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1. INTRODUCCION

La contraccion muscular es la accion clave para
el movimiento, que comienza con un pensa-
miento. La idea de moverse se genera en el
area motora suplementaria del I6bulo frontal
y se expresa eléctricamente como un potencial
de preparacion que ocurre breves momentos
antes del movimiento. Las neuronas corticales
motoras contribuyen con sus axones a la via
motora que desciende hasta el tronco cerebral
(fibras corticobulbares) y la médula espinal
(tractos corticoespinales) para conectar con los
nervios motores que inervaran los musculos.

El sistema motor es jerdrquico y esta compues-
to por una cadena de centros de control que
cumplen funciones concretas. Ademas, para
la ejecucion exitosa de un movimiento es ne-
cesario contar con la implicacion del sistema
nervioso sensitivo, que recopila informacion
de la posicion corporal y del ambiente que le
rodea, mediante la exploracién visual, audi-
tiva, vestibular, tactil y propioceptiva. A con-
tinuacion describimos los principales centros
de control motor y sus funciones, un conoci-
miento imprescindible para poder examinar
los movimientos corporales e interpretar las
alteraciones de la marcha.
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1.1. Los centros de control motor cortical y via
corticoespinal

El pensamiento de moverse puede surgir en
cualquier rincon de la corteza cerebral, des-
de donde se envia una sefal eléctrica al area
motora suplementaria, en la parte anterior
del l6bulo frontal. La orden pasa entonces a la
corteza premotora, que nos prepara para el mo-
vimiento, y de ahi a la corteza motora primaria,
desde donde surgen los tractos corticoespina-
les (también llamados piramidales). Mientras
descienden, estos tractos (primera motoneuro-
na) se agrupan en la parte mas posterior del
brazo posterior de la capsula interna, y mas
abajo forman los pedunculos cerebrales. Estas
fibras compactadas, durante su descenso, al
entrar en el tronco cerebral cruzan al lado con-
trario en una regién del tronco llamada pirdmi-
de. Después siguen bajando por el lado opues-
to hasta hacer sinapsis con las motoneuronas
de la médula espinal, en las astas anteriores
(segunda motoneurona). De alli, los axones de
la motoneurona inferior o segunda salen de la
médula para formar el nervio periférico, cuyo
destino es el musculo, que queda inervado por
la via corticoespinal contralateral. La lesion de
las vias corticoespinales (corteza cerebral, tala-
mo, tronco cerebral, médula espinal) se presen-
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tara con sintomas negativos, como debilidad,
disminucién del control motor fino y déficit
sensitivo, dependiendo de la localizacion de la
lesion, y sintomas positivos, como movimientos
involuntarios, crisis epilépticas y espasticidad.
La caracteristica clinica de la espasticidad es
una elevacion del tono muscular evidenciada
por un incremento velocidad-dependiente de la
resistencia a los movimientos pasivos.

1.2. Los ganglios basales (sistema
extrapiramidal)

Son esenciales en la planificacion einiciacion del
movimiento voluntario, cuya funcion se ejerce
a través de un circuito cerrado de conexion con
la corteza cerebral, sin acceso directo a las mo-
toneuronas inferiores. Acumulan informacion
sobre movimientos realizados con anteriori-
dad, de manera que pueden asistir a la corteza
cerebral con un almacén de memoria motora
respecto a postura y posicion en ese momento
requerido, facilitando una ejecucién mas preci-
sa de los movimientos voluntarios. Los ganglios
basales integran informacion sobre propdsitoy
secuencia del movimiento y se lo comunican a
la corteza, la cual a su vez regula la emision de
informacion al tracto corticoespinal y este a la
segunda motoneurona. Las lesiones en los gan-
glios basales pueden conducir a trastornos de la
marcha con dificultad en el inicio y en la veloci-
dad de los movimientos (hipo- o hipercinesias).

1.3. El cerebelo

Esta conectado con el resto del sistema ner-
vioso a través de los pediinculos cerebelosos y
su funcién motora es ejecutar y completar los
movimientos de forma suave y con un adecua-
do control del balance corporal. Asi, al mismo
tiempo que la corteza cerebral envia sefales a
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los musculos para que se contraigan y comien-
cen el movimiento, envia también sefiales a los
ganglios basales para que modulen el inicio
suave de esos movimientos y al cerebelo para
que esté informado del patron de movimiento
deseado. Entonces, el cerebelo comienza a reco-
gerinformacion de los patrones de contraccion
muscular, a través de las vias espinocerebelosas,
para controlar el margen de error entre la orden
cortical dada y lo ejecutado. Las lesiones cere-
belosas pueden conducir a ataxia e hipotona.

