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Prélogo a la versidon en espafiol

fiNo es posible diagnosticar una enfermedad que no
se conge, como no es posible curar lo que no se
diagnostica
Congreso de Rehabilitacion,
Puerto Vallarta, 2007

No puede negarse el valor deya escritoen el idioma espafidobreel sindrome postpolio (SPPpero la

presente obra estoy seguro gper ser muyompleta y exhaustiva, ademas de que retoma practicamente toda la
literatura producida hasta el momergera de gran utilidad para los lectores interesados en la problemética que
toca vivir a las personas que afios atras fueron afectadas por le pdioyniglie frecuentemente enfrentan la
incomprensiéon por parte de los profesionales de la salud que desconocen el padeEnsecdnisas y Sus

efectos en el bienestar de quienes lo padecen, asi como el tratamiento que puede brindarseles para que contindien
su camino con la mejor calidad de vida posiBia la poblacién hispano parlaném particularesta traduccion
representaademasno sélouna posibilidad massino una gran posibilidagara el conocimiento y la difusién de
informacidnsobre el SPPRrecisamente en espafiol.

Por lo que respecta al contenii®la obraquiero en primer lugar destacar el reconocimiétitoque hacen los

autores de que, si bien 8PP es el mas grave, a la vez que el menos conocido, de los trastornos de salud que
legan a sufrir |l os pacientes afectados por la polio
p ol i o mesadécir, gue sades el Unico riesgo glles enfrentan o pueden enfrentrego de haber padecido

esa enfermedathmentablemente

Quiero resaltar tambiéla afirmacion de los autores relacion a quegara elcorrectodiagnosticodel SPR es
necesari a, entre otras cosas, | a A p easicoindatexchisionde de |
otros padecimientos que podriger la explicacién ddichos sintoma®n cuyo caso, y para ser descartadstos

deben primero ser tratadgsposteriormente valoradof quesueleimplicar un periodanas o menos largo,
dependiendo de cada caso. Esta vigi@tactg poneen entrediho cualquier diagndstico emitidmon base en la
observacion del paciené un periodocorto, 0 basado en un par de revisiones y un par de pruebas clinicas o de
laboratorio, lo cual, dicho sea de pas®riatan poco confiablecomo quiengarantice poder hacerlo
correctamente de esa manera

Otro punto que quiero resaltar es el relativo a la importancia de grepéal paciente, y no sélo el profesional de
la salud, esté debidamerméormadocon respecto al riesgo que enfremiasu calidad dafectado pr la polio.

Por otra parte, aprecio mucho que los autores aborden en esta obra el tema, siempre controversial, relativo al
ejercicio parael paciente pospoliomielitico, y mas aun que hagan énfasis en la importancia de que un programa
de ejercicios parastos pacientesi ha de serles Gtillebe ser individualizado y partir siempre de una valoracion
especifica de cada uno de los musculos que pretendan ser trabajados

Me complace también ver la importancia que los auttwasedera los cuidados que l@nestesidlogos deben
tener cuando aplican anestesia general a un pacientpgliostielitico, y les hagan ver los efectos indeseables
que éstgpuedeener en ellos; en su musculatura y su capacidad respiratoria.

Aplaudo también el que los autores rescda controversia en relacion a la Polio-péoalitica, como un posible
antecedente del SPP. El tema, si bies@a@onsideraanjado, considero pertinente que se mantenga en la mesa
de discusion.

Por otro lado, debo calificar de muy sensatxgrtadcel comentario de los autores en relacion al hecho de que
fiLas normas relativas a la medicién del peso corperapleadas para el publico en gendeimayoria de las
veces son inadecuadas para aquellos que tuvieron poliomiglisigecto que muy probalfente pasan por alto
los Médicosen general, e incluso Id&utriélogos al hacer su evaluacion ponderal de estos pacientes.

fiNo hay, hasta el momento, investigacion alguna que demuestre la eficacia de medicamentos en el proceso de
neuroprotecciém el cud, segln logpropios autoreg, u Nt o cambic yladysgisicidn de nuevos habitos, con
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realizacion de actividad fisica, como una forma de ahorrar un gasto innecesario d®,eserigfalas Unicas

medidas terapéuticas para tratar el SPP. Estaes&sindul a fimal a noticiad que entr
resaltarla, por la importancia que involucra, tanto para los pacientes, como para los investigadores de la ciencia
médica, interesados en el tema.

Particularmente por estos puntos que aqui resaliogue sin menospreciar el valor elala obra en su
conjunto, agradezco a los autgrentoel trabajo realizado, como su anuencia para la reproducciérdéotal
misma asi comoagradezcal autor de la traducciéal idioma espafio{cuyo nombre seaomitido aqui, a
solicitud expresa de él mismq@)or otorgar a la Organizacion Mexicana para el Conocimiento de los Efectos
Tardios de la Polio, A. C. (OMCETPAC) su autorizacién pardaisaresta edicion.

Me permito hacer estos agradecimientos en nerdbrtodos los hispadectores interesados en el tema, de los
profesionales de la salud, de las personas afectadas por la polio y del mio propio, asi como de las asociaciones
gue enlisto a continuacion:

A Asociacion Postpolio Madrid (APPM)

Organizacion Mexiana para el Conocimiento de los Efectos Tardios de la Polio,(BMICETPAC)
Asociacion de Polio y Pogiolio de Catalufia (APPCAT)

Asociacion Gaditana de Personas con SindromeHRriist (AGASI)

Asociacion de Afectados de Polio y Sindrome de-Polsb de Castilla y Ledn

Asociacion Valenciana para la defensa de afectados de polio y Postpolio (ADUNCITAS)
Asociacion PoliePostpolio Argentina (APPA)

D > > > D> D

Aprovecho para expresar mi reconocimiento a todas las instancias brasilefias involucradas en el tema del SPP,
por todas las actividadegue han venido realizandg que constituyen una muy loable labdntre esas
actividadesgquiero destacar el haber logrado que la OMS asignara alfs&deligg el G14, en la version 10 de

la Clasificacién Internacional de Enfezdades, accion que sin duda alguna beneficiara a los afectados de polio,

no sélo de ese pais, sino de todo el orbe.

No menos digno de mencionarse es el esfuerzo que estan realizando para generar una base de datos de las
personas afectadas porlapolie Euer zo que responde a |l a clara visi-n
obtener informacion sobre la prevalencia de casos para comprender mejor la evolucion tardia de los cuadros de

poliomielitisodo, y que t al odesiosphiees derhdbla higpana.t r at ar de ¢

Considero incuestionable el hecho de que, como pais, Brasil es pionero y un digno ejemplo a seguir por otros
paises en los que es, ni menos necesario, ni menos urgente, tomar cartas en el asunto de manera responsable ¢
inmediata, en torno a la atencién de quienes sufren hoy los efectos tardios de la polio.

México, D. F. Enero de 2010

Sergio Augusto VistraibDiaz
OMCETPAC
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Prefacio

En las ultimas tres décadas se vienen observadofmé@uentementalrededor del mundo que muchdss los
individuos que tuvierota poliomielitis paralitica desarralh décadas mas tarde, un conjunto de problemas de
salud como fatiga excesiva, dolowscuar y articular yuna nueva debilidad musculdste Gltimoel mé
alarmante de toddes signos y sintomas

En ladécada déos 70,a causa ddos pocos articulosrelaliteratura médica sobiasalteracioneseuroldgicas,
la postura d los profesionaledela salud fue de escepticism, paraconplicar madas cosasede conjunto de
sintomas a tenianonbre Y sin nombre, o existela enfermedadSblo en ladécad delos afios80, después del
conocimiento de lhistoriade millaresde personas colos msmossintomas effiasela tardia de lgpoliomielitis,
la comunidadnédicaadqt6 elnombre de Sindrome Pe&t-Poliomielitis (SPP).

El sindrome Psi-Poliomielitis, sin embargo no fue un nuevo descubrimientos sintomaduerondescritos por
primera vez en la literatura médica francesa en 18@h jaliteratura médica mundiaterca ddreinta y cinco
articulos fueromublicados antes di975.

En nuestrgaisla historia dela transmision autéctona deirus de lapoliomielitis fue de 78 afiosy, después de
dieciocho afios del ultimo casnuchosdelossobrevivientes estéaxperimentandtossintomas debSPP.

Hemos observadenuna forma sistematica que el SPP esreatidad erBrasil. Mas de cincuenta por ciento de

los pacientes atendidos en nuestro servicio con historia previa de poliomielitis presentan una nueva debilidad
muscular, acompala deotros signos ysintomasmuchas vees denaturalezdimitante. La caacterizacionrde

esa entidad exig un cambio en la forma de atencion a sgtacientes, sob ura forma estandarizadaon el
compromiso de equipomédicos multidiciplinarios. Hemos encontradgue este pacientes en diferentes,
presenta caracteristicapropiasqueprecisan ser mej ertendidas ytratadas.

El conocimiento ha sido propiciado a partir de la implementacion del servicio especifico en la Clinica de
Enfermedades Neuromusculares en UNIFESP / EPM y reuniones informativas regulares para los. i2eiente
estas reuniones y con el compromiso-@getivo de los pacientes ha surgido la creacion de ABRA&G®ciacion
Brasilefia de SPP.

