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RESUMEN

Introduccién: Los Centros de Rehabilitacion Infantil Teletdn (CRIT’s) son unidades de cuidados multidisciplinarios de rehabilitacion
en las que los nifios con discapacidad neuromusculoesquelética son atendidos desde la etapa de recién nacido hasta los 18 anos
de edad. Hasta el momento hay 21 CRIT’s distribuidos en México, de los cuales 16 han participado en las diferentes etapas de pre-
paracion de este documento. El objetivo de este estudio fue establecer el consenso para el manejo de 4 problemas neurolégicos en
los que se justifica el uso de la toxina botulinica tipo A (BoNT-A): a) espasticidad de las extremidades superiores, b) espasticidad de
las extremidades inferiores, c) distonias y d) sialorrea. Metodologia: Bajo la coordinacién del area médica del Sistema de Centros
de Rehabilitacion Infantil Teletén (SCRIT), se llevé a cabo de enero a junio de 2010, la seleccién y formacién de un grupo médico,
creando un panel de revision del proyecto de investigacion para definir los temas a revisar. Mas tarde, se convocé al grupo a participar
en el desarrollo de un consenso. Finalmente, los expertos participantes se reunieron con el grupo, que también fue asistido por un
consultor. Se armé un panel de discusion con expertos reconocidos internacionalmente que no pertenecen al Sistema CRIT (Philippe
Marque, Pascual Pascual, Mauricio Delgado), quienes validaron los conceptos en el consenso; el CRIT y un sistema experto (Zorrilla
Sanchez); con el fin de elaborar recomendaciones sobre el manejo de la toxina botulinica tipo A (BoNT-A) en el tratamiento de nifos
atendidos en el sistema CRIT, principalmente en los cuatro temas seleccionados. Conclusiones: Para la administracion exitosa de
la toxina botulinica tipo A (BoNT-A), se recomienda considerar los siguientes factores: seleccién adecuada de los pacientes, edad del
nifio y necesidad de aplicar un tratamiento combinado (terapia fisica, terapia ocupacional y otras ayudas terapéuticas); de acuerdo
con esto, se debe aplicar la dosis de toxina botulinica tipo A (BoNT-A) recomendada, estableciendo objetivos y metas con el equipo
interdisciplinario en conjunto con las expectativas de la familia y del paciente. Sumado a esto, es fundamental el uso adecuado de
las escalas de tratamiento, tanto para el diagndstico como para la evaluacion de los beneficios.
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ABSTRACT

Introduction: Teleton Children’s Rehabilitation Centers (CRIT’s) are multidisciplinary rehabilitative care units in which children are
served with neuromusculoskeletal disability from the newborn stage through 18 years of age. So far there are 21 CRIT distributed in
Mexico; of which 16 have been involved in different stages of preparation of this document. The aim of this study was the realization
Consensus for the management of four of neurological problems in which the use of botulinum toxin type A (BoNT -A) is justified: a)
in upper limb spasticity, b) lower limb spasticity, c) dystonias and d) sialorrhea. Methodology: Under the coordination of medical area
System Teleton Children’s Rehabilitation Centers (SCRIT) was carried out from January to June 2010, the selection and training of
the medical group, performing a review board of the research project by selecting the content to review. Later, he convened the group
to participate in the development of a consensus. Finally experts participating with the group gathered, also attended by a consultant.
Panel discussions, made up were performed: internationally recognized experts who do not belong to CRIT System (Philippe Marque,
Pascual Pascual, Mauricio Delgado), which validated the concepts in the consensus; CRIT and an expert system (Zorrilla Sanchez);
in order to develop recommendations on the management of botulinum toxin type A (BoNT -A) in the treatment of children served in
the CRIT system, mainly in the 4 selected topics. Conclusions: For successful administration of botulinum toxin type A (BoNT-A) is
recommended to consider the following factors: appropriate patient selection, the child’s age, the need to implement combined treat-
ment (physical therapy, occupational therapy and other therapies aids), according to this dose using botulinum toxin type A (BoNT-A)
recommended, setting objectives and targets with the interdisciplinary team in conjunction with the expectations of the family and
patient. Added to this is essential to use appropriate for both diagnosis and for the assessment of the benefit with treatment scales.
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INTRODUCCION

Los Centros de Rehabilitaciéon Infantil Teleton (CRIT) son
sedes de rehabilitacion construidas mediante la recaudacion
voluntaria de recursos a través de un evento de unién nacional
en favor de nifios con discapacidad, cdncer y autismo, llama-
das Teleton. En los CRIT se atienden nifios con discapacidad
neuro-musculo-esquelética desde la etapa de recién nacido
hasta los 18 afios de edad y se les ofrecen programas de re-
habilitacién integral y multidisciplinaria. Hasta el momento
existen 20 CRIT en la Republica Mexicana!, de los cuales
16 han intervenido en las diferentes etapas de elaboracion
del presente documento.