1.4. El control motor de la médula espinal

La médula espinal tiene su propio circuito
intrinseco: el arco reflejo espinal o reflejo de
estiramiento (osteotendinoso). Su funcion es
mantener el mdsculo en una longitud concreta
para una funcion especifica. Es un reflejo au-
ténomo, aunque esta inhibido por la primera
motoneurona. Asi, el tono muscular normal
se mantiene mediante el balance entre las
fibras excitatorias musculares aferentes y la
inhibicion superior. La pérdida de este balance
puede llevar a un mayor incremento del reflejo,
velocidad-dependiente, o a espasticidad.

2. EVALUACION DE LA MARCHA

La marcha normal tiene cinco caracteristicas
que se pierden en la marcha patolégica:

- Estabilidad en apoyo: el cuerpo tiene que
estar continuamente alterando la posicion
del tronco para mantener el balance sobre
la base de sostén (fase de apoyo) o durante
el paso (fase de despegue).

« Aclaramiento del pie durante el despegue:
para levantar el pie de forma eficaz para
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avanzar en el paso, se requiere, por un lado,
una adecuada posicion y fuerza del tobillo
que apoya (extremidad estatica) y, por otro
lado, una suficiente flexion del tobillo, la
rodilla y la cadera del lado que avanza (ex-
tremidad dinamica).

+ Preparacion de posicion del pie que termina
el balanceo: cuando la extremidad inferior
dindmica esta terminando la fase de despe-
gue y va a apoyar el pie de nuevo, necesita
equilibrioy estabilidad de la extremidad es-
taticay unaadecuada posicion de la cadera,
la rodilla y el tobillo de la extremidad que
va a apoyar.

+ Longitud de paso: para ello se requiere equi-
librio, apoyo estable y una adecuada flexion
de cadera y extension de rodilla de |a extre-
midad dinamica.

« Conservacion de |a energia: para una mar-
cha eficaz, con minimo gasto energético, se
requiere estabilidad articular, equilibrio y
fuerza, principalmente.

En el nifio que comienza a caminar no se dan
estos requisitos de marcha. Inicialmente, las
rodillas estan relativamente mas rigidas y la
base de sustentacion es mas ancha. Conforme
el nifio adquiere mejor equilibrio, el patrén se
acerca al del adulto, llegando a una marcha
madura de tipo taldn-punta en torno a los 3
afios y medio. Respecto al gasto energético,
cada persona encontrara una velocidad de mar-
cha que permita un minimo gasto, acorde con
su constitucion fisica. Cualquier desviacion de
esa tendencia a ahorrar energia en la marcha
de cada persona le llevara a un mayor coste
energético al caminar.
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3. CLASIFICACION CLINICA DE LOS
TRASTORNOS DE LA MARCHA

De manera general, los trastornos de la marcha
se pueden clasificar en: trastornos de |a ejecu-
cién del movimiento (corticoespinal, ganglios
basales y cerebelo), trastornos de la marcha
por debilidad neuromuscular (segunda mo-
toneurona, nervio periférico, placa motora y
musculo), trastornos de la marcha por falta de
equilibrio (cerebelo, vias vestibulares y propio-
ceptivas) y, por Gltimo, trastornos del sistema
osteomuscular (articulacion, masculo, hueso).

3.1.Trastornos de la ejecucion del movimiento
3.1.1. Por afectacion de las vias corticoespinales

« Marcha hemipléjica. Se produce por una le-
sién corticoespinal unilateral y cursa con de-
bilidad, falta de destreza y aumento del tono
del hemicuerpo afecto, contralateral a la le-
sién. Se acompafia de una sinergia extensora
de la extremidad inferior, con extension de la
rodilla, flexién plantar del tobillo (pie equino)
y varo del pie. En la marcha hemipléjica, el
nino inclina el tronco hacia el lado sanoy ab-
duce la cadera del lado afectado, avanzando
el muslo con un movimiento en semicirculo
(de tipo “guadana” o “segador”). El apoyo del
pie se realiza con la parte anterior e inter-
na del mismo. El brazo pierde su balanceo
normal, el codo se mantiene en semiflexion,
el antebrazo en pronacion y la mufieca en
flexion con desviacion cubital. En formas le-
ves, la postura de la extremidad superior se
hace evidente solo si se hace correr al nifio.
En la exploracion fisica se objetiva debilidad
del hemicuerpo afectado, asociado a mayor
o menor grado de espasticidad, reflejos os-
teotendinosos vivos y signo de Babinski. Sila
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hemiplejia es congénita o de larga evolucidn,
puede ademas existir atrofia de dicho hemi-
cuerpoy asociar retracciones ostearticulares.
En el estudio de RM cerebral se observara, en
la mayoria de los casos, una lesion unilateral
0 muy asimétrica cortical, subcortical, tala-
mica o de tronco cerebral.