En este moment@nel proceso del conocimiento del SPP en nuestrq |aaisteracciény cooperacion entria
Universidal Federal deSaoPauloi Escuéda Paulistade Medicimi Departamento de Neurologid\gurocirugia
Departamento de Investigacion de Enfermedades Neuromuscidanbsilatorio de SPPa Secretaria de Estado
de Saludi Coordinacién de Control de Enfermedadle€entro de Vigilancia Epidemiol6gica Division de
enfermedades diansmision Hidrica y Alimentia, de la Secretaria de Salud d&unicipio de Sao Paul®d
Coordinacién de Vigilancia en Salud Centro de Control yPrevencion de Enfermedades y la Asadiac
Brasilgia de Sindrome Po$toliomielitis, ha permitidola elaboracién de este manuqle representara una
importante contribucion para @nocimiento del SPP y su tratamiento.

Acary Souza Bulle Oliveira
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1. Introduccion.

Las enfermedades neurorukares representan un grupo de afeccionesoprometen a la unidad motoes,

decir, el cuerpo celular de la neurona motora inferior, 0 su prolongacion, la unién neuromuscular o el tejido
muscular. Dentro de las enfermedades neuromusculares, se mrclestesionede la motoneuronajue son
condiciones en las cualbkayalteraciones morfoldgicas o bioquimicas que ocurren en el cuerpo de la neurona. La
lesibnneuronal motorae caracterizpor el compromiso del cuerpo celular de la neunomdora inferior (NMI).

Las principales enfermedades s@oliomielitis anterior aguda (Polio), atrofia muscular espinal progresiva
(AMEP) y enfermedad de la neuromatora (DNM).

El sindrome pst-poliomielitis (SPP) es utrastorno neuroldgico, dentro delpitulode losefedostardios de la

poliomielitis, caracterizadgor una nueva debilidad muscular y/oigat muscular anormal emdividuos que
tuvieronla poliomielitis aguda, muchos afios antesSEPse encuentra en tategoria de las Enfermedadels

motoneurona (neuropatia motora) en virtudde que las caracteristicatinicas e histol6gicasstin intimamente
relacionadason disfuncién de las neuronas mosoirgeriores

2. Poliomielitis anterior aguda
2.1. Aspectos historicos

Es conocida la ocurrencia espadica de la pamielitis desde la antigliedad. Segin Maynard (290®hepherd
(1976), la poliomielitis es una enfermedad gu®bablementseremontaa la fecha de 1600 A.C., de acuerdo
con un hallazgarqueolégicola EstelaEgipciade Rumagconsiderdo por los estudiosa®omoel documento n&
antiguo de la poliomielitis, qupresentda figurade uhombre con atrofia y acentuadoatamento delmiembro
inferior derecb (Figura 1).

La primera tentativa de una descripcién clinica aparece en la sezlinim dellibro deMichael Underwood,
en 1789, referente a las enfermedades de los,mi@odela poliomielitis fue atribuida a la denticiénayun mal
funcionamientantestinal.

Unade lasprimeras descripciones clinicas de la enfermedad fue hechdepwe, en 1840. Charcot y Joffroy
describieronlas alteraciones patolégicas en las neuronas motoras del asta anteriormgelula en la
poliomielitis, en tanto, el profesor sueco Medin, da la descripcide las diversasformas clinicas € la
poliomielitis al relatar una gra@pidemiaocurrida en epais nérdico, @1887.

Figura 1 Estela Egipcia de Ruma. 1600 A.C. que se encuentra actualmeepteel Museo Carlsberg
en Copenhague, Dinamarca
Fuente: Disponiblern http://en.wikipedia.org/wiki/History_fo poliomyelitis
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Las primeras epidemias de poliomielitis ocurrieron en Europa, a mediados de los afios 1800, en Inglaterra, y en
América del Norte en la década de 1890, en los Estados Unidos. Charcot y Joffroy describirian la paralisis flacida
causada por @lafio de las células del asta anterior.

En 1905, Wickman reconoci6 que la infeccion asintoméatica y la transmision ocurren por via del tracto intestinal,
dando importancia a los casos abortivos y no paraliticos en la diseminacién de la Enfermedad.

En 1908 Karl Landsteiner y Erwin Popper descubririan que el agente infeccioso era un virus, que fue
identificado en 1930. Ya en 1909, Landsteiner y Popper demostraron la etiralgiaocularon una suspension

de médulaespiral obenida de necropsia de ga®o fatal depoliomielitis en un grupo de primatdos macace
presentaron un cuadro tipico de parafisisida.

En 1948, John Enders, Weller y Robbins conseguirian cultivgsodibvirus en tdgo no nervioso y, en 1950,
descubriara accioncitopatogérga delvirus sobrelas célulasultivadasin vitro; a partir de etonces lostres
serotipos fueron reconocidos. Estwmllazgospermitiran el desarrollo para la elaboracion de las vacunas con
virus inactivado de Salk y con el virus atenuado de Sabin.

El presidente de los Estados Unidos, Franklin D. Roosevelt, que contrajo la poliomielitis tardia, a los 39 afios de
edad, erl921, patrocinda investigaciorde la poliomielitis, y creé eCentro deHidroterapia par#osindividuos
conhistoria de poliomielis en Warm Springs éBeorgia quemés tade fue llamado Fundacidsacional parda
PardlisisInfantil, y que presentaba dos propuestas de takrajtamiento & la poliomielitis y desarrollo de la
vacuna. Estinstitucion provey6 smortefinancieroparalas investigacionesobrela poliomielitis

JonaskE. Salk fue eprimeroen tomar ventajae los descubrimientos de Endersug solaborares. La vaoa
parenteral de Salk con poliovirus inactivado con formalin& fue declarada segura y eficazl® de abl de
1955.

Albert B. Sabin desarrollfa vacwna oralcon elpoliovirus atenuado que fue probad&forma masiva y con
bastante éxito, en la Uni@oviéticay en el este Europeo, fahal de losafis 50.

Las vacunas producirian una gran declinacioradmliomielitis a partir @ la mitad de la décadkelos 50. La
incidenciade la polomielitis paralitica decrecié en I&stados Unidos de 20 000 casosnenos de 10 casos por
afio. Conlas campafias de vacunacion enankserradicacion dgboliovirus fue alcanzada en la mayor parte del
globoterrestre.

En Brasil, en el afio de 1980, fue adoptada como medida de control de la poliomiditigliEcionde las
coberturasracunales por medio de campafias de vacunacion en masa, en todo el territorad, néidimdmdose
la vacuna oral Sabin, en dpsriodosanuals, de un solalia cada,dirigida a nifios d@®-5 afios. La disminucion
de casos fue observadsi para eBrasil, de 1280casos en 1980, a 122 en 1981; eeshdo deSao Paulo, de
101 casos en9B0, a 7 en 1981. Eitimo caso dgoliomielitis en eEstado deSaoPaulofue registrado en 1988,
y en Brasil, er1989.

En 1994, el pais recibide la OMS el Certificado de Erradicacide la Transmisién Autdctona dBbliovirus
Salvaje en las Américasgafirmando su compromiso reantnrer altas coberturas vanales y ua vigilancia
activa de todocuadro de paralisifacida aguddPFA), conla finalidad de identificar inediatay precomentela
reintroduccion delpoliovirus salvaje, yde la adopcién demedidas de control oportunas para impedir su
diseminacién

La poliomielitis fue, durante muok afios, una enfermedad que depdsdamente en nuestro paf@notambién
entodoslos paises del mundo, un gran nimero de personas con secuelas
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2.2. Nomenclatura y definiciones.

La nomenclatura Poliomielitis tiene como origen dos términos griegos, aesr , i 6ao@do [pol
fcolUa@do méildelelssif i Fo( Aitiso = inflamaci - -n. Por tant
resultante d la destruccion de las neuronas motoras localizadas en ehtstiarde lamédulaespinal conocia

con eltérminotécnico dePoliomielitis Anterior Aguda

En 1905, la poliomielitis era denominada corimfermedadie HeineMedin El nombre fue propuesto por Ivar
Wickliam, por el hechale que JacobVon Heine, ortopedista aleman, tepizblicado,en 184, una descripcion
de la enfermedacbrrelacionande alas alteraciones de la neuramatora inferior del astaanterior @& lamédula

y Medin, en 1887demostréla cadea epidemioldgicaen casos de pardlisiafartil en los alrededores de
Estocolmo. La pliomielitis recibié dras denominacionesomo pardlisis infantil (PI), mielitis de las astas
anteriores pardlisis de la mafiang es comunmente llamagalio.

2.3. Etiologia

La poliomielitis es causada por virus que pertenece al grupo RNA y esta ftudadamiliaPicornaviridae
(pico= pequefio), &ero Enterovirus.

El poliovirus es una pequefia particula icosaédrica, constituida por apenas cinco difeeentesoléculas
cuatro proteinas de capside (ViP4) yuna copiade RNA gueunciona como RNA mnsajeo.

Sontres seotipos depoliovirus (1,2 y3), dendo el tipo 1 el que msdrecuentemente causaba enfermedad
paralitica, en endemiasepidemias, eguarto al tipo 2 es el mgvirulento.

El hombre es el Unico huésped natural glalovirus, yla transmisionde la enfermedad pueder direta de
persona a personaja fecaloral, por medio de secreciones orofaringeas de personas infectattagorona
indirecta por medi de objetos contaminad@dimentos agua contaminados con heces de enfermpsntadores,
1 a6 semanas despuds la infeccién

La boca eda principal puerta de entrada, pudiéndose aisleirgd 24 horas después den&ccion. Después de
esta fase elirus seestablece en dgjido linfoide del intestino y puwe sercultivadoa partir ¢ las heces del
individuoinfectado.