Debido al importante nimero de nifios que se atiende
en estos Centros, al tiempo prolongado que requieren de
tratamiento de alta especialidad y al manejo especializado y
optimizado que se requiere de la toxina botulinica tipo A, se
justificé la realizacién del presente Consenso para el manejo
de cuatro de los problemas neurolégicos en los cuales se
justifica la utilizacién de la toxina botulinica tipo A.

El presente Consenso fue convocado y financiado me-
diante una aportacion irrestricta de los Laboratorios IPSEN
Meéxico, quienes no tuvieron injerencia ni participacién en
las discusiones o en el trabajo del grupo que desarroll6 su
labor a puerta cerrada.

Al serun consenso no se incluy6 diferenciacion en los grados
de evidencia, no obstante, para dirimir las diferencias entre los ex-
pertos se utiliz6 el mayor nivel de evidencia cientifica disponible.

En esta publicacién aparecen como autores todos aquellos
miembros que participaron activamente en el desarrollo de
este consenso.

METODOLOGIA

Dos afios antes de la reunién del consenso (de junio a diciem-
bre de 2009), se imparti6 una serie de talleres de capacitacién
sobre las indicaciones y uso de la toxina botulinica a todos
los médicos especialistas en Medicina de Rehabilitacién de
los CRIT que estaban en operacién en ese momento; esta
capacitacion tuvo la finalidad de formar un grupo de trabajo
e investigacion.

De enero a junio de 2010 se llevé a cabo la capacitacion
exhaustiva del grupo seleccionado sobre las diferentes indi-
caciones clinicas y las tendencias de investigacion a nivel
mundial, principalmente, sobre el uso de la toxina botulinica
en niflos. Posteriormente, se convocd al grupo a participar en
la elaboracién de un consenso mediante una invitacion oficial
y se les designd, de acuerdo con el grado de experiencia, un
tema para su participacion en las mesas de trabajo que fue-
ron integradas. Finalmente, del 25 al 27 de febrero del 2011
se reunieron los expertos convocados a este consenso en la
Ciudad de Querétaro.

Junto con el grupo, también asistié un consultor que se
encargd de realizar busquedas bibliograficas que se con-
sideraron necesarias durante las reuniones de trabajo. Se
realizaron mesas de discusion, integradas por un experto con
reconocimiento internacional no perteneciente al Sistema
CRIT, quien valid6 los conceptos vertidos en el consenso; un
experto del Sistema CRIT, versado en los problemas tratados,
quien recopil6 la informacién y coordiné las discusiones en
conjunto con los expertos y otros médicos altamente especia-
lizados en el manejo de los temas con el objeto de elaborar
las recomendaciones sobre el manejo de la toxina botuli-
nica en el tratamiento de los nifios atendidos en el Sistema
CRIT, principalmente en 4 temas elegidos: a) espasticidad
en miembro superior, b) espasticidad del miembro inferior,
¢) distonias y d) sialorrea.

La informacién fue compilada en un documento que fue
presentado a todos los asistentes para que realizaran las obser-
vaciones pertinentes y posteriormente se elabor6 el documento
final para su publicacion.