+ Marcha paraparética. Es consecuencia de
una afectacion corticoespinal bilateral que
compromete principalmente las extremi-
dades inferiores. Se presenta con debilidad,
espasticidad y equinismo en ambas piernas.
No es posible la flexion de la rodilla ni la fle-
xion dorsal del pie necesarias en la extremi-
dad dinamica, por lo que el nifio se ve obli-
gado a balancear la pelvis como mecanismo
compensador para facilitar el despegue de
la extremidad y el apoyo del pie se realiza
con la punta en vez del talén. Ademas, sue-
le existir hipertonia de los aductores con lo
que las piernas se entrecruzan dificultando
la marcha (marcha en tijera). En la explora-
cién objetivaremos el sindrome piramidal
en extremidades inferiores (con hiperre-
flexia, espasticidad y signo de Babinski bi-
lateral). Se debe investigar la presencia de
signos que indiquen lesién medular nivel
sensitivo, afectacion de esfinteres, disfun-
cion autonémica, etc.

3.1.2. Por afectacion de ganglios basales

+ Marcha parkinsoniana. Es muy rara en la
infancia y es secundaria a una lesion en el
sistema palido-estriatal. No existe debili-
dad, sino una alteracion en la ejecucion del
movimiento, con rigidez y bradicinesia como
caracteristicas principales. Existe dificultad
para el inicio de la marcha (freezing), flexion

anterior del tronco, disminucion del braceoy
bradicinesia generalizada. Los pasos son cor-
tos y los giros en bloque. Otros signos que
podemos objetivar son: facies amimica, tem-
blor de reposo o rigidez de extremidades.

« Marcha distonica. Marcha afectada por
contracciones musculares involuntarias
(debidas a contraccion simultanea de mus-
culos agonistas y antagonistas), que resulta
en una postura anormal mantenida, movi-
mientos anormales de torsién o movimien-
tos de sacudidas repetidos. El tono fluctda
entre hipotonia, normotonia e hipertonia, y
las alteraciones surgen o pueden empeorar
por intentos de movimiento o por cambios
en el estado emocional.

3.2. Trastornos de la marcha por debilidad
neuromuscular

En estos casos, el sintoma principal serd la de-
bilidad, asociado a hipotonia. Segun la distri-
bucion de la debilidad, se pueden observar dos
patrones de marcha:

3.2.1. Marcha balanceante, dandinante
o anadeante

Aparece cuando existe debilidad de los muscu-
los de la cintura pélvica. La debilidad muscular
impide la sujecién de |a pelvis sobre el miembro
estatico (signo de Trendelemburg) y cae hacia
la extremidad dinamica. Para compensar este
balanceo pélvico, se inclina el tronco en sentido
contrario. Suele asociar hiperlordosis lumbar
por debilidad de la musculatura paravertebral.
En el caso de ser secundaria a patologia de ner-
vio periférico o asta anterior, encontraremos
una arreflexia asociada.
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3.2.2. Marcha en estepaje (o steppage)

Se produce cuando existe una debilidad de la
musculatura distal de las extremidades infe-
riores, con dificultad o incapacidad para la fle-
xion dorsal del pie. La extremidad dinamica se
levanta exageradamente flexionando la rodilla
para no arrastrar el pie durante la marcha, y
al tocar el suelo lo hace con la punta en vez
de con el talén (pie caido o pie pendular). Es
un tipo de marcha muy tipica de las polineu-
ropatias, y en esos casos puede asociar con
frecuencia arreflexia e hipoestesia distal en
extremidades.

3.3. Trastornos de la marcha por falta
de equilibrio

3.3.1. Marcha atdxica

Se caracteriza por la alteracion de la coordi-
nacion de los movimientos voluntarios y del
equilibrio. Puede ser debida a lesiones en el
cerebelo, las vias cerebelo-vestibulo-espinales
o las vias propioceptivas en los cordones pos-
teriores medulares.

Las lesiones del vermis cerebeloso suelen aso-
ciar una marcha con aumento de la base de
sustentacion, sin clara lateropulsién a ninguno
de los dos lados. La inestabilidad aumenta en
los giros y también esta presente en reposo. La
falta de equilibrio se intenta compensar llevan-
doeltroncoalgoinclinado hacia atrasy con los
brazos despegados del cuerpo.

En las lesiones de los hemisferios cerebelosos,
el aumento de la base de sustentacion y la
falta de equilibrio asocian ademds dismetria
de las extremidades inferiores al dar el paso.
Si la lesion es solo de uno de los hemisferios
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cerebelosos, la marcha se lateralizara hacia el
lado de la lesion.

En las ataxias cerebelosas, en la exploracion,
podemos encontrar ademas dismetria de ex-
tremidades superiores, disdiadococinesia, di-
sartria o nistagmo.