Es importante redtar que el periodo de transmisibilidad puede irseide 7 a 10dias antes de la aparicion de
las manifestaciones clinicas.

La susceptibilidad de la infecciées general, pero solamentedel 1% a 2% de los individuos infectados
desarrollan la forma paralitica. Probablemente, la razén para que solamente un pequefio porcentaje de los casos
desarrollen un cuadro paraliti@stéinfluenciado por la cantidad de virus y su neurovirulenicia factores

genéticos del huésped y dekus, que influencian el crecimiento la rapida velocidad de la respuesta
inmunolégica.

2.4. Distribucion geografica

La poliomielitis es una enfermedde distribuciéruniversal En las areas urbanas, srdensamentegbladas, es
masprevalente.

En las zonas templas,la transmisiérdd poliovirus es mé importante durant@s mesesalientes de verano y
otofio, diminuyadoen los periodos nefrios.

En las &reas tropicada transmisién depoliovirus no presentaaviacion estacionalefinida Sn embargo, en
algunagegiones parece ser mayor epetiodo @ lluvias
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2.5. Patogenia

Los poliovirus presentan elevada infectividad, y colonizahOfl% @ losindividuos susceptibles que entren en
contato con ellosEl compromisaneurolégico @ la infeccidn por el poliovirus esmaexcepcidn ocuriendo en

1 a 1,6% € los casos. En mad 90% ce los casos la infeccion es inaparente. Al penetrar en el organismo del
hombrepor via oral, elpoliovirus alcanzda orofaringey el tubo intestinaldondeprolifera e invaddos tejidos

linfaticos regionals principalmentelas amjdalas yPlaca de Peyer, y el virus comienzaapareceen la
orofaringe y &sheces, con eliminacioviral hacia el ambiente y upeliodo de virema menor, durantel eual

tejidos del sistema reticulendotelial son alcanzados. En algunas personas, después de esta fase hay una segunda
viremia, también llamada como viremia n@y que se caracterizdinicamentepor sintomasnespecificos. Esta
proliferacionconfierea los infectados anticuerpos protectqrestodala vida. La inmunidad es especifica al tipo

devirus causantele la infeccion

La llamada etapa neurolégica ocurre en uno de cada mil individuos susceptilaleayasion del Sistema
Newioso Central (SNC) se da patia neuonal o hematégena. Easta etapapcurre una proliferacion
intraneuronal devirus, en particular en las mateuronas, y eluadro clinicodepende del numero de células
nerviosas alcanzadas. 4.primerossintomas de la&nfermedad surgen cuando hay por lo menos 60% de las
neuronagsorrespondientes a weterminadgrupo muscular comprometido

Aunque la viremia parece ser ufactor importante parda entrada delpoliovirus en el SNC, estudios
epidemiol6gicosy experimerdlessugeren que epoliovirus estambién capaz de diseminarse en el SNC
nenios periféricos y cranealgsresumiblementporvianeural.

2.6. Aspectos clinicos

Las manifestaciones da infeccion por elpoliovirus pueden presentarse coma@drosinaparentgscuadros
paraliticos y muee. Se estimague la proporcionde casos inaparentesn aquellos reconocidos clinicamente
varia entre 60:1 4000:1.

Son reconocidasuatro formas clinicas el la infeccion por eboliovirus inaparente,abortiva, meimgitis
linfomonocitaria yla forma paralitica.

La forma inaparente es responsable3fed5% e los cuadros gdamente es recowr@a por el aislamiento del
poliovirusen las heces y orofaringe, asi como poawwhento d los anticugosséricos

La forma abortiva ocurre ed-8% e las infeccionessendo el periodo de incubacién entre el inicio de la
infeccién alinicio de los sintomasusualmente de 1 a &as, pdiendo llegar & dias. El cuadro clinico es
caracterizado posintomas inespecificos: fiely dolorde cabezaddor de garganta, anorexjapatia vomitos

dolor abdominal ydiarrea. La Enfermedad abortiva no es indistinguible clinicamente de otras enfermedades
virales y el diagnéstico desta forma d infeccion es a través del aislamientowiels.

Menosfrecuentementda poliomielitis puede evolucion@ono una meningitis aséptica, auguadro clinico es
indistinguiblede las meningitis virales cdiebre,cefalea, y signos de irritacibn meninga@gidez dela nuca.

Sdamente una de da 200 infecciones por elrus ¢ la poliomielitis resulta en uruadroparalitico. Desde el
inicio de la infecciénhasta elnicio de la paralisipuede durade 4 a 1@lias, aunque puede ser mea@rdias y

llegar hasta 10s30. Cerca de50% ¢k los p&ientespresentan un cuadro progresivo desdmielo del cuadro
febril a la pardlisis, aungues demaspacientegpresentan un curso bifasico csimtomas clinicqscomo en la
fase abortivacon unintervaloasintoméaticale 3 a Sdias y posteriormentéa aparicion de la deficienciaotora,

junto con un cuadro febriltambién signos de irritaciGneningea.

El cuadro clinico @ la forma paralitica dsastantdeterogéneo glepene delgrado decompromiso de lanédula
espinal, tronco hdemisferios cerebles.
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La poliomielitis espinal es caracterizada por una debilidad muscular del tipo flacido, pudiendo ir desde una forma
selectiva de algunos grupos musculares, a cuadros de paraplejia y cuadriplegia, siendo los miembros inferiores
los mas frecuentementdeatados.Generalmentegen las formas de compromiso espindds paralisis son de
distribucién asimétrica, sin embargo, ese patrén no es obligatorio. Los reflejos miotaticos srredens
inicialmente y posteriormentese tornanhipoectivos o incluso quéar abolidos. Lahipotoniase encuentra
invariablemente en lasiembre afectadcs, en loscuadrosparaliticos.

El compromiso bulbar ocurre en el-18% de los casos. El término indica el compromiso motor de los nervios
craneales y los centros de contre$piratorios y circulatorios. Un cuadro de encefalitis también puede ocurrir
aunque sea una forma bastante rara y grave de la infeccidn yaaltaumortalidad. En estos cuadros tenemos
disturbios de conciencia, alteraciones autonémicas y signos dedesliés vias piramidales.

2.7. Diagnostico

Aun que el conjunto de signos y sintomas compatibles con la enfermedad posibilite clasificar un caso como
poliomielitis clinica, después de la llegada de las vacunas y de su erradicacion en varios paisespestél su
confirmacion por malio de pruebasirolégicas De eda forma, para fines de vigilancia yara mantener
erradicadda poliomielitis, fueronestablecidaalgunas importantes definiciones

Caso supuesto:

Todo caso daleficienciamotora flacida,de inicio subito, enmenores de 15 anosdependientementde la
hipotesis diagndstica de poliomielitisup diagnosticale poliomielitis, en personas de cualquier edad

Caso confirmado:

Todo caso deardlisisflacida aguda en que hay aislamiento diopus salvaje en muestras de heces del caso o
de alguno de sus contactos, independientemente de haloesexuelas, después de 60 diasidieio de la
deficienciamotora.

Caso de poliomielitis compatible:

Todo caso de paralisis flacida aguda quéuvo recoleccion de muestras de hecesigpresentd secuelaslos
60dias o evoluciond hacia la muerte o present6 evolwtiditadesconocida

Caso descartado (no-poliomielitis):

Todo cas de paralisis flacida aguda con resultado negativo paralieVirus salvaje en las muestras de heces
colectadasportunamentegs decirhastal4 diasdespuéslelinicio de la deficienciamotora.

Caso de poliomielitis asociada a vacuna:

Todo caso de pardlisis flacida aguda en quieohaislamiento del virus vacah en las muestras de heces y
presencia de secuelas compatibles con poliomielitis, 60 dias después del inicio de la deficiencia motora.

Los examenesomplementarioso sonlo suficientement@specificos pareonfirmarel diagnosticoteriendo en
cuenta que las alteraciones hematoldgicas y del liquidéfalm-raquideo en la poliomielitis no son
patognoménicas de la enfermedad

En lafase aguda al la poliomielitis en sdforma meningea temos alteraciars del liquido céfalo-raquideo

(LCR), conaumento d lacelularidadsuperior a 10 e inferior a 200 células pore, pudienddnicialmente haber

un predominio de polimorfonucleares, posteriormente ddinfocitos y monocitos. EILCR se torna normal
despuésde unas semaas delinicio de los sintomas neuroldgico$tro examen que puede auxiliar en el
diagnostico del cuadro paralitico de la enfermedad es la eletroneuromiografia (ENMG) que permite mostrar,
semanas 0 meses después la instalacion del déficit motor, un patrén de rarefaccién de las unidades motoras y la
aparicion de potenciales gigantes, pero sin alteracion de las velocidades de conduccién sensitivas y motoras.
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2.8. Diagnostico laboratorial
2.8.1. Aislamiento viral

Los virus de la poliomielitis puedeser aislados precozmente, effdse agudaalla enérmedad en la orofaringe,
asi como en dICR. Se sabe que cuanto mas precozmsedecolectadel material mayorseréla oportunidad de

que elvirus sea aislado, sin embargo, el materias adecuado para el aislamiento viral das muestras de
heces

La eliminacidénviral através @ las heces ocurre desdergtio de las manifestaciones clini¢agshasta2 meses
despuésaunquesxiste magr posibilidadde aislamient@n lasprimeras dosemanas.