Uso de toxina botulinica A
en el niho con espasticidad
del miembro superior

La pardlisis cerebral (PC) describe un grupo de alteraciones
permanentes en el movimiento y la postura que son atribui-
das a disturbios no progresivos que ocurren en el cerebro del
feto o del nifio durante su desarrollo y que causan limitacién
en la actividad®. Estos desérdenes motores se acompafian
frecuentemente de problemas en la sensacion, la percepcion,
la cognicién, la comunicacién y la conducta, asi como de
epilepsia y problemas musculo-esqueléticos?.
1. LaPC es uno de los sindromes que con més frecuencia
causa limitacion fisica o mental en la poblacién infantil,
se calcula que oscila entre el 2.0 al 2.5 por cada 1,000
nacidos vivos, aunque la prevalencia exacta no se conoce
por carecer de estos datos en México*®. La Asociacién
Pro-Personas con Paralisis Cerebral (APAC) estim6
que en 2003 existian alrededor de 500,000 personas con
parélisis cerebral®, afectando principalmente al grupo de
edad de 6 a 12 afos, con un leve predominio en el sexo
masculino’. Del 60 al 80% de los casos de PC se originan
en la etapa prenatal y s6lo del 10 al 20% de los casos
son adquiridos después del nacimiento®!°. En Espafia,
se estima que entre 300,000 y 400,000 personas se en-
cuentran afectadas de espasticidad, es decir, 10 de cada
1,000 habitantes viven con este problema de salud'!.
Uno de los factores que contribuyen a la discapacidad
en el nifio con PC es la presencia de espasticidad, cerca del
90% de estos pacientes cursan con este problema que afecta
una o més extremidades, en mayor o menor grado'>!3 y esto
interfiere con su funcién motora.'#
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Espasticidad

La espasticidad o sobreactividad muscular se define como el
incremento en el tono muscular dependiente de la velocidad
asociado con un reflejo miotdtico exagerado'>-1° y forma parte
del sindrome de neurona motora superior!’. Clinicamente es
una alteracién motora involuntaria caracterizada por tono
muscular exacerbado, fendmeno conocido como estado
hiperténico que cursa con un incremento de la excitabilidad
de los reflejos de estiramiento muscular e incremento de los
reflejos tendinosos'®,

La fisiopatologia de la espasticidad no se conoce con
precision, pero en ella intervienen, entre otras estructuras,
el tronco cerebral, la médula espinal y la corteza cerebral
(fundamentalmente la corteza premotora).

En la practica médica se utilizan diferentes formas de
tratamiento, todas ellas dirigidas a disminuir la espasticidad,
aunque desafortunadamente ninguna es definitiva. Entre los
tratamientos recomendados antes de optar por la terapéutica
quirdrgica ortopédica, se encuentran la implantacién intra-
tecal de bombas de baclofen, rizotomia posterior selectiva,
fenolizacion del musculo, denervacién quimica con fenol (3
al 7%) o con alcohol (45 a 100%) y, recientemente, el trata-
miento mediante la inyeccién local de toxina botulinica tipo
A (BoNT-A)!%23, que es recomendada tanto en América’,
como en Europa a modo de un tratamiento ttil en nifios con
PC y espasticidad focal®.

A pesar de la evidencia que demuestra la eficacia y segu-
ridad de la BoNT-A para el tratamiento de la espasticidad
en las extremidades superiores en nifios con PC, aln existe
la necesidad de demostrar que la mejoria de la espasticidad
muscular llevard a mejorar la funcién del miembro afecta-
do?*30, Por ello, se recomienda considerar algunos factores
para la administracién exitosa de la toxina botulinica, como
son: la seleccién adecuada del paciente, la edad del nifio, la
necesidad de implementar un tratamiento combinado (terapia
fisica, terapia ocupacional y otras terapias coadyuvantes) y
consensar objetivos y metas con el equipo interdisciplinario,
en conjunto con las expectativas de la familia y el paciente
orientando a objetivos realistas en funcién y participacion,
asi como el uso de las escalas adecuadas tanto para el diag-
néstico, como para la valoracién del beneficio obtenido con
el tratamiento proporcionado®-3!-32,

Algunas metas que se deben considerar en el tratamiento
de nifios con espasticidad en la extremidad superior de acuer-
do con el nivel de discapacidad que presenten, incluyen las
rutinas del Sistema de Clasificacion de Habilidades Manuales
(Manual Ability Classification System) (MACS, por sus siglas
en inglés); MACS Iy Il para mejorar la funcién de desempeiio
escolar con respecto a la escritura, como: subir y bajar cierres,
abotonar, atar agujetas, etc.; MACS III para mejorar la pren-
sién del andador, prension que permita impulsar la silla de

ruedas, etc.; MAC IV-V para cooperar mejor con la higiene
como lograr elevar el brazo al vestirlo, disminuir dolor en el
hombro, el codo, la muiieca, etc.