Cuando |a lesion se produce a nivel vestibular,
existe una lateropulsién de la marcha compen-
sadora hacia el vestibulo anulado. Sise le hace al
nifio andar hacia delantey hacia atras, la marcha
se realizara en estrella hacia el lado hipofuncio-
nante (signo de estrella de Babinski). En la prueba
de Unterberger el nifio da pasos sobre el mismo
punto, sin desplazarse, y va girando hacia el lado
hipofuncionante. En el resto de la exploracién
objetivaremos un nistagmo con el componente
rapido hacia el lado contrario a la lateropulsion,
pero no existe dismetria ni disartria.

3.3.2. Marcha tabética

Es la producida por un déficit propioceptivo
causado por una afectacién de los cordones
posteriores, de los ganglios dorsales, de una
neuropatia sensitiva de fibra gruesa o de las
vias espinocerebelosas. Por eso la marcha em-
peora con la oscuridad o al cerrar los ojos (signo
de Romberg). Ademas, el apoyo de la extremi-
dad dindmica no estd controlado a nivel pro-
pioceptivo y por tanto puede golpear al suelo,
denominandose entonces marcha taconeante.

3.4. Trastornos del aparato osteomuscular

Un porcentaje importante de los trastornos de
la marcha que se observan en el nifio no tienen
un origen neurolégico, ya que son debidos a
problemas a nivel articular, muscular u dseo.
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3.4.1. Marcha antidlgica

Se observa una asimetria en la longitud y du-
racion del paso entre ambas extremidades in-
feriores. La fase dinamica del lado sano es mas
corta para que la extremidad con dolor cargue
el peso del cuerpo durante menos tiempo. Tam-
bién se puede observar marcha claudicante en
los pacientes con diferencias de mas de 1 cm
en la longitud de las extremidades inferiores,
aunque no presenten dolor. En la exploracion
es preciso buscar deformidades y explorar las
diferentes articulaciones en busca del punto
doloroso.

3.5. Otros tipos de marchas
3.5.1. Trastorno de la marcha funcional

Frecuentemente se observan adolescentes
con trastornos de la marcha con caracteris-
ticas complejas, abigarradas, que no tienen
caracteristicas propias de ninguno de los tras-
tornos mencionados. Generalmente suele ser
una marcha inestable, cautelosa, pero que en
cambio no empeora con situaciones en las que
se requiere mayor equilibrio (por ejemplo, en
el giro, al correr o con la distraccion). Ademas,
suelen ser poco habituales las caidas y realizan
movimientos abigarrados para recuperar la po-
sicion erecta. En otras ocasiones, se observan
pasos cortos, con movimientos en bloque de
las piernas, tipo robot, sin otros signos tipicos
de bradicinesia o parkinsonismo.

3.5.2. Marcha de puntillas

Es aquella en la que la marcha se produce con
el apoyo de los pies en puntas. A pesar de que
es habitual en otros trastornos de la marcha co-
mentados previamente (en lesion corticoespi-

nal, asociada a retracciones en patologia mus-
cular o en deformidades articulares del tobillo),
existe una marcha de puntillas que no asocia
otro tipo de anomalias. Puede verse en nifos
sin patologia al iniciar la deambulaciény suele
ser transitoria. En algunos casos persiste du-
rante la infancia, y es mas frecuentes en nifos
con trastornos del neurodesarrollo (principal-
mente con trastornos del espectro autista). La
exploracion motora es, por lo demas, normal.

4, PRUEBAS COMPLEMENTARIAS Y CLAVES
DIAGNOSTICAS

El trastorno de la marcha puede ser de presen-
tacion aguda o cronica, y las causas y las formas
de estudio son diferentes en cada caso. En la
Tabla 1 se describen las principales causas de
los trastornos de la marcha de instauracion
agudayen la Tabla 2 los trastornos de la mar-
cha de instauracion crénica en la infancia. En
la Figura 1 se detallan, ademas, las caracteris-
ticas clinicas diferenciales de cada etiologia
y las pruebas complementarias que pueden
llevarnos al diagnéstico etioldgico definitivo.
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Tabla 1. Trastornos de la marcha de instauracion aguda.

Marcha hemipléjica aguda

+ Por lesion hemisférica cerebral contralateral. Puede asociar otros déficits hemisféricos segun la extension de la lesién, como
hipoestesia homolateral, hemianopsia o afasia, si es por lesion en hemisferio dominante

+ Por lesion en el tronco del encéfalo. Menos frecuente que las de origen hemisférico. No asocia sintomatologia hemisférica y si
puede asociar déficit de pares craneales: paralisis facial periférica contralateral a la hemiparesia o trastorno oculomotor

+ La neuroimagen cerebral serd la prueba de eleccion en toda hemiparesia aguda. Angio-TC craneal urgente y RM cerebral como
prueba de eleccion