La prueba de rutina diagnéstica ycetcimiento delirus en cultivogle células detectagmr el efecto citopatico
y confirmado por pruebas de neutralizadi@ripo-especifico.

Esde fundamentamportanciadespués dalidentificacion depoliovirus la caracterizacion intratipicé través
de eta técnia de secuenciamientmolecular,se puede diferenciasi un virus es salvaje o vagcal, lo que
también apoyéos estuibs epidemioldgicos;uyo propdsitoesla erradicacion de la enfermedad.

Otra prueba que puede utilizarse para el diagnostico es la ggarotjue, a través de una reaccion de
neutralizacion o fijacion de complemento, sefiala un aumento de cuatro veces o mas del titulo de anticuerpos
después de un intervalo de tres semanas.

A partir de 1990, Iserologiaen Brasil dejo de ser utilizada consgporte diagndstico dpoliomielitis, debido a
la aplicacion en n&a dela vacuna oral ya que resiikn elevados titulos danticuepos pardos trestipos de
poliovirus en la poblacigrdificultandola interpretacionie losresultados.

2.9. Diagnostico diferencial

Varias condiciones clinicas pude ser responsables por los cuadros paraliticos aglatossindromes
poliomieliticos, cuadros asociados a un compromiso de la neurona motora, pueden estar asociadas tanto al
poliovirus(salvaje o vacoal) comotambiéna otrosenterovirusno polio.

En cuantoa los demas diagndsticos diferencialeg destacarel Sindrome de GuillawBarré, la mielitis
transversala neuropatia podliftérica, elSindrome de Hopkinda paralisisfacial periférica, elbotulismo,la
plexitis braquial,la neuropatia periférica traumaticafinalmenteos cuadros alérgicoguellevan muchas veces
aimpotenciafuncional.

2.10. Profilaxis

El control de la poliomielitis fue logragein duda algunaen funcién del desarrollo de lsacunasia del virus
inactivado (Salk) y la del virus atenuado (Sabin).

La primera vacuna en ser autorizada fue la desarrollada por el Dr. Salk y sus colaboradores, en los inicios de
1954. Estos autores inactivaron el virus a través de la incubamidarmalina, con la conservacid@® su poder
antigénico. La vacuna es administrada por via intramuscular o subcutanea y la inmunidad desarrollada por esta
vacuna es esencialmente humoral y con apenas dossdpsieda verificar niveles de anticuerpos peatores.

Por ser un producto con virus muertos, esta vacuna inmuniza exclusivamente al individuo vacunado, no habiendo
diseminacion del virus a sus contactos.

La vacuna de virus vivo atenuadtesarrollada por Sabin fue autorizada en 1962, y fue deadadlltravés de

pasossucesivo®n cultivos de célulason pérdida de la neurovirulencia y la conservagcitamtode la capacidad
de infectar el tracto intestinal, cordel poder antigénico.
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La vacuna, empleada en forma rutinaria y en campafias, cortiogpglobal de salud publica de control de la
poliomielitis por la Organizacion Mundial de la Salud (OM8)ha utilizaden la mayor parte del mundo, por
ser considerada eficaz, de inmunidad duradeda, bajo cost@n laaplicacién en mas#@unquees camsiderada
segura y poco reatogénica, por estar hecha con abaermuados, puedgor mutaciongenética, causala
enfermedad efos receptores @nsus contatos. Se observain embargpunriesgo minimo de 1 (Qrcaso ara

cada 2600000 doss aplicadaq1/500 mil en la primera dosis y 1/13 millones en las dosis subsecuentes),
verificAndose quecuarto mas se aumemtia cobertura € la vacuna Sabin, ademéde que se controla el
poliovirus salvaje, ngése disminuye @iiesgo de casos@sados a la vaaa.

2.11. Programa de erradicacién global de la poliomielitis.

En 1985, la OrganizacionPanamericana di&a Salud tom6 como decisiéerradicarla poliomielitis de las
Américas. En 1988, esta misma decision fue tomada por la Organikéigidlial de la Saludjuntamente con
todoslos paises dehundo, para erradicar globalmetdegpoliomielitis. Desde entoncesl nimero de casos de
poliomielitis salvaje disminuyé eB9% e tres regiones del mundéérica Europa y el Oeste del Pacifico)
actualmentecertificacas comdibres de la poliomielitis.

Las acciones de erradicacion estan basadas en 4 actividades fundamentales:
a) Mantenimiento de altas cobertueslarutina ¢k la vacaacion oral contrda poliomielitis

b) Dias nacionales de inmunizacién, danadministacion en msa & la vacunaa toda los nifios
menores de cinco afos de edad

c) Vigilanciade las paralisiflacidas agudas,

d) Vacunacién casgor casa, con la intensificacidte la inmunizaciéren las comunidades qusun
mantienen la circulacion deirus.

A partir de & iniciativa de erradicacion global, en 1988, ha avanzadoon un decrecimiento en el nimero
inicial de 125 paises paranuotal de cuatro paises en donde la circulacion del virus salvaje nunca fue
interrumpida Debido & brote existente erel norte deNigeria, otros tree paises que estabdibres de la
poliomielitis tuvieron importacionede este virus. Para interrumpita transmisiéndel poliovirus salvajelos
paisesendémicos necesitantensificarlas campafias de vacunaciénmanteneita vigilancia para agurarla
deteccidn rgpida de cualquier importacion del poliovirus.

3. Sindrome Post - Poliomielitis (SPP)

Este sindrome viergendo reconocido, desde mas de cien afios, desde cuando Charcot, en 1875, lo describid por
primera vez. $i embargo el SPP fue més conocido despuéka década dd980 cuando varios trabajos
cientificos fuerorpulicados erEstados Unidos.

En 1994, 1a New York Academy of Sciengeel National Institute of Healthrealizaron el primer encuentro
internacionalPosteriormente fupublicadoen los anales déa NYASun fasciculoespecial sobr@éel Sindrome
PostPoliomielitis - Avances la patogénesistsatame n t o decopacié al Sindrome PeBbliomielitis como
una entidad nosoldgica.

3.1. Definiciones y conceptos.
La poliomielitis fue una enfermedadnsiderada comarénica y estable yenrealidad, hay un desacuerdo en la
literaturaal definir los problemas de salud que estos pacientes vienen experimentandiasatdedia de la

poliomielitis.

El t ® Efedtostacdiodile la poliomieliti® serefiere principalmente aguelas condicioneguelospacientes
pueden presentar. Estos estan divididosestipos decategorias
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a) Sintomasgue puederser atribuidosdirectamente al dafio causado por podiovirus tles como: paralisis
residual,desequilibrio musculesquelético, retardo defecimiento deformidades esqueléticgse afetan
los miembrosjnsuficienciarespiratoriee intolerancia al frio debido a trastornos circulatgrios

b) Sintomas que resultan de ilecapacidad del cuerpo para permandondefinidamenteen el periodo de
estabilidad funcionaton el inicio de una nueva debilidad y fatigel sindrome posgpolio;

c) Sintomagesultantes de traunsecundario incluyedo neuropatiacompresiva, artrii degenerativadolores
articulares, tendinitis y bursitis

El Sindrome PogPoliomielitis (SPP) es utrastorno neuroldégico que aparece muchos afios después de la
enfermedad aguda, usualmente 15 afios @eracterizado principalmente pareva debilidad masilar, fatiga

y dolor muscular y articular. Menos comidnmente, el sindrome incluye dificultades respirattelasidgglucion
atrofias muscularesietolerancia afrio, entre drossintomas

3.2. Epidemiologia
Innumerablesestudos vienenintentando estimar la prevalenciade esta enfermedadsin embargp debido las
diferentes definiciones ynetodologias aplicadas en cada w®ests estuibs, la prevalenciaviene siendo

estimada entre 22 % y 80% entre los pacientes que presentaron poliomielitic@éfabla 1).

El periodo de estabilidad funcional es también variable en los estudios, el menor periodo encontrado fue de ocho
afios y el mayor de 71 afios colmanuestra lanismatablg de donde se puede obtenaa media de3afios

Tabla 11 Prevalegia de los sintomas de SPP y periodo de estabilidad funcional de la poliomielitis aguda.

Referencia Prevalencia (%) Periodo de Estabilidad
(afos)
Ahlstrom e Karlsson 80 20-40
Aurlein et al. 22-285 20-45
Bartfeld e Ma 28,5 -
Dalakas - 24-30
Ivanyi et al. 25-85 (60) -
Johnson et al. 78 -
Jubelt e Agre 28,571 64 35 (8-71)
Julien et al. 25-28 25-40
Kling et al. 60-80 -
LeCompte 25-40 40-50
NINDS 25 10-40
Oliveira e Maynard 68 30,2
Quadros, Oliveira e Silva* 77,2 38 (18-69)

Fuente: Bouza C, Munoz A, Amante JM. .
Nota: * Datos no publicados.

