos pacientes como PC, aunque algunos autores o
recogen como una PC que ‘resolvié’ [15,42].

Otro aspecto en apariencia contradictorio (pero que en reali-
dad no lo es) es el hecho de que el dafio o lesion causante de la
PC no debe ser progresivo, pero que, sin embargo, las manifes-
taciones clinicas de ésta sean cambiantes en €l tiempo, 1o que se
debe al hecho de que la lesion asienta en un sistema nervioso
inmaduro, en el que se produce una disrupcion de los procesos
normales de maduracion y desarrollo del cerebro, por 1o que
éste expresara de diferentes maneras en las diferentes etapas de
su desarrollo € dafio recibido inicialmente. Esto ha llevado a
cuestionamientos del término ‘lesion estética’ como designativo
del tipo de lesion causante de la PC [40], ya que resulta més
objetivo plantear que lalesidn sea ‘no progresiva’ que esencial-
mente ‘ estética’ . Por otra parte, amenudo observamos que en la
précticaclinica se utiliza el término ‘lesion estética del sistema
nervioso central’ como sinénimo de PC, |o que nos parece inco-
rrecto, ya que este término solo define el perfil evolutivo de un
grupo de trastornos, dentro de los cuales la PC es apenas uno de
ellos, por lo que resultaimpreciso.

De acuerdo con | as definiciones de PC, tampoco se ha preci-
sado operacionalmente la gravedad del trastorno motor para ser
considerado PC. El hecho de que un nifio con retraso ligero en
el desarrollo psicomotor y trastorno ligero del tono muscular,
gue luego presenta torpeza motora y alteracion en la coordina-
cién motorafina, sea considerado bajo el diagndstico de trastor-
no de la coordinacién del desarrollo o dispraxia, en vez de PC
ligera, obedece mas a juicios valorativos que a los marcos que
pudiera establecer cualquiera de las definiciones anteriores.

Deigua manera, hasta qué punto un nifio con retraso men-
tal grave o profundo (y en el que existe hipotonialigera) debao
no ser considerado PC es algo que escapa alos limites de estas
definiciones, independientemente de que se haya recomendado
gue en nifios con retraso mental, cuando €l retraso motor sea
mas grave, se considere el diagndstico adicional de PC, por sus
implicaciones terapéuticas [43].

Otro de los problemas que se presentan con la definicion de
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PC ante un caso individual y en investigaciones epidemiol 6gi-
cases el de no existir limites de edad universalmente aceptados
para incluir a los pacientes con PC de origen posneonatal o
adquirida. Asi, si bien en la mayoria de los estudios € limite
inferior de edad en la cual debe estar enmarcada la lesion cau-
sante de PC son los 28 dias[11,44], en algunos estudios se con-
sidera la edad de 7 dias [11]. En cuanto a limite superior, las
variaciones son mayores, y se consideran desde la edad de 1
hastalos 7 afios[6,11,44]. Mas serio aln resulta el hecho de que
muchos casos de PC posneonatal no sean registrados como tales
por las estadisticas de salud, a ser identificados por los médicos
de asistencia segun las causas que antecedieron a déficit motor
como, por ejemplo, meningitis, intoxicacién aguda, etc., lo que
Ileva a subregistros en estudios de frecuencia de PC [40].

Por otra parte, existen sindromes que relinen los criterios
para ser considerados como PC y que, sin embargo, no seinclu-
yen dentro de este diagndstico, debido a que histéricamente han
sido excluidos de €, a presentar etiquetas diagnésticas que
brindan mayor informacién como, por ejemplo, lastrisomias 13
y 18, el sindrome de Klinefelter o el sindrome de Cornelia de
Lange. Al respecto, se haconsiderado de gran valor, con vista al
logro de consistencia en los estudios epidemiol gicos, la clasi-
ficacion de Badawi et al de trastornos genéticos que deben ser
incluidos o excluidos de este diagnéstico [45], que, si bien en
formaindividual se presentan en raras ocasiones, colectivamen-
te pueden conllevar avariaciones en losindicadores de frecuen-
ciade PC.