Etiologia Caracteristicas clinicas

ACV isquémico o hemorragico Instauracion brusca, puede asociar otros déficits hemisféricos segin extension. En
ocasiones, crisis convulsiva previa

Tumores cerebrales Instauracion insidiosa, signos de hipertension intracraneal (HTIC), otros déficits hemisféricos

Infecciones del SNC Fiebre, disminucién del nivel de consciencia, signos de HTIC

Paralisis de Todd Debilidad transitoria de un miembro o un hemicuerpo tras convulsiones prolongadas o

repetidas; en la mayoria de los casos cede en menos de 1 hora

Migrafia hemipléjica familiar / no familiar | Episodios de cefalea con caracteristicas migraiiosas y hemiparesia de horas o dias

Hemiplejia alternante de la infancia Episodios recurrentes de hemiplejia que afecta a uno u otro lado, asociado a trastorno
del movimiento (crisis distonicas, coreoatetosis) y retraso psicomotor progresivo

Marcha paraparética aguda

La aparicién de una marcha por lesion corticoespinal aguda paraparética es poco frecuente y suele ser debida a una lesién medular. Es
importante diferenciar entre una debilidad de extremidades inferiores de origen medular y una de origen neuromuscular. En el caso de
haber lesion medular, se asociara a trastorno sensitivo y afectacion de esfinteres. La espasticidad puede ser poco evidente si el cuadro es
muy agudo. Los reflejos osteomusculares estaran vivos y se encontrard Babinski bilateral

Etiologia Caracteristicas Pruebas complementarias
Traumatismo Paraplejia flécida, nivel sensitivo, hiporreflexia y RM medular completa urgente ante sospecha de lesion
retencion urinaria medular. Puede haber lesion medular sin lesion 6sea tras
traumatismo (SCIWORA)
Infeccion (absceso Fiebre, dolor local, rigidez de nuca, posible » TC de columna: Util para el estudio dseo vertebral
epidural, discitis) incontinencia de esfinteres * RM de columna completa o gammagrafia
Tumores Ademas de la debilidad, se pueden presentar con RM medular

dolor local de tipo radicular y alteracion de esfinteres

Mielitis transversa Proceso desmielinizante agudo, habitualmente * RM medular
precedido de infeccion virica. Afectacion de un
segmento toracico, con parestesias, dolor de
espalda y debilidad de piernas. Evolucion rapida
con aparicion de nivel sensitivo e incontinencia de
esfinteres + Otras pruebas para diagndstico diferencial de
enfermedades desmielinizantes

+ Analitica sanguinea: serologfa viral, estudios especificos
para vasculitis y enfermedades desmielinizantes

+ LCR: PCR de virus y bandas oligoclonales
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Ataxia aguda
Etiologia Caracteristicas clinicas Pruebas complementarias
Intoxicacion por Alteracion del nivel de conciencia o del comportamiento Toxicos en sangre y orina
drogas, farmacos, asociado a la ataxia
toxicos ambientales
Cerebelosa Dismetria de extremidades superiores, disdiadococinesia,
disartria y nistagmo
Ataxia cerebelosa Puede cursar con nistagmo, cefalea, vomitos y disartria. Tras | Si el cuadro es muy tipicoy tras
posinfecciosa infecciones virales, principalmente varicela varicela, pueden no realizarse pruebas

complementarias. Valorar neuroimagen si
cuadro no tipico

Cerebelitis aguda

Asocia fiebre, mal estado general. Puede asociar signos de
HTIC

Neuroimagen

Neoplasia: astrocitoma

Ataxia progresiva, afectacion de otras vias y pares craneales.

Neuroimagen

cerebeloso, Puede asociar HTIC

ependinoma,

meduloblastoma...

Acv Ictus isquémico o hemorragico Neuroimagen: angio-TC en fase aguda.
Analitica estudio ACV

Traumatismos Puede aparecer ataxia posconmocion o secundaria a Neuroimagen si clinica persistente

diseccion arteria vertebral traumatica

Opsoclonus-mioclonus

Opsoclonus y mioclonias asociados a ataxia. Irritabilidad y
alteraciones de suefio

Busqueda de neuroblastoma: catecolaminas
en orina, RM cuerpo completo

Vestibular Vértigo, nistagmo horizontal hacia lado hiperfuncionante,
lateropulsion hacia lado hipofuncionante
Migraiia vestibular Cuadro vestibular asociado a cefalea
Vértigo paroxistico Aparecen ataques stibitos, breves y recurrentes de No precisa pruebas complementarias si
benigno desequilibrio, que pueden estar acompafiados de palidezy | estudio normal. Valorar estudio ORL

nistagmo. El nifio estd asustado y se agarra con fuerzaa su
cuidador o se queda muy quieto

Neuritis vestibulary
laberintitis

Ataxia vestibular asociada a vértigo intenso con nduseas y
vomitos. Nistagmo contralateral a la lateropulsion

Valoracion ORL
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Tabla 2. Trastorno de la marcha de instauracion crénica.