3.3. Factores de riesgo

Hasta el momento son desconociduex,o algunos estudios algunos factores de riesgo,:com@redad en la
fase aguda de la enfermedad, sexo femenino, gravedad del cuadroimwial, el grado derecuperacion
funcional, duracién delperiodo de latencia desde el cuadro agudo de la enfernmeddalel inicio de la
recuperacion, aumento de la actividad fisica, uso de ventilag@dnica en la fase aguda de la enfermedad,
hosptalizacion, afio de la infeccion agugagesenciade ddor muscular asociado al ejercicjotipo de secuela
residual.

Hay una asociacititecuentesntrelas manifestaciones del SPRIyaumentale peso rdaente.
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3.4. Fisiopatologia del Sindrome Post-Poliomielitis (SPP)

Para entender la fisiopatologia del SPP, se hace necesario recapitular lo que ocurre durante y después de la
invasion del poliovirus al sistema nervioso central, durante la poliomielitis paralitica.

Poliomielitis Paralitica Aguda

El poliovirus tiene una preferencia por lastoneuronagsiel astaanterior & lasregiones cervical y lumbale la
médulaespinal, que puede resultar en la mueresnde esas neuronas motoras. Seguido de larteak las
células del astanteror, se producda degeneracionvalleriana(proceso degenerativo en la porcion distal a la
lesién) ylas fibras musculares asociadas asesauronasquedanfihuérfanas (denervadas), resultando en
debilidad. La localizacion y el gradie paralisis dependen de lacalizaddn y de la gravedadde la lesién
neuronal.

Estudos recientementeealizados,han confirmadolos resultadospor Bodian (1949) y demostradoque el
compromiso dekistema nelwso central es madifuso que simplemente la region de las neuronas mot@as.
observartambiénlesionesen la sustancia gris intermexdy posterior de la médula espinglocasionalmenten

los gangliosde laraiz dorsal. Etroncocerebral, la formacién reticularlg mayoriade los nicleos @ los nervos
craneanos puedeser compometidos, como también el nicleo y vermis cerebelar, region del tdlamo e
hipotalamo. En la corteza cerebral, las lesiones neuronalegeseralmente leves y restringidas al nucleo
precentral, talamohipotalamo y al globo palido. Légura 2 presenta undlustracién del dad difuso del
poliovirus

Clinicamente, la poliomielitis paralitica puede ser dividida en dos formas que puedstircoexi

Precentral  @yrus.

‘Roof nuclei
o cerebellum

Reticular  formationy

Figura 21 Esquema ilustrativo de la distribucion de la lesion por el poliovirus.
Fuente: disponible enitp://pathology.mc.duke.edu/neuropath/CNSlecture2/polio.jpg

Poliomielitis espinal

Esta condicién es caracterizada por paralisis flacida de los musculos inervados por las neuronas netoras de |
médulaespinal, que es el tipo mas comin de poliomighitiglitica. Amenos que la paralisissseompletala

paralisis es asimétrica. koniembros inferiores son generalmente mas afectadels membros superiores y
eltronco.
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Poliomielitis bulbar

Esta condicion produce dafio de las neuraleas formacion reticular yok nicleos @ los nervios craneales del
tronco cerebral, y que puedssultar erdisfagia,disfonia, debilidadacial, voz nasal, regurgitacion de liquidos a
través de la nariz, debilidat® los musculogsternocleidomastoideo y del trapecio, dificultad en la mastigacion
incapacidad para deglutir o expulsar la saliva ysasreciones del tracto respiratorio. Elsm@reocupante
impacto @ la pdiomielitis bulbar es la insuficiencia respiratoria, debido al compromiso del puente (central). La
disfuncién del sistema auténomo puede ocurrir produciendo aridg@néhaca una irestabilidad de la presion
arterial y problemas de la funcién vesical e intestinal.

Recuperacién de la poliomielitis paralitica aguda

La mortalidad en la poliomielitis paralitica aguda es generalmente dglmidapromiso respiratorio o bulbar. En
aquells quesobreviven a la enfermedad aguda y tienen recuperdaipardlisis permanece estatica por varios
dias 0o semanas antele unalenta recuperacibnen meses o afios. La fuerza muscudarlos muscubs
parcialmente denervados e en un periodo maximoeddos afigsel 60% ce la recuperacién ocurre en los
primerostresmeses después del inicio de la enfermedad y el 80%, prifesros seis meses. Mas alla de dato,
mejoriapuede continuadurante los dos afios siguientes

La recuperaciérde la fuera musular y elaumento d la habilidad funcional ocurrepor diversos procesos
fisiolodgicos. Estos incluyen:

1) Emision de brotetermindes

2) Hipertrofia ce la miofibrillas

3) Transformacion del tipo ddbra muscular

4) Proces ectivo de denervacion y reinervacion
5) Pladicidad

Emision de brotes terminales.

Durante el proceso de recuperacion despuda geliomielitis paralitica aguda, las neuronas motogatantes
(sobrevivientes) del tronco cerebraldg la médulaespinal puederemitir nuevas ramificaciones o brste
axonaés Se acredit@uela base fisiolégica pam brote axonal esté relacionaclinla expresion de moléculas
de adhesiorde la célula neural pdias miofibill as denervadas. Esas moléculas parecen favoesténulos
quimiotaticos alos aones termiales de las neuronas motoras sobrevivientescinas, haciendo que estas
neuronas emitan brotes axonales haasafibras muscularetenervadas. Estos brotes puedsinervarlas fibras
Ahu®r fanasodo de | o denemddssoorllacidfecchagela & la @alianielitis. El brote (o
inervacion colateral) pae restaurala capacidad de contraccide las fibras @ los misculos voluntarios vy, asi
mejorar la fuerza.

Hay evidencias electrofisiolégicas considerabialescomo la electromiografia déra tGnica EMGFU), macro
electromiografia(mEMG). Dabs morfolégicos @l musculo dansoporteal concepto de reinervacion. Los
estudos debiopsia muscular mostraran que las motonewoamanentes pueden inervar hasta ocho yeces
mas del nimero normabe fibras muscularesLos individuos con historia de poliomielitis aguda pueden
permanecer con algunas unidades motoras significativamente ampliadas llamddds motoras gigantes
(UMG) que hacen el trabajoreviamente realizadpor muchas unidades. lfmyura 3 presenta una ilustracion
esquematica deste proces
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Figura 3 - Proceso de remodelacion y plasticidad de la Unidad Motora en la historia de la
poliomielitis y el sindrome postpoliomielitis.

Fuente: Halstead (1988), cadaptaciones.
Hipertrofia de Miofibrillas

Ademas de la emision de brotes terminales, el resto de las fibras de los mulsculos inervados se hipertrofian con el
ejercicio y la actividad durante la fase de recuperacion después de la enfermedad agud#dfia lipda fibra

muscular es una contribuciébn mas para la recuperacion de la fuerza después de la poliomielitis paralitica. La
figura 3 presenta una ilustraciébn esquematica de este proceso. Como este mecanismo de compensacion
neurofisiologica es eficamn misculo puede permanecer con la fuerza normal aun después de que el 50% de las
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motoneuronas originales fueran afectadas. Diversos estudios demostraron que el area de fibras del tipo | y del
tipo lla del musculo cuadriceps en hombres con historia derpigllitis, son dos veces y media mayores que en
los controles.

Otros estudios refuerzan estos resultados. Borg y col. (1988) observaron un elevado niamero de fibras musculares
hipertrofiadas, determinadas por la electromiografia de superficie duraraectzarren el muisculo tibial anterior,

en individuos con pogioliomielitis que sobre ar gan e x c everus® a merstee mW s cul o . Gr i
(1989) demostraron una correlacion negativa significativa entre la fuerza del masculo y el &rea medisede fibras

los individuos masculinos con postpoliomielitis, esto es, los individuos mas débiles tenian las mayores fibras
musculares.

Transformacion del tipo de fibra

Se ha especulado quka transformaciorde las fibras del tipo 1l (contracciomuscular rapidaglucoliticag a
fibras del tipo | (contraccién muscular lenta, oxidativa)tes mecanismo dadaptacion neuromuscular. Grimby
y col. (1989 demostraron una correlaciéegativasignificativa entre la ocurrencialativa de fibra del tipo | y
fuerza musular en etuadricepsie mujeres con historia de poliomielitis. Ellos sugirieron quedpusedebido a
la transformaciémle fibras del tipo lla fibrasdel tipo | en los individuos comnamayor reduccion en el nimero
de fibras yfuerza muscular. Las kisias demusculo realizadas en #bial anterior @& los individuos con
postpoliomielitis qugpodian deambulanostraban casi exclusivamente fibras del tipo |, en tauméondividuos
que usaban silla de ruedasmostrarorpredominiode fibras del tipo |. El predominiode fibras del tipo | puede
sugerir un proceso intenso de reinervacion o un poa&Es/o de transformacion de fibras anaerébicas (demay
gasto energétic@ fibras aerébicagde menor gasto energético), proporcionado una actividestula continua
(marcha). Ldigura 3 ejemplifica el predominiale fibrasen lospacients conSPP.

Denervacion y reinervacion progresiva

El proceso de denervacién y reinervacion es progresiviadeviduos conhistoria de poliomielitis con o sin
quejas de rneva debilidad. La reinervaciéde fibras muscularegecientemente denervadas parece ser otro
mecanismo de adaptaciéeuromuscular pamaantener la funcién. Evidencias histolégicaalgctrofisioldgicas
refuerzan este conceptdstos proce®ss fisioldgicos compensatorios extensivos enmascatas déficits
neurolégicos profundosausados por la enfermedattlemasde estos procesos fisioldgicos, aelerpo paseé
varios mecanismoscompensatorios para manterlar funcion en presenciade la pardlisis residual. Est
compensaciogsincluyen:

1) Uso & los musculos débiles milvel mas elevado de su capacidad
2) Substitucién hechagp los masculos fuges aumentanda demanda denergigpara realizatas tareas

3) Uso & los ligamentos pata estabilidadie la hipermovilidad resultante.