Teniendo en cuentala pobre fiabilidad y validez de las defi-
niciones de PC existentes hasta ese momento, en el afio 2004
tuvo lugar en Bethesda, Estados Unidos, un Taller Internacional
paralaDefiniciény Clasificacion de Pardlisis Cerebral. Trasin-
tensos debates, el grupo de expertos que asistio a evento estuvo
de acuerdo en que las definiciones previas no eran satisfactorias
y propuso una definicion que apareci6 publicada al afio siguien-
te como una propuesta [6]. Esta Ultima definicion es la que apa-
rece en laintroduccion de este trabajo. En ella se mantuvo € tér-
mino de ‘pardlisis cerebral’; se enfatizé en la presencia de un
trastorno motor como comiin denominador de todos los trastor-
nos que se agrupan bajo este término, tal y como habia sido
enunciado en las definiciones anteriores; y se reconocio la exis-
tenciade otrostrastornos del desarrollo como dafios acompafian-
tes en estos pacientes, 1o que engrana con la dimensién mas am-
plia con que se han enfocado las discapacidades del desarrollo
en laactualidad en la orientacion del manejo terapéutico de estos
pacientes. Asimismo, se establece |a naturaleza no progresivade
los trastornos causales de PC, especificando que ocurre en €l
cerebro en desarrollo, lo cual distingue ala PC de otros trastor-
nos similares que pueden ocurrir en nifios de mayor edad o adul-
tos debido alesiones adquiridas tardiamente.

Ladenominacion de ‘trastornos del desarrollo del movimien-
toy lapostura’ es acertada, puesto que el término trastornos se
refiere a condiciones donde existe una disrupcion en los proce-
sos usualmente ordenados del desarrollo biopsicosocia en la
nifiez persistentes [6], 1o que implica que aunque la PC se ha
valorado como una enfermedad de la nifiez, es en realidad una
condicion de por vida. A su vez, laexpresidn  causante de limi-
tacion de la actividad' resultariaimportante para descartar otros
trastornos del movimiento y la postura de origen cerebral, pero
gue no causan dificultad parala € ecucion de actividades por un
individuo, pero esta expresion hasido motivo de maltiples criti-
cas, puesto gque en ellano se define explicitamente qué actividad
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0 actividades son las que deben estar limitadas, ni cudl debe ser
la extension de lalimitacion para considerar a un paciente bajo
esta etiqueta diagnostica [46] .

Al igual que en las definiciones anteriores, no se expresaun
limite de edad paralaocurrenciade lalesién causante de la PC,
y se prefirie emplear los términos ‘fetal o infantil’, consideran-
do que éstos resultan més Utiles en la clinica que el estableci-
miento de limites arbitrarios de edad, pero de cualquier manera
e término infantil resulta confuso, pues se ha empleado en la
bibliografia médica para diferentes interval os de edad. Resulta
prudente aclarar que el término infant en inglés significaen este
caso ‘infantil’ y se refiere a su acepcion mas coman, que es en
relacion con el nifio peguefio hasta 1 o 2 afios de edad (aunque
eventualmente se utilice en esta lengua para designar a un nifio
de cualquier edad), mientras que en el idioma castellano lapala-
brainfantil significarelativo alainfancia, que a su vez serefie-
realaedad del nifio desde el nacimiento hastalos 7 afios y esta
diferencia puede generar confusiones en cuanto al limite supe-
rior de edad en la que debe ocurrir el dafio para ser considerado
PC. Hay quien ha considerado el término ‘infantil’ muy estre-
cho, teniendo en cuenta el impacto de determinadas causas de
PC posneonatal més ala de la etapa infantil, especialmente en
paises subdesarrollados, sobre €l neurodesarrollo, por o que en
su lugar han sugerido que se utilice el término ‘nifiez’ [ 46].

En su articulo de revisién sobre laPC como concepto y diag-
nostico, Kavcic y VoduSek concluyen que, debido a las propias
inconsistencias de la PC como concepto nosogréfico, este térmi-
no ha soportado la prueba del tiempo, ya que se ha adaptado a
los avances del progreso cientifico, alavez que ha servido para
Ilenar un vacio nosografico (condicionado por € conocimiento
insuficiente de su etiopatogenia), por |o que ‘esalin mésfacil ex-
plicar lo quelaPC no es que definirla con precision’ [47].