Tomando en cuenta lo anterior se llegaron a las siguientes
recomendaciones durante el presente consenso:

*  Seleccion del paciente. Para realizar la seleccion adecua-
da del paciente es necesario considerar tanto los factores
positivos (espasticidad focal, presencia de contracturas
dindmicas, etc.), como los factores negativos (trastornos de
coagulacién, presencia de contracturas fijas, deformidades
dseas, trastornos del movimiento importantes que involu-
cran multiples musculos, la necesidad de otro tipo de trata-
miento, el grado de compromiso y el apego al tratamiento
tanto con la toxina como al de rehabilitacion). La correcta
evaluacion del paciente antes y después del tratamiento con
BoNT-A requiere del uso de escalas validadas y confiables
que permitan mejorar la seleccion del paciente y de los
musculos a intervenir, asi como la evaluacion objetiva de
los resultados de este tipo de tratamiento.

*  Escalas para la seleccion del paciente y la evaluacion
de las habilidades manuales. Se recomienda utilizar
el instrumento desarrollado para clasificar el uso de
las manos en nifios con PC al manipular objetos en sus
actividades de la vida diaria (MACS, por sus siglas en
inglés); es necesario recordar que esta clasificacion estd
disefiada para reflejar el desempefio manual tipico del
nifio y no su capacidad maxima??.

» Escalas para evaluar la evolucion y resultados ob-
tenidos. Numerosas herramientas se han utilizado para
evaluar los efectos de la administracién de BoNT-A en
nifios con PC y espasticidad, aunque hasta el momento,
el instrumento ideal para medir el estado funcional en
estos nifios atin no se ha establecido. Este problema se
debe principalmente a que ninguno de los instrumentos
cubre todos los dominios propuestos por la OMS en su
Clasificacion Internacional del Funcionamiento de la
Discapacidad y de 1a Salud (CIF); debido a esto se deben
seleccionar varias escalas que permitan evaluar el efecto
de la toxina en cada uno de los diferentes dominios®*.

*  Escalas recomendadas. Para la evaluacién del dominio
de estructura y funcién corporal se recomienda las escalas
modificadas de rango de movimiento pasivo y activo de
Tardieu y la escala modificada de Ashworth®.

En la evaluacién del dominio de actividad se recomienda
el uso de dos escalas: la prueba funcional del Hospital
Shrinners (Shriners Hospital for Children Upper Extre-
mity Evaluation [SHUEE])*®, validada en nifios entre
los 3 y 18 afios de edad con PC que mide la capacidad y
desempefo funcional del miembro superior y el inven-
tario de evaluacion pediatrica de la discapacidad (PEDI)
(Pediatric Evaluation of Disability Inventory)®’ que
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evalua la capacidad de desempefio con una o con ambas
manos, aunque tiene la limitante de que solamente ha
sido validada en nifios de 6 meses a 7.5 afios de edad.
Para el dominio de participacion se propone el uso de la
evaluacion de participacién y el gozo de los nifios (CAPE)
(Children’s Assessment of Participation and Enjoyment)
y su medida acompafante, preferencias de actividad en
los nifios (PAC) (Preferences for Activities of Children),
validada en nifios de 6 a 15 afios de edad.

Ademas, existe un instrumento flexible, individualizado
que se basa en los criterios previamente mencionados y
que ha sido utilizado en los estudios con BoNT-A, éste es,
la escala de logro de objetivos (GAS) (Goal Attainment
Scaling), 1a cual permite la participacion del paciente, la
familia, el equipo multidisciplinario y establece metas de
tratamiento especificas, alcanzables y significativas. El
GAS ofrece la posibilidad de comparar el resultado de di-
ferentes objetivos de tratamiento en un grupo heterogéneo
de pacientes a través del uso de una metodologia estan-
dar, ademds de determinar el grado de logro alcanzado
de dichas metas®. Por todo esto, se recomienda utilizar
GAS en todo paciente con espasticidad en extremidades
superiores que sean tratados con BoNT-A.