Los cambios patolégicos que producen los sintomas del SPP astanodavia plenamenintendidos hasta el
momentopero se han propuestarias teorias (Cuadro 1).

Cuadro 17 Hipo6tesis propuestas para explicar la etiologia del SPP

ETIOLOGIAS PROPUESTAS del SPP

. Disfuncion de la Unidad Motora (UM)

S 0 b Owerus®Masculah

. Desuso Muscular

.Pérdidade U. M. con el envejecimiento

. Predisposicién a la degeneracion de la neurona motora

. Infeccién crénica del palvirus o reactivacion del virus

. Sindrome inmuno mediado

. Efecto de la hormona del crecimiento

Combinaci -n de | os oefusdelon, aumdni delpeso u stras, enfermedadg
Fuente: Halstead (1998

OO |NO(O|A(W|IN|F-

Explicaciéon breve de las teorias:
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Disfuncién de la Unidad Motora (UM)
Teoria:

La nueva debilidad y fatiga caracteristicdel SPP ocurren debido a los cambios degenerativos de Ja UM
particularmente lagodida de los brotes axonales distales (degeneracion periférica).

Investigacién:

El fendbmeno que ocurre durante la recuperacion de la poliomielitis paralitica, ektoegdsion de brotes
terminalesen las motoneuronas sobrevivientes, goieduce da reinervacion de las fibras musculares formando

UM gigantes, esta bierodumentado. Hay evidencias considerables que sugieren que las UM gigantes formadas
después de la poliomielitis paralitica aguatason indefinidamente estables.

Las observaciones eletromiograficas convencionales de los musculos afectados por laipsliooestrarmque,

los musculos extremamente débiles y atroficos tieneaspmninglin potencial de accida las unidade motoras
(PAUM), entanto otros musculos, incluyendo aqueltpe sonclinicamente normales bistéricamente o
afectados, tienen PAUNrandes ypolifasicos Esto es esperadoaiando se consideta natualeza generalizada

de la enfermedad agudal tamafio de los potenciales de accién voluntarios de la unidad motora estd aumentado
debido a un proceso de reinervacion exitoso, del queaaesuiidades motoras de tamafo gigante (UMG).

En unestudo que compara el tamafio de los PAUM iadividuos saludableg individuos con historia de
poliomielitis, con o sin nueva debilidad, Agre y Rodriquez (1990) demostraron que el tamafio de los PAUM er
significativamente mayor etodoslos individuos con postpoliomielitisy que lospacientes que presentaban
nueva debilidadenianunidadesnotorasmayoregjuequienes no la presentaban

Wiechers y Hubbell (1981) fueron los primeros en proponerlgsianidades motoras gigantes que se formaran
después de la poliomielitis paralitica aguda son indefinidamente estables, ya que el brote axonal distal se
degenera con el pasar del tiempo, produciendo denervacién de las fibras musculares. Es pogibleagudeal
estas fibras musculares denervadas puedan ser reinervadas poreblasesiatoneuronas vecinas, prdaéando

un pr oc e s oremaelacioon udoanidagesmotosaformadas despuds la poliomielitis paralitica.

Muchos investigadores aetimente concuerdaron quela denervacion en curspel proceso de reinervacion
sucesivas estresan las neuronas motqresjespués dearios aids parecen perder su habilidad de manutencién
de las demandas metabolicas de todass brotes. Consecuentemest hay un deterioro lentde algums
terminales nerviosas Con la muerte de los brotes axonaledgunas fibrasmuscularesse quedan
permanentemente denervadas y el individuo con sindromepgasnielitis sente nuga debilidad y otros
sintomas de disfundn neuroldgica. Estos procesos son ilustrados erfiglara 3. Diversos estuds
electrofisioldgicos y anatomopatoldgicos musculares suministeaidlencia adicionatie anormalidades en la
transmision neuromusculadgdenervacion de la fibra muscular el individuo con sindrome pegbliomielitis.

La nueva debilidad del SPP puede ser explicada con base en el renduw&tode unidagésmotoras, cuando la
reinervacion no puede compensar mas el ritmo de la denervacion progresiva. Trojan y Cashmeafig9dan

la hipétesis de que, la degeneracion de la poteidninaldel axén es la causa de la nueva debilidad en el SPP,
es probable que pueda habempeaniodo dalisfuncion del axén termingjue precede ka degeneracion por meses

0 ain por afos. Asilafatiga muscular en el SPP pudiseratribuidaa los defectos de transmisidle la unién
neuromuscular.

A Ov er uWYse &xcesivo de la Musculatura (Overuse)
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Teoria:

Las unidades motoras gigantes que suministransanmgisculos @ la postpoliomieiitis no pueden mantener
indefinidamente la actividad metabdlica aumentada necesaffamo resultado,las unidades motoras
sobrecagadas se degeneran, con debilidad lentamente prograsnegatiga rapidade los musculos.

Investigaciones:

Valores aumentdos de creatin quinaza (CK) fueron encontradosnéividuos sintomaticos después de la
poliomielitis, pero no erindividuos asintomaticosigualmente débile§Windebanky col. (1996). Waring y
McLaurin (1992) describirian correlacies significativas ergrlos valoresle CK yla distancia de deambulacion
enindividuos con pospoliomielitis, sugiiendo que el ejercicio es la caulsala actividad enzimatica aumentada
de la CK en esh pobacién Esta atividad enziméatica aumentada puede semarncador parda lesiéon del
musculo, indicando $uimientomusculamu foveruséenindividuos con pospoliomielitis.

Perry, Fontaine y Mulroy (1998levaron a cab@studos dindmicosde EMG durantéa marcha en individuos
con postpoliomielitis y encontraroria evidencia de sUperentrenamiento (overuse)en los muasculos biceps,
gluteo mayor y en a@uadriceps

Trojan y col. (1994) comprobarian uasociacion entre el SPP yddlor muscularespecialmente en asociacion
con el ejercicia) ddor articular, yredenteaumentode peso. Todosstos factores pueden ser marcadores de
overuse fortaleciendo ua evidenciaadicionalde que éstees un factor que contribuye 8PP.Los numerosos
estudos clinicos vienen mostrado aicorrelacion entre la presencia del SPP & historia de paralisis inicial
grave, con uarecuperacion relativamente baeate la fuerza util we la funcion

Estas observaciones dan soporte a la teoria de que la debilidad y la fatiga del SPP resultan de las alteraciones de
largo plazo en los masculoen alta demanda.

Desuso Muscular

Teoria:

El desuso produce una falta de acondicionamiento y debilidad del musculo en los individuos con SPP.
Investigacién:

Viene siendo observado que los individuos con-poBbmielitis tienen una debilidad aumerdadnel corto
plazo, después de un periodo de disminucion de la actividad que es secunoerianfermedad o lesién. El
papel del desuso muscular en el desardaléa debilidad dargo phzo,sin embargpes poco conocido.

Pérdida de unidades motoras con el envejecimiento
Teoria:

El proceso natural de envejecimiento agota las células remanentes del asta anterior, llevando a debilidad
progresiva.

Investigacion:

Se sabe que el proceso de envejecimiento normal implicaétdidapgradual de las neumsmmotoras, aunque se

torna solamente prominente después de la edad de 60 afios. Diversos estudios han demostrado que no existe una
correlacion consistente entre el inicio de una nueva debilidad y la edad cronolégica. La variable mas consistente
es el tamafi del intervalo entre el inicio de la poliomielitis y la aparicion de nuevos sintomas. La maytmda d
individuos desarrolla una nueva debilidad de 30 a 40 afios después de su infeccion laiedhdydenicio de

los sintomas es variable. La sobreipaB1 del proceso natural de ersejriento, el niUmero ydimitado de
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neuronas motorasobrevivientes despuég la poliomielitis paralitica, puede contribuir al desarrollo del SPP. El
consenso actual es que, la edad cronoldgica puede contribuir pasarebltte de una nueva debilidad, aunque
probablemente no es la causa primaria.

Teorias menos aceptadas

Otrasteorias que aparecier@ara explicalos mecanismos que provocan la degeneraciéon de la unidad motora
incluyenlas relacionadas almgj

1) Predispoiion parala degeneracion de la neurometora por causa @ alteraciones gliasgvasculares y
linfaticas causadas por la poliomieliigudai los dafios causados & leélulagyliares y la lesiéwascularen
la época d la infeccion aguda pde levar adisfuncién secundaria del las células del asta anterior

2) Infeccidn cronica porpoliovirus o reactivacion viral - el SPPpuede ser causado por la reexposicion al
poliovirus vivo oa reactivacion degdoliovirus persistente en 8NC

3) Sindromemmunomediado- un mecanismo existente de resgtaéflamatoria oinmunepuede ser un factor
precipitante para el desarrotiel SPP

4) Efecto de la hormona detecimientai la disminuciénde la liberacién de la hormona del crecimiento por el
hipotadlamo puede ser diactor precipitante en el desarrollo &PP

Aunqueninguna de sasteorias haido completamentexcluida, o existeevidenciasuficiente para daoporte a
ningunadeellas hasta el momento

Efecto Combinado de desuso, uso excesivo de la musculatura (overuse), dolor, aumento de
peso u otras enfermedades.