La propuesta actual de definicién de PC, en nuestra opinién,
tiene una orientacion principalmente clinicay significa un paso
de avance en € logro de mayor consistencia en €l diagnéstico
ante pacientesindividuales, lo que |égicamente mejorarala pre-
cisién en larealizacion de estudios poblacional es, pero presenta
algunas debilidades a no satisfacer los criterios de inclusién de
pacientes con esta discapacidad en este tipo de estudios, lo que
se fundamentaen el hecho de que no establece limites de edad a
la hora de considerar este diagndstico, ni tiene en cuenta condi-
ciones o sindromes que cumplen literalmente los criterios enun-
ciados en |la propuesta de definicion pero que sabemos que son
excluidos en estudios epidemiol dgicos, por lo que seriade gran
ayuda una definicion complementaria (obtenida por consenso
internacional) dirigida a la realizacion de estudios epidemiol 6-
gicos, donde se operacionaizaran los criterios de limites de
edad en la que deba haber ocurrido la noxa causante de la PC,
los limites de edad en la que €l trastorno motor deba estar pre-
sente para ser considerado PC, y las condiciones que no deben
ser incluidas bajo este término, o que deben serlo con alguna
forma de acotacion. Estamos de acuerdo con que los dogmatis-
mos No se avienen con la précticaclinica, puesto que laMedici-
nano es una cienciaexacta, y 10s principios esquematicos entra-
fian cierta arbitrariedad la mayoria de las veces, pero paralograr
consistencia en estudios epidemiol 4gi cos se necesita, en primer
lugar, precision en el diagnéstico, lo que conlleva € estableci-
miento de pardmetros que brinden la necesaria uniformidad
para la determinacion de frecuencias y € establecimiento de
comparaciones, como medidas basi cas en investigaciones epide-
miolgicas.
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CLASIFICACIONES

El desarrollo de las clasificaciones de PC ha sido problemati-
o, Yy se han descrito en la bibliografia numerosos sistemas de
clasificacion. Cada sistema de clasificacion ha estado dirigido
auno o varios propositos, entre los que se destacan la descrip-
cion clinica de los trastornos motores, la blsqueda de asocia-
ciones entre tipos clinicos y etiologia, la realizacion de estu-
dios epidemiol6gicos y la intervencion terapéutica. La mayo-
ria de las clasificaciones se ha basado en el dafio ala estructu-
ra corporal y sus funciones, si utilizamos los términos de la
Clasificacion Internacional de Funcionamiento, Discapacidad
y Salud [48].

Todas las clasificaciones presentan categorias fisiopatol 6gi-
cas donde se incluyen la espasticidad, la discinesiay la ataxia,
aunque la terminologia varia. La mayoria de las clasificaciones
también reconoce las formas mixtas. Las clasificaciones difie-
ren principalmente en el nimero de subtipos reconocidos entre
los pacientes con movimientos involuntarios extrapiramidales o
discinéticos, y en la terminologia empleada para describir la
distribucion topogréfica en los pacientes con espasticidad.

Asi, por ggemplo, Phelps describi6 hasta 12 tipos diferentes
de atetosis, mientras otros autores incluyen todos los trastornos
de movimientos extrapiramidales, exceptuando la ataxia, en una
sola categoria: coreoatetoide [43].

Laclasificacion sueca de Hagberg et al [8,27,49,50], que ha
estado orientada hacia estudios epidemioldgicos, incluye los
sindromes extrapiramidales en el grupo discinético y hace dis-
tincion en este grupo de dos subgrupos, disténico y coreoatetd-
sico, de acuerdo con |os signos predominantes.

En cuanto a la nomenclatura de la distribucion topogréfica
del dafio en los pacientes con espasticidad, la mas controvertida
hasido la categoriadiplejia. En general, se hautilizado el térmi-
no cuadriplejia o tetraplgjia para designar aquellos casos en los
gue existe afectacion sustancial de los cuatro miembros, con
mayor gravedad en las extremidades inferiores; diplejiaparade-
signar aquellos pacientes con mayor compromiso de las extre-
midades inferiores y sdlo ligera afectacion de las superiores;
paraplejia para los casos con afectacion de los miembros infe-
riores solamente; y doble hemiplejia para los casos con afecta-
cion de los cuatro miembros, pero con predominio de las extre-
midades superiores [43,51]. Pero el término ‘diplejia ha sido
empleado indistintamente como pardlisis bilateral de cualquier
tipo o sdlo como designativo de los casos con afectacion de los
musculos de los cuatro miembros, pero més gravemente de los
miembros inferiores [52].