Marcha hemipléjica

+ La localizacion de la lesion serd la misma que en las de instauracién aguda

» La mayoria de los casos de hemiparesia en la infancia son formas de paralisis cerebral tipo hemiplejia congénita. La mayoria seran
de origen vascular, aunque existen otras etiologfas

» La prueba complementaria de eleccion sera la RM cerebral

Etiologia

Clinica

Lesion vascular perinatal. Principalmente
ACV en territorio de arteria cerebral media

* Primeros sintomas hacia los 6 meses

» Mayor afectacion braquial que extremidad inferior

» Antecedentes de convulsiones perinatales

» Pocas veces historia previa de encefalopatia hipéxico-isquémica (EHI)

+ En las formas leves, el trastorno de la marcha puede ser el dnico signo clinico, a
veces solo evidente en la carrera o el salto

Malformacién cerebral (malformacion
cortical, trastorno de la migracion neuronal)

Hemiparesia frecuentemente asociada a epilepsia

Infeccion congénita/perinatal

+ CMV: calcificacion periventricular, microcefalia, coriorretinitis

+ VHS tardio: encefalitis de I6bulos temporales-frontales

» Toxoplasmosis: hidrocefalia, calcificaciones difusas, convulsiones
+ Varicela precoz: malformacion SNC

o Virus Zika: malformacion SNC, microcefalia

Sindrome de Sturge-Weber

+ Epilepsia (75-90%)

« Déficit intelectual (65-85%)

+ Episodios stroke-like (episodios transitorios de hemiplejia sin crisis y con EEG normal)

+ Angioma rojo vinoso en vino de Oporto en recorrido de primera y segunda ramas
del trigémino

+ Glaucoma

Marcha paraparética

A diferencia de las formas agudas, la marcha paraparética crénica en el nifio suele ser principalmente secundaria a lesion cerebral
periventricular posterior en nifios con antecedentes de prematuridad o a una causa genética hereditaria. La lesion medular es

mucho menos frecuente

Etiologia

Clinica Pruebas complementarias

Medular

« Infarto/traumatismo medular neonatal

+ Malformacion congénita: disrafismo espinal,
mielomeningocele, médula anclada

» Tumores medulares

+ Malformacion arteriovenosa

« Espasticidad, ROT aumentados, déficit sensitivoen | RM medular
extremidades inferiores, alteracion esfinteriana Estudio urodinamico

+ Sihay alteracion a nivel de cono medular o cola
de caballo: combinacion de sintomas medulares
y de segunda motoneurona

Paraparesia espastica hereditaria (SPG)

» Cuadro progresivo RM medular
+ Formas de inicio en la infancia y otras mas Estudio genético, a través de
tardias paneles o exoma

* Puede asociar otros sintomas en las formas plus
(ataxia, neuropatfa, déficit cognitivo)
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Etiologia

Clinica

Pruebas complementarias

Paralisis cerebral infantil: dipleja espastica

» Antecedente de prematuridad
» Hipotonia hasta los 4 meses
» Retraso en desarrollo motor

« Luxacién o subluxacion de caderas

RM cerebral: leucomalacia
periventricular quistica o
difusa extensa

Marcha disténica

Por lesién de ganglios basales. La mayoria de las veces secundario a PCl disténica. En el caso de instauracion progresiva, plantear
diagnéstico de formas genéticas y metabélicas. A continuacion se describen algunas de las mas frecuentes

Etiologia

Clinica

Pruebas complementarias

Parlisis cerebral infantil distonica
(causa mas frecuente): EHI en
neonatos a término y kernicterus

Tono en reposo variable, lenguaje alterado
por afectacion bucofaringea-laringea,
sialorrea. Respuestas motoras primitivas.
Poca afectacion intelectual

RM cerebral: lesiones hiperintensas en
ganglios basales (T2), atrofia cortical

Distonia genética
D. primaria: DYT 1,4,16,13
D. plus: DYT 5,12,3,11

» Distonia, con variabilidad en gravedad y
edad de debut seglin gen afecto

» D. plus: distonia como sintoma principal,
asocia otros sintomas (coreatetosis,
parkinsonismo, sordera, neuropatia optica)

+ Estudio genético

+ Algunas mejoran con levodopa, por lo
que se recomienda hacer una prueba
terapéutica

Neurodegeneracion asociada a la
pantotenato-quinasa (PKAN)

Distonia, disartia, disfagia, coreatetosis,
rigidez, temblor, retinopatfa (2/3), deterioro
cognitivo y espasticidad progresiva

* RM cerebral: baja intensidad del globo
palido con una zona central de intensidad
aumentada (T2) signo del ojo de tigre =
depésito de hierro