Gawne y Halstead (1995) discutirian la manera por la cual varios factores poden interactuar unos con otros y
contribuir aldesarrollo de la debilidad y la fatiga progresivas. La figura 3 es un mostpleraatico de los
factores etioldgicos posibles para el SRRy alteraciones.

El sobre usdqoverusg crénico de los musculos pie resultar en el desarrolife una nueva debilidad, qaesu
vez puele levar al desuso. Hlesuso muscutesqueléticoléva a una magr debilidad atrofia, contraturas,
disminucionde la resistencia y ganancia de peso corpdtalpresenciald sobre uso, etlodor muscular puede
ocurrir llevando alindividuo a la necesidad de mdsscansoguese traducenfalta deacondicicmaniento, o a
mecanismos de compensacion corporal inadecupdalevan a ma sobre usoy ddor, posiblemente en otro
lugar. Este complejcuadro clinico presentanulesafio para aquellos que tengan que diagnostitatay alas
personas cohistoriade poliomielitis paralitica.
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Figura 4 - Modelo esquematicgue demuestrda interaccion de los posibles factores
etiolégicos del SPP.
Fuente: Halstead (1995), modificado.

3.5. Mecanismos patogénicos del SPP

Segun Dalakas (1995), la correlacién entréudiss morfologicos, electrofisiolégicos, viroldgicos e
inmunolégicos demuestran queespués de la poliomielitis agyda poblacion sobreviviente de neuronas
motoras puede ser clasificada en cuatro categedagsigura 5)

1) Neurona normal no afectad@rpel poliovirus, que puede ser stlasificach en: a) neurona normalon
afectadadistantede las areas deérdida neuronal y b) neuronarmalno afectada préxima a las areas de las
neuronas destruidas. Este segundo graponguemorfolégicamente normaksta estrexlo §obrecargado
por compensala pérdidade las neuronas vecinas mantenientds grande$JM denominadasunidades
motorasgigantes MG)

2) Neuronaoriginalmente afetada, aunque coapariencia de recuperacién total. La sobrevivencia de estas
células puede estar debajo de lo normal y estar estresadas cronicamente, su reserva metabdlica puede ser
limitada

3) Neuronamoderadamente aftada con tamafipequefio, aunquee apariencia normal. La sobrevivendea
estas células puede estar con reservaisatlas y conla capacidad afectada para establecenantener
sinapss con ladJMG

4) Neuronagravemente afgada conreauperacion incompleta. Estas células puedstar con la funcién
limitada y con ba expectativa dsupervivencia
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Figura 5 - Modelo ilustrativo de los diferentes tipos de neuronas motoras sobrevivientes de la accién del
poliovirus.
Fuente: Dalakas (1995) adaptado.

3.6. Progresion del SPP

Las complicaciones que ocurren la fase tardia de la Poliomielitis y losnaftdel sindrome pegbliomielitis
solo fueron reconociddsastahace poco mas de tres décadas. Los estudios que investigan la progresion de los
sintomas son limitados y tienen un enfoque principalmente a la progresién de la debilidad muscular.

En 1986 Dalakas y sus colaboradores iniciarian un estudio longitudinal de la progresion de la nueva debilidad en
pacientes con SPRn el quefue utilizada una prueba muscular manual de acuerdo cbtedical Council
Research(MRC). Después devarios afos de segumiento, concluirian que dlitmo de empeoramiento era
diferente de paciente a paciente, aungeageralmente de forma lenta y variable en el mismo paciente. Los
periodos largos (arriba de 10 afios) de estabilidad no fuaros.La mediade praresionde la debilidad fue
estimada en 1% al afio. El sexa,edad deinicio de los nuevossintomas y ehivel de atividad fisica que
precedié al desarrollde la nueva debilidggharecerian @ contribuir significativamenten la tasa de progresion
Ademas de eso] ampacto @ la nueva debilidadnlas capacidades funcionales delividuo es variablepero
pareciédependeen la mayoriale las veceslel déficit residual. Cuan mas grave fue aléficit residual @ la
poliomielitis aguda, mayor fue el impacto funwé de la nueva debilidad en la funcibn neuromuscular del
individuo.

Grimby y col. (1998) investigarote fuerzade los musculosuadricepsen 30 miembrosinferiores que
presentabarevidencia de poliomielitiprevia en la ENMG de 21 pacienteson SPP, poun periodo de
seguimiento de ocho afios. gromediq hubo una disminuciédd 9% en la fuerza muscular isométrica (tension
constante sobre el musculo. El misculo no se cQnulad 3% en la fuerza isocinética (efectuada a través de
equipos que puedenreter diversos grados de resistencia, pudiéndose djstalocidad exacta de ejercicio).
Las pruebas fueron hechas a una velocidad angular ds) ¥@e 15% en una velocidad angular de’/$80
Dividieron los miembros inferiores en dos grupos: aquetio$os que hubo debilidad muscular progresiva
(inestables) (n = 20), y aquedlen los que no se percilbiaa nueva debilidad (estables) (n=10). La disminucién
de la fuerza muscular verificada en tres evaluacidneantelos ocho afios fudd 12% a 19% gralos mianbros
inferiores inestables1 1% a 7% en losniembros inferiores estableil resultado fuecomparadaon controles
saludablesa quienes se les dio seguimieeto el mismo periodauienegpresentaron una reducciéon del 4% al
8% enla fuerza musular.

Un grupo de 50 pacientes con poliomielitis paraliticéad@linica Mayo en los EUA, estudiados por Windebank
y col. (1991), fueron sometidos a dos evaluaciones con intervalo de cincordssj@s ocasiones, ks aplico

un cuestionario estrierado pararecabardatos desu historia, resultad®del examen neurolégico, estudios
electrofisiolégicos detallados, medida de la fuerza muscular isomépivabasde la funcién pulmonar,
compilaciones psicoldgicos y pruebas cronometragak funcidnincluyendola marcha yla destreza € los
miembros superiores. Todas lmedidas @ la funcién neuromuscular demostrarian estabilidadeperiodo.
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Stanghelle y Festvag (1997) investigaron la progresion de los sintomas en un periédafids 8n un gpo de

63 pacienteguehabian recibido el diagnostico de SE&h basen los criterios propuestos por Halstead y Rossi
(1987). Todos los pacientémbianrecibido evaluaciére intervencion multidisciplinaintegral Los pacientes
respondieron un cuestiano sobre gs sintomas subjetivogsi como de ssituacién médica y social. Fueron
sometidos a espirometria y pruettaestrés controladpor el ejercicio. Nueva debilidad fue referida €8% de

los pacientesn los musculopreviamenteafectados durane el periodo deeguimiento. La faga general fue un
problema creciente efv% e los pacientes §1% rdirieron aumento deflolor muscular y articular en el mismo
periodo deestudo. Fue detectada, en upamera evaluacigrreduccionsignificativa en epico de consumo de
oxigeno(comparado dos valores normales). Ea $egunda evaluacion, pico de consumo dexigenoestaba
disminuido mas alléle loque se habia prediclypieestariaenaquela fecha.

Aunque los estudiosde la debilidad muscular enugpos de pacientes con SPP venian mostrando tasas de
progresion relativamente lentasestudo de Stanghelle #estvag (19973lestacain deterioro maalarmantesn
lossintomassubjetivosen la funcién fisica, y en funcién cardiespiratoria eindividuos conSPP, gesar @ la
intervencion multidisciplinar. Essoresultados fueromliferentesa los encontrados por Windebank y cain

1996, que reportaron una estabiligemt un periodo de cinco @os. Stanghelle y Festvag (1997) reconocieas

sus muesas consistieron de pacientes que habian sido diagnosticados cam $#Pultimos afioy, por lo

tantq el gradode la progresion en estos pacientes no se podria a la pol@agéneral de poliomielitis.

Obviamente, mas investigaciones son necesgdaa establecer un probabldiagnésticoen individuos con
historiaprevia de poliomielitis

3.7. Caracteristicas clinicas del SPP

En los Ultimos einte afios ha habido mucha investigacion clinica y levantamienemalgestadasados en
individuos con pospoliomielitis. A partir & los estutbs de Halstead YRossi (1985), Westbrook (199),
Lonnberg (1993), Chetwynd gol. (1993) y Wekre y col. en 1998 $8zo0 cada vez mas claro que hay un
conjunto comin desintomas yquejas que fueron frecuentemente encadbs en la poblaciéde post
poliomielitis. Lafrecuenciaelativa e lossintomas macomures relatados fugimilaren ests estuibs.
Los sintomas mas comunes del SPP son:

1) Aumento de la debilidad muscular

2) Fatiga

3) Dolor muscular y articular

4) Nuevas diicultades en la realizacién de las actividades de la vida diaria, particularmente tareas
relacionadasan la movilidad.

Otros sintomas incluyen:
1) Intolerancia al frio
2) Disfuncion respiratoria
3) Alteraciones del suefio
4) Disfagia
5) Dificultades en el habla

3.7.1. Debilidad muscular
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La nueva debilidad muscular, con o sin atrofia asociada, puede incluir los misculos previamente afectados que
fueron parcialmente o enteramente recuperados, o los musculos que aparenteafentadas por la infeccion

original ce la poliomielitis. La nueva debilidad es caracteristicamente asimggik&recuentemente mas notoria

en aquellos musculos qgfigeron dafiadoen la enfermedad aguda y gliegotuvieron una buena recuperacion.