En la primera comunicacién de lainvestigacion epidemiol 6-
gica sobre PC en Suecia, los doctores Hagberg et a emplearon
en su clasificacién el término diplejiaen esta Ultima acepcién, y
el término diplejia atéxica para designar alos pacientes con di-
plejiay rasgos atéxicos [50].

De esta forma, vemos que no existe un limite preciso entre
las clasificaciones de | os pacientes como cuadriplejiao diplgjia,
ni entre cuadriplejia o doble hemiplgjia, ni entre diplejiao para-
plejia, como tampoco lo existe entre los términos diplejia espas-
tica, diplgjia ataxicay PC ataxica. Los limites se han estableci-
do seguin € juicio clinico de los examinadores (por lo general
entrenados en diferentes disciplinas), quienes, a su vez, han in-
terpretado los términos de los diferentes sistemas de clasifica
cion de forma diferente, lo que hallevado a variaciones signifi-
cativas interobservadores y a una pobre fiabilidad en las clasifi-
caciones [6,40,52,53].
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Los casos de monoplejiay triplejiaespésticas, aunqueraros,
se presentan en la practica clinica, aungue no aparecen como
categorias aparte en lamayoria de las clasificaciones.

Debemos aclarar, aunque resulte bien conocido, que la ter-
minacion ‘-paresia’, empleada para denominar los defectos
motores en los que no existe unaimposibilidad total paralarea-
lizacién de laactividad por algunade las extremidades, sino que
ésta se lleva a cabo con agun grado de limitacion, pero con
movimiento, a menudo se utiliza indistintamente por diferentes
autores como equivalente alade ‘-plgjia’ . Asi, por emplo, con
frecuencia se utilizan por igual lostérminos diplegjiay diparesia,
cuadriplejiay cuadriparesia, etc.

Teniendo en cuentalalimitada fiabilidad de |as clasificacio-
nes gue la antecedieron, la Encuesta de Pardlisis Cerebra en
Europa [9] empled un sistema jerérquico de clasificacion més
pragmaético y menos tecnicista, con objetivos investigativos epi-
demiolégicos, en el cua se incluyeron solamente tres categori-
as principales, que son las de PC espéstica, ataxicay discinéti-
ca, de acuerdo con los signos predominantes, evitando asi la
categoria de PC mixta que aparece en otras clasificaciones [23,
24,27,49], pero que en estudios epidemiol égicos disminuye el
grado defiabilidad al ser menos precisa.

Laclasificacion europea utilizalas categorias de unilateral y
bilateral para clasificar las PC espésticas. La primera basica
mente equivale alade hemiplejiaen otras clasificaciones, mien-
tras que dentro de la segunda se incluyen todos | os casos de cua-
driplejias, doble hemipleiias, triplejiasy diplejias espasticas. Se
mantienen en esta clasificacion las subcategorias de PC disténi-
cay coreoatetdsica para las PC discinéticas, y la de PC atéxica
como una categoria aparte, dejando una categoria abierta al
final, que es la de no clasificable, para los casos con hipotonia
generalizada sin signos de ataxia.

Si bien las clasificaciones de acuerdo con |os sindromes cli-
nicos presentes en |os pacientes con PC han resultado inconsis-
tentes, otros intentos de clasificaciones basados en el momento
del dafio al cerebro, causas, neuropatologia y alteraciones aso-
ciadas han sido menos exitosas aln [40,43,52].

Desde que Sachs y Petersen en 1890 trataron de relacionar
en su clasificacion los diversos sindromes clinicos con el mo-
mento del ataque cerebral [54], los intentos de establecer corre-
laciones de cada sindrome clinico con causas especificas no han
sido posibles en la generalidad de los casos, salvo algunas ex-
cepciones, como la asociacion entre encefalopatia bilirrubinica
por enfermedad hemolitica perinatal y PC coreoatetdsica, y la
asociacion entre hidrocefalia y ataxia, que, aungue no son es-
pecificas, se han demostrado através del tiempo [30,52].