+ Estudio genético (PANK2)

Acidemia glutarica tipo |

Macrocefalia progresiva, retraso motor,
sindrome distonico-discinético, episodios de
encefalopatia epiléptica

« Estudio metabdlico (incluida con frecuencia
en cribados neonatales)

* RM cerebral: atrofia frontotemporal y
estriatal en violin, hematoma/higroma
subdural

+ Estudio genético

Sindrome posencefalico

El cuadro puede empezar en el momento
agudo a la encefalopatia aguda o afios
después, sin otra degeneracion adicional. Las
de comienzo tardio tienen una distribucion
generalizada

RM cerebral

Marcha parkinsoniana

Marcha extremadamente infrecuente en el nifio. Existen algunas enfermedades genéticas y degenerativas que pueden producirla
alo largo de la infancia tardia o adolescencia

Etiologia

Clinica

Pruebas complementarias

Parkinsonismo juvenil (gen parkina)

Distonia inicial en una extremidad inferior,
progresa a bradicinesia y rigidez

* RM cerebral
» Estudio genético

Enfermedad de Huntington

Bradicinesia y rigidez. Distonia, temblor,
epilepsia, regresion cognitiva, trastorno de
la conducta, disartria, signos piramidales...

» Estudio genético

» RM cerebral: atrofia de ntcleos caudados,
evolutivamente atrofia generalizada SNC
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Etiologia

Clinica

Pruebas complementarias

Enfermedad de Wilson

Parkinsonismo de predominio en
musculatura facio-bucofaringea. Temblor,
distonia, problemas de comportamiento,
risa sardonica

+ 1cobre séricoy en orina de 24 h (> 100
pg/dia).

+ | ceruloplasmina en sangre. Anillo de
Kayser-Fleischer.

* RM: hipersefial de ganglios basales (T2)

Marcha dandinante

Producida por debilidad neuromuscular, habitualmente por enfermedades musculares de origen genético. Otras causas menos
frecuentes pueden ser las inflamatorias (polimiositis, dermatomiositis) o farmacoldgicas (miopatia corticoidea). Se describen a

continuacion las mas frecuentes

Etiologia

Clinica

Pruebas complementarias

Distrofinopatias
D. Duchenne o Becker

Varones, debilidad muscular de cinturas, hipertrofia
de pantorrillas, signo de Gowers, retraccion
aquilea, equinismo. 30% discapacidad intelectual,
miocardiopatia dilatada

« CK 11 (x10-50), GOT?, GPT?
» Estudio genético
» Ecocardiografia/funcion respiratoria

Distrofia muscular de cinturas

Amiotrofia y debilidad progresiva de cintura
escapulopelviana, con evolucion distal. Edad de
aparicion segtn el tipo

oK1
+ EMG: miopatico

» Biopsia: cambios distroficos
« Estudio genético seglin tipo

Atrofia muscular espinal tipo 3

Hipotonia, debilidad de predominio en extremidades
inferiores, arreflexia, fasciculaciones linguales, temblor
de manos

+» EMG: neuropatico
« Estudio genético: gen SMN1

Miopatia de Bethlem (defecto de
colageno VI)

Hiperlaxitud distal, retraccion articular (aquilea y
flexores de los dedos), queratosis folicular, queloides.

*CKNo?
+» EMG: miopatico

ROTNoO |

» Biopsia: miopatia inespecifica
+ Estudio genético

Marcha en estepaje

Secundaria a debilidad distal en extremidades inferiores, por afectacion de segunda motoneurona, nervio periférico o musculatura
distal. Se exponen las més frecuentes

Etiologia

Clinica

Pruebas complementarias

Atrofia muscular espinal
distal

Calambres y dolor de musculos distales con
ejercicio y frio

+ Estudio neurofisioldgico

» Estudio genético

Neuropatias hereditarias:
Charcot-Marie-Tooth
(desmielinizante, axonal,
formas intermedias)

Amiotrofia distal, dedos de garra, dedos en
martillo, pies cavos. Escoliosis. Ataxia sensitiva

» Estudio neurofisioldgico
+ Estudio genético

Distrofia muscular de tipo
Emery-Dreifuss

Contractura de Aquiles, codo y cuello. Posterior
debilidad peroneo-humeral (biceps/triceps)
con evolucion lenta progresiva. Trastorno de
conduccion cardiaca

* CKx10

+ EMG: miopatico

» Biopsia: cambios distréficos, emerina
» Estudio genético

Distrofia miotonica tipo 1

Debilidad de cara (atrofia temporal y de
maseteros) y distal de extremidades, miotonia,
cataratas, bloqueo AV, problemas cognitivos

« Estudio genético y antecedentes familiares
* EMG
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Ataxia cronica no progresiva

Etiologia Clinica Pruebas complementarias
Malformacion de Arnold Chiari Cefalea occipital con esfuerzos, ataxia, disfuncion | RM cerebral

tipo I/II de PC bajos, inclinacion cefélica

Impresién basilar Inclinacion cefdlica, rigidez de nucay cefalea. Mas | RM cerebral

riesgo en sindrome de Down

Hipoplasia congénita de

» Hemisferio cerebeloso: sindrome
de Norman, PEHO

» Vermis cerebeloso: sindromes
de Joubert, Dandy-Walker,
Marinesco-Sjogren

Retraso del desarrollo, hipotonia, titubeo cefalico,
dismetria, ataxia, temblor intencional...