La nueva debilidad generalmentetambiénencontrad en losmiembra ficlinicamente a afectadasd (MCNA),

que fueron tenidos como respetados por el poliovirus, pero que, de hednian estar cola poliomielitis
subclinica(existe una lesion en el astaterior @ lamédula pero no hay signoiclico en elmiembro) y fueon

sometide a exceso de trabajo o de esfuefpwerwork através @ los aids, para compensat miembro mé&

afectado. Otros signos relativos al compromide la nuea debilidad muscularincluyen fasciculaciones,
calambresnuscuares, atrofia y elevaciéde enzimasnusculares en la sargr

Latabla 2presentdas caractésticas clinicas encontradasiedividuos conSPPen losdiversos estudios.

Recientemente, se observo goen el envejecimientda fuerza muscular en la pabion normal con una edad
por arriba de los 50 afos, presentaba una media de declinacion de 1% al afio. Sin paraardividuos con
SPP Ja tasa fue de 2% al afi

Es importante compneler qudaspersonas cohistoria de poliomielitis paralitica pued tener una denervacion
significativa de fibras musculares aun cuando la fuerziscular pareceormalen la evaluacion clinica. Las
figuras 5 y 6 muestraairofia angular setdiva de fibras en pacientes con el SPP.

Tabla 2 - Sintomas mas frecuententerencontrados en los individuos con SPP, segun los estud
desarrollados

Caracteristica clinica % (N) % (N) % (N)
(Brasil)

Nueva debilidad 71 (28) ? 47 (694) * 77 (167) 7
Nueva debilidad en los misculos afectados 60 (3.607) ° 87 (539) 1 69 (167) ’
Nueva debilidad en los misculos no afectados 37 (3.607) ° 77 (539) 1 31(167)
Nueva atrofia muscular 17 (3.607) ° 28 (106) 3 48 (167) ’
Fatiga 59 (28) 2 86 (79) s 77,5 (167)
Dolor Muscular 52 (694) 4 86 (79) s 76 (167) ’
Dolor articular 60 (694) 4 77 (79) 6 79,8 (167)

Fuentes: (3) Klingmany col., 1988. (6) Agre, 1989.

(1) Halstead/ Rossi, 1985. (4) Chetwynd, 1993. (7) Quadros, Oliveirg Silva 2005.

(2) Codd, 1985. (5) Lonnberg, 1993.

Perry y Fleming (1985) demostraron gles musculosde personas corSPP queclinicamenteparecian
normales (grado 5) ouenos (grado 4)al serevaluados con prueba manual de fuerza muscptatia
descubrirse que realmente teniara denervaciéimportantecuando sdes hicieron pruebas con EM&stos
resultados confirmaron que la investigacion preaterealizada por Beasely (196Gyiendemostré quel
namero de fibras motoras funcides en individuos con historde poliomielitis comparado con un grado de
fuerza muscularesultante dda prueba musculares significativamente menoredlo que seesperariade
célculos simples de porcentajes. d&msecuencidas recomettiaciones para eljercicio y actividad debesstar
correlacionadas coeste niumeroeducidode fibras musculares.

Mayo y Hdstead (2005) estudiarahl1l niembrosclinicamente a afetados (MCNA) de55 pacientes con
SPP, 40,5% de esos miembros tuvieron resultado positivo de comprondspnedeona motora en la ENMG.
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Fue realizada la prueba de fuerza muscular de acuerdo cd@Relywcuando se comparé con los resultados de
la ENMG, se verifico quéa ENMG positiva fue5.3 veces mayor de los MCNA que presentaran debilidad
muscular en la prueb&videnciando qugruposmuscularesle membros aparentemente afectados pueden
ser pdencialmenteandidatos & instalaciérde la nueva debilidad

Fibra tipo Il

Fibra tipo |

Atrofia Angular

<
Figura 7 - Detalle de una biopsia de fibra muscular atréfica e hipertréfica
Fuente: Departamento de Enfermedades NeuromusculaieESP/EPM

3.7.2. Fatiga

En los estuibs de Codd y col. (1935), Halstead y Rossi (1985), Cosgrove y col. (1988jsg {2000)la
fatiga es referidérecuentemente como el sx¥éomuny més debilitante sintoma del SPP, yfsacuencia varié
de 48% al 87%. Erok estuibs realizadogn Brasil por Oliveira y Maynar(2002) y Quadros, Oliveira §ilva
(2005), de 66% a 776 de losindividuos refirieron sintomas de ifga.

En dos estuibs deindividuos norteamericanos caistoria de poliomielitis, Bruno y Frick, 1987 y Agregl.,

1989, 91% d los pacientes refirierola nueva fatiga aumento d la fatiga. En41% la fatiga interferia
significativamente en la realizacion de tareas y2B% la fatiga interferia en ds actividadesdd cuidado
personal. La fatiga fue referida como provocada o exacerbada por la actividad fisica intensa en 92% y por el
estrés emocional 61% ck losparticipantegnel estudo.

La fatiga en la pogpoliomielitis parece ocurrir de ddormas:
Fatiga central (general)
La fatiga general (central) ha sido descrita como un cansancio parecido a los sintomas algidos de la gripe y un

cambio marcado yepentino en el nivel de energia fisica y disposicion mental, que surge después de una
actividad minima.
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Halstead y col. (1985) definierda faiga gene a | asentimightarepentino deeansancio intenso. Este
inicio repentino @ los sintomas inclug la fatiga intensa, debilidad, fng decalor y frio, y sudoracian
Generalmente, ocurre dinal de la tarde o ainicio de la noche y es tipicamente causpdaelacumulode
pequeiiasctividades quearequieren mucho esfu@rni causan secuelas vits.

SegunKohl (1987), Fischer (1987), Bruno y Frick (1991 Hglstead (1991)as causague contribuyera la
fatiga general puedemcluir:

1) Dolor crénico

2) Compromisaespiratorio

3) Depresién

4) Alteraciones del su@

5) Disfuncion delsistema dectivacionreticular

6) Comportamiento psicol6gico del tipo a (vilee vidaexigiendo mucho dei snismo, perfeccionista,
gran realizador).

La fatga puele afetar las funciones mentaecomotambiénlas funciones fisicas. EMO a 90%de los
individuos norteamericanos cdnistoria de poliomielitisy con fatiga, Bruno ycol. (1991), reportaron
problemas de la concentracjémemoria, atencion, insomnio, y clamtidd pensarrento. En 77% de esos
individuos las dificultades cognitivas fueronlasificadasde moderadaa graves. Apesar de esas mdltiples
quejas de cognicignlos Unicos dficits significativos que fueron observados en la prueba formal
neuropsicolégica, emdividuos con pospoliomielitis que presentaban fatiga grave, fuerem las areas de
atencion y velocidad errgcesrlainformacion.

Los problema cognitivos relatados por personas batoria de poliomielitigparaliticasugieren quéa fatiga
experimentada no pde ser explicada meramente por causdod dabs en las neuronas motoras del asta
anterior. Brunoy col. (1991) sugeriran que surgimientode la fatiga décadas despuds la poliomielitis
aguda puede resultar de un pracesrmalde envegcinmento y de los cambios relacionados tapérdidadel
sistema de activaciote las neuronas dekrebrg quesobrevivieron a la infeccibaguda @ la poliomielitis,
combinadas con un numero yhsminuido de las neuronas aconsecuenciade la infeccion original del
poliovirus Durantela enfermedadaguda,los sintomasfrecuentemente relatados pos individuos sonlas
somnolencias, letaoy fatiga y dificultad en la concentracion, similaraslos sintomas que son ahora
vivenciados. Lapérdidade la activacion del sistema neuronal d&lrebrodiminuiria la activacion cortical,
segln Grafman y col. (1994kducirianla atencion y producirialos sintomagie la fatiga experimentados por
losindividuos con pospoliomielitis.

Investigaciones anteriores (Bodian, 1947) y posteriormente (Bruno y col. 1994) indicarian que el poliovirus
frecuentemente damnificaba las ardakcerebro responsables de la activacion cortical y atencion, incluyendo

la formacion reticular, hipotalamo posterior y talamo, asi como putamen, nicleo caudado, locus ceruleus y
substancia negrd.a reducciénde los neurotransmisores, en particulde la dopamina, podafbs en la
substancia negra, pdereducirla habilidad deindividuo enactivar el cortex, resultando en dificultades con la
atencion, concentracion e insomnio

Fatiga muscular (periférica)

La fatiga muscular (periférica) es referidamm una declinaciérde la fuerza demusculo porcausa del

esfuerzo, que puedsrmejor descrita como fatiga del misculdaofalta deresistencia. Los individuos con
postpoliomielitis handescritolafai g a mu s ¢ whagensaado degesdien losmis!,o sMaument o d
la debilidadf 2 s,iywmfida u memla perdidade laf uer za durante el ejerciciobo
regresagenaalmente después de un periodo de descanso.

Las causas queontribuyenparala fatiga muscular puedéncluir:

1) Miopatia por sobre uso

2) Desproporcién deipo de fibra del misculo
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