La clasificacion de Minear en 1956 tuvo en cuenta diferen-
tes aspectos: fisiolégico (tono y movimientos involuntarios), to-
pogréfico, etioldgico, suplementario, neuroanatémico, funcio-
nal (gravedad) y terapéutico [23]. Aunque han pasado més de 50
afos desde que se publico, clasificaciones mas recientes conti-
nuian apoyandose en estos aspectos, que se han ampliado con los
conocimientos acumul ados durante este tiempo.

Los avances en las técnicas de neuroimagen han posibilita-
do una mayor precision en el establecimiento del momento de
lalesién cerebral, particularmente cuando estas técnicas se apli-
can en los primeros dias posteriores a nacimiento [55]; sin em-
bargo, no han logrado demostrar consistentemente relaciones
estructura/funcién capaces de generalizarse en unaclasificacion
[6,40]. Existen a menos dos asociaciones, que son lade laleu-
comalacia periventricular con la prematuridad, y la del dafio a
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los ganglios basales con la asfixia en los recién nacidos a térmi-
no, que han sido bien establecidas en multiples estudios de co-
rrelaciones clinicopatol égicas y clinicoimaginol 6gicas [40], pe-
ro las asociaciones con los sindromes clinicos han sido mas
dificiles de establecer; aungque en la actualidad se ha desarrolla-
do un gran estudio en Europa que muestra importantes relacio-
nes entre lalocalizacion del dafio en €l cerebro, identificada por
resonancia magnética, y determinados sindromes clinicos, que
incluyen dafio motor y otros trastornos del neurodesarrollo [56].
Mercuri y Barnett han encontrado que el resultado motor en
nifios a término sobrevivientes a encefalopatia neonatal y pun-
tuacién de Apgar baja al nacer se relaciona con la gravedad del
compromiso de los ganglios basdles y la capsula interna. Asi,
los casos con lesiones graves en |os ganglios basales se asocian
a peor prondstico, con cuadriplejia, microcefaliay retraso glo-
bal del desarrollo, mientras que las|esiones menos graves de los
ganglios basales se asocian a PC atetoide con desarrollo cogni-
tivo normal. En cuanto alas lesiones de la sustancia blanca, és-
tas se asocian atrastornos motores en la edad escolar sélo en los
casos en que se encuentra afectada la cdpsulainterna [57].

Los estudios neuroimaginol dgicos han permitido la clasifi-
cacion clinicade los nifios con PC en cuatro grupos principal es,
gue son: malformaciones cerebrales tempranas, lesion ala sus-
tancia blanca, encefalopatias neonatales y un grupo heterogé-
neo de trastornos adquiridos posnatalmente [58]. Por su parte,
Wau et al, en un articulo reciente sobre PC en recién nacidos a
término o casi atérmino, utilizaron las categorias de infarto ar-
terial focal, malformacion cerebral, anormalidades de |a sustan-
cia blanca periventricular, atrofia cerebral generalizada, lesion
cerebral hipoxicoisquémica, hemorragiaintracraneal, retraso en
lamidlinizacion y otras anormalidades para clasificar las lesio-
nes diagnosticadas por neuroimagen en estos pacientes [1].

Las clasificaciones basadas en | as alteraciones asociadas, en
las cuales se tratd de relacionar éstas con las clasificaciones
fisiolGgicas y topograficas con el objetivo de identificar sindro-
mes que ayudarian a hallar etiologias comunes, han mostrado
baja sensibilidad y especificidad [40].

Por ultimo, nos referiremos en este acépite a las clasifica-
ciones funcionalesy terapéuticas de la PC. Estos gjes de clasifi-
cacion han ido ganando en importancia en la medida en que se
han desarrollado nuevos y més eficientes métodos de tratamien-
to. Las clasificaciones funcionales se han centrado en el grado
de gravedad del trastorno motor y se expresaron inicialmente en
términos de limitacion de la actividad, aunque en la actualidad
se hatratado de medir €l grado de discapacidad global.