* RM cerebral
+ Estudio genético

Ataxia congénita Hipotonia, retraso motor, ataxia, temblor * RM cerebral: puede no haber relacion entre
intencional imagen y clinica (atrofia cerebelo o normal)
+ Antecedentes perinatales o causas
genéticas, muy heterogéneas
Ataxia cronica progresiva

Existen multiples enfermedades que pueden debutar o presentar como sintoma principal la ataxia.

Se describen algunas de ellas. Se remite al protocolo de ataxias para una revision mas profunda

Ataxia de Friedreich. La mas
frecuente de las ataxias
hereditarias

Ataxia, arreflexia de extremidades inferiores, pies
cavos, Babinski. Miocardiopatia hipertréfica

* RM: atrofia de médula espinal cervical,
ligera atrofia cerebelo

» Ecocardiograffa
» Estudio genético: gen frataxina, expansion
de triplete GAA

Enfermedad von Hippel-Lindau

Hemangioblastoma de cerebelo y retina, quistes
pancredticos, carcinoma renal, feocromocitoma

» Estudio genético
» Oftalmologia

+ ECOrenal

* RM cerebral

Ataxias hereditarias
espinocerebelosas

Ataxia asociada a otros sintomas segtin el tipo de
SCA. Herencia autosémica dominante o recesiva

+ Estudio genético (paneles o exoma)

Ataxia-telangiectasia

Ataxia troncal progresiva, apraxia oculomotora,
regresion cognitiva, telangiectasia conjuntival y en
cara, inmunodepresion (infecciones de repeticion),
patologia hematoldgica

» | Alfafetoproteina
< IGAZE/GR)

» Acantocitosis

» Estudio genético

Niemann-Pick tipo C

Ataxia asociada a apraxia oculomotora vertical.
Hepatoesplenomegalia, regresion cognitiva

» Oxiesteroles en suero
+ Tincion de filipina en fibroblastos

Déficit de vitamina E

Ataxia, hiporreflexia, trastorno de sensibilidad
vibratoria, disminucion de agudeza visual

» Niveles de vitamina E
+ Estudio genético TTPA

Ataxia cronica recurrente

Ataxia episddica
*Tipo1
+Tipo2

« Tipo 1: episodios recurrentes de ataxia, disartria,
temblor, vision borrosa. Duran segundos

» Tipo 2: desencadenado por ejercicio, estrés,
emociones. Duran unas horas. A veces asocia
hemiplejia 0 migraiia

Estudio genético
» Tipol: gen KCNAL
+ Tipo 2: gen CACNAIA
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Figura 1. Algoritmo diagnéstico de la marcha balanceante de instauracién aguda

Historia
Examen fisico

- Fiebre - Debilidad simétrica
+ Dolor muscular + Dolor en las extremidades inferiores y en la espalda
- Rechazo de la deambulacion - Signo de Lasegue
+ Reflejos osteotendinosos normales - Arreflexia
. Sensibilidad normal « Disfuncién autonémica
- Posible paralisis respiratoria
l + Posible afectacion de pares craneales
- Posible afectacion sensitiva
Miopatia aguda |

|
1 |

Neuropatia aguda

- Analitica sanguinea: hemograma, bioquimica,

CK (2 veces el limite superior), perfil hepaticoy l
renal, PCR, coagulacion, gasometria - . P
Serologias + Analitica sanguinea: hemograma, bioquimica
Aspiraio nasofaringeo con CK, perfil hepatico y renal, PCR, coagulacion,
asometria
- Tira reactiva de orina y sedimento (posible & .
mioglobinuria) " serologias
€ « LCR: disociacién albuminocitolégica
l - EMG/ENG
+ Miositis virica: antecedente de infeccion por Influenza l
(especialmente B), Coxsackie, VEB, VVZ, sarampion y VIH . Sindrome de Guillain-Barré
- Piomiositis bacteriana (S. aureus, Streptococcus, E. coli, - Enfermedad de Lyme (normalmente asocia dolor)
Yersinia)

« Miositis parasitaria (triquinosis, cisticercosis,
toxoplasmosis)
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