Los instrumentos de medicion de las limitaciones funciona-
les en pacientes con PC han transitado desde el empleo de mé-
todos de medicion de los angulos en las articulaciones [59], pa-
sando luego por la escala de Ashworth para pacientes con es-
pasticidad [60] y otras clasificaciones basadas en las limitacio-
nes funcionales para la deambulacion, como la de Bleck [61] y
ladeVohr et a [62].

El desarrollo de un sistema de clasificacion de la funcion
motora gruesa (GMFCS), por Palisano et a, vélido, fiabley con
significacion pronostica [63], representd un salto cualitativo en
la evaluacion de los pacientes con PC y los tratamientos que
estos reciben. Este sistema se basa més en los logros funciona-
les de los nifios que en sus limitaciones, enfatizando en el cum-
plimiento de las actividades diarias de lavidaen lacasao en la
comunidad y no en sus mejores capacidades. El GMFCS separa
las caracteristicas funcionales en cinco niveles, que van del | a
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Figura. Clasificaciones de pardlisis cerebral y objetivos a los cuales se orientan. DSB-PV: dafio a la sustancia
blanca periventricular; GMFCS: sistema de clasificacion de funcién motora gruesa; HIC: hemorragia intracra-
neal; HIV: hemorragia intraventricular; PEDI: inventario de evaluacion pediatrica de discapacidad [65].

V, con agrupaciones de edades diferentes. El nivel | es el mas
leve, los nifios del nivel 11 no requieren aparatos de asistencia
para moverse después de los 4 afios de edad, mientras que los
del nivel 111 si requieren asistencia para caminar; los del nivel
IV logran sentarse con ayuda, pero la movilidad independiente-
mente esta muy limitada; y los del nivel V no logran moverse
independientemente y necesitan equipos autopropulsados para
lograr trasladarse [13,51].

En la evaluacion del nivel global de discapacidad de los
nifios con PC del registro de Australia Occidental se haemplea-
do un método simple basado en un sistema de puntuacién que
mide cuatro aspectos: distribucion del trastorno del movimien-
to, su gravedad, gravedad del dafio cognitivo y otros dafios
(ceguera, sorderabilateral, epilepsia). A partir de la puntuacion,
los pacientes se han clasificado en tres niveles de discapacidad:
bajo (1-4 puntos), medio (5-8 puntos) y alto (9-12 puntos), que
se han relacionado con el riesgo de mortalidad en estos pa-
cientes [53].
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discapacidad.

La ICF ha contribuido a la
promocion de medidas més am-
plias en laevaluacion de los resul-
tados en los pacientes con PC y |as terapias que éstos reciben, a
centrarse no solo en e nivel de sistema de 6rganos (dafio), sino
también individual (limitaciones en la actividad) y socia (res-
tricciones de participacion).

La propuesta de clasificacion de PC mas reciente [6] tuvo
como propdsito describir las caracteristicas de cada paciente
individual en cuanto alanaturalezadel problemay su gravedad,
proveer informacidn acerca de las necesidades de servicios de
salud de estos pacientesy servir como base parala comparacion
de estudios en diferentes poblaciones y parala evaluacion de un
mismo paciente através del tiempo.

Esta clasificacion cuenta con cuatro ejes principales. En €
primer gje se agrupan lostrastornos del tonoy los del movimien-
to, y se describen, ademés, |as habilidades motoras funcionales;
en un segundo €je aparecen |os dafios asociados; en tercer lugar,
la distribucién anatémica del dafio motor (en e que se incluyen
afectaciones motorasy del habla) y los hallazgos neuroimagino-
I6gicos; d Ultimo ge de clasificacion se orienta hacia la etiolo-
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gia, através de ladescripcion de la causa, si pudieraidentificar-
se claramente, y e momento del dafio cerebral, Sl se conociera
Al respecto, estamos de acuerdo con ladoctora Eve Blair en que
para los propésitos de estudios epidemiol 6gicos etiol dgicos de-
berian especificarse |os posibles eventos causal es de mayor inte-
rés investigativo [46], independientemente de que ante pacientes
individuales no se mencione la causa aparente especifica, por
razones éticas o para evadir malentendidos en medio de situacio-
nes litigantes, ya que en la actualidad se sabe que € criterio de
causa Unicapara€el andisisetioldgico delaPC, al igual que para
el de otras enfermedades, resulta inadecuado en la mayoria de
los casos, y es mas acertado €l criterio de multicausalidad.

En laclasificacion del tipo de trastorno motor predominante
se mantuvieron en esta clasificacién las mismas categorias que
se emplearon en la clasificacion europea (SCPE) [11], pero a
diferencia de ésta se ha recomendado listar cualquier tipo se-
cundario de anormalidades del tono o movimiento en laformas
mixtas, y evitar clasificar en esta categoriasin la elaboracion de
los componentes de | os trastornos motores [6] .

En la figura se muestra un resumen de las clasificaciones
vigentes de PC. Cada gje de clasificacién se orienta hacia obje-
tivos precisos que aparecen ubicados en la periferiadelafigura.
Asi, por gjemplo, la clasificacion etiol dgica resulta de gran va-
lor en el tratamiento causal cuando estamos frente a un paciente
individual, siempre que se trate de una causa conocida tratable
(en el caso delas causas suficientes), pero s lo que se estudiaes

una poblacion, la determinacion de la frecuencia de causas o
patrones causales pudierallevar alaimplementacién de progra
mas preventivos.

En sentido inverso, debemos ubicarnos en e objetivo que per-
seguimos con determinada accion o investigacion, para entonces
poder elegir qué clasificaciones pudieran resultarnos (tiles. Por
gemplo, s o que se persigue es realizar un estudio paralaplani-
ficacion de los servicios de salud a pacientes con PC, entonces
tendria més valor conocer la distribucion de los pacientes en la
poblacién estudiada de acuerdo con su grado de limitacion fun-
ciona y/o de acuerdo con sus condiciones asociadas.

En conclusion, las definiciones de PC han sido incompletas alo
largo de la historia, por 1o que en la actualidad se ha propuesto
una definicién que en parte satisface las exigencias de laclinica,
pero no las de investigaciones epidemiol 6gicas. Deigual forma,
han sido multiples las clasificaciones de PC, las cuales se han
[levado a cabo atendiendo a variados criterios con disimiles ob-
jetivos. La clasificacion actual, que engloba mdltiples gjes, re-
sulta (til tanto para el andlisis clinico como para estudios pobla-
cionales, aunque deberia desarrollarse mas la clasificacion etio-
I6gica. Estos ges de clasificacion no permaneceran estéticos,
sino que continuaran enriqueciéndose y modificando en la me-
dida en que se continGe avanzando en € conocimiento de este
grupo de trastornos. Por tanto, no creemos que en materia de de-
finiciony clasificaciones de PC se hayadicho yalaltimapalabra.
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DEFINITION AND CLASS FICATION OF CEREBRAL PALSY:
A PROBLEM THAT HASALREADY BEEN SOLVED?

Summary. Aim. To carry out a review of the definition and classification of cerebral palsy (CP) froma historical point of view
and in the light of current knowledge. Development. Defining and classifying CP in the medical literature have been difficult
to achieve. The different definitions and classifications have represented a limitation when it comes to interpreting the results
of epidemiological studies. The definitions do not specify any age limits as regards the moment the brain injury occurred or
with respect to the onset of motor disorders or how severe such disorders must be in order to be considered as CP. Within the
classifications there are significant inter-observer differences in the interpretation of certain terms, particularly in the
topographical and pathophysiological classifications. It has only been in recent years that the first steps have been taken
towards achieving greater consistency in the definition and classification of CP. The most recent definition proposed by the
Executive Committee for the Definition and Classification of CP, in April 2005, partly satisfies the clinical demands but not
those of epidemiological research; nevertheless, the classification of CP proposed here would be useful for both clinical and
epidemiological purposes if a number of small modifications mainly concerning the search for causations were introduced.
Conclusions. The definition and classification of CP are a problem that has still not been solved. \WWe recommend drawing up a
complementary definition of CP, for epidemiological research purposes, obtained by international agreement. [REV NEUROL
2007; 45: 110-7]
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