Otros aspectos importantes que se deben tomar en cuenta
para la administracién éptima de la toxina botulinica son:
la administracién cercana a la unién neuromuscular, la
seleccion de los miisculos mas adecuados, el niimero de
puntos de administracién por musculo, la dosis a utilizar,
la cantidad de diluyente a emplear, la evaluacién de los
efectos secundarios y la necesidad de terapia coadyuvante.

*  Localizaciéon de los puntos de inyeccién. El objetivo
es la introduccién de la toxina botulinica en el punto o
los puntos donde se encuentra la mayor densidad de las
uniones neuromusculares, también conocido como pun-
to motor. En esta regién se consigue el miximo efecto
bloqueador con la dosis minima de toxina. No obstante,
debido a que la inyeccién en estos puntos solamente ha
mostrado superioridad en los estudios en animales de
experimentacién*’, se concluye que la inyeccién puede
realizarse en el punto motor o en el vientre muscular en
forma indistinta.

*  Seleccion de los miisculos mas adecuados para la in-
yeccion. La seleccion de los misculos a inyectar depende
de las diferentes posturas anormales en las extremidades
tordcicas, por lo que se recomienda consultar la Guia Tera-
péutica de la Espasticidad Infantil con BoTN-A publicada
en el afio 2007%°, Los métodos utilizados para localizar
los musculos més adecuados para la administracién de la
BoTN-A incluyen el conocimiento anatémico adecuado
de la region, el uso de la electromiografia, la estimulacién
eléctricay el ultrasonido, siendo las dos tltimas técnicas con
las que se obtienen los mejores resultados®’-*%4!, Por ello,

en este consenso se recomienda el uso de la estimulacién
eléctrica y/o del estudio ultrasonografico para la seleccién
de los musculos que recibirdn el tratamiento, debido a que
los musculos en la extremidad superior son de didmetro
pequefio en comparacién con los musculos de las extremi-
dades inferiores y tienen una estrecha relacién anatémica.

*  Numero de puntos de administracién. Los puntos de
administracién recomendados en la extremidad superior
son los siguientes: para musculos del hombro y el brazo
de 2 a 3 puntos de inyeccidn; para musculos del antebra-
zo 1 a 2 puntos y para misculos de la mano 1 punto de
inyeccién por misculo®.

* Dosis de toxina. La dosis debe estar basada en el peso
corporal total del nifio, tamafio de musculo y el grado de
severidad de la espasticidad. Se debe recordar que las uni-
dades de toxina botulinica son especificas para cada uno de
los preparados y no son intercambiables. A continuacién
se mencionan las dosis usadas y recomendadas en las dos
formulaciones mas utilizadas (Dysport® y Botox®).

Las dosis recomendadas
de Dysport® son:

Dosis total de 8 a 30 U/kg con una dosis promedio recomen-
dadade 20 U/kg y de 2 a9 U/kg por misculo, de acuerdo con
el tamafio del musculo y grado de severidad de la espasticidad.
Fattal-Valevski reportan 8 a 9 U/kg o 300 U por miisculo*?;
nosotros preferimos menos de 300 U por musculo, frecuen-
temente debajo de 100 U.

En miusculos grandes (deltoides, biceps y braquial) de 5 a
9 U/kg por musculo, en medianos (musculos del antebrazo)
de 2 a 5 U/kg por miisculo y en pequefios (musculos de la
mano) de 0.5 a 2 U/kg por musculo.

Las dosis recomendadas de Botox® son:

Dosis total de 5 a 25 U/kg inyectando la dosis mayor en
multiniveles y con pesos superiores a 26 kg y de 1 a 3 U/kg/
misculo con un maximo de 10 U/kg/miisculo®?, de acuerdo
con el consenso latinoamericano, sin embargo, nosotros
recomendamos que en musculos grandes se administren 2
a 3 U/kg, en musculos medianos 1 a 2 U/kg y en musculos
pequefios 0.5-1 U/kg, con 10 U como dosis médxima por
cada misculo*.

La dosis a utilizar de cada producto es diferente y debe
estar de acuerdo con el laboratorio que elabora el producto,
ya que no son intercambiables.

* Dilucién de la toxina botulinica. La dilucién a utilizar
en Dysport® es de 250 U/1mL*, Botox® de 100 U/1 mL.
Nosotros recomendamos que la presentacién de Dysport®
(Abobotulinum Toxin A) 500 U sea diluidaen2 a 2.5 mL.
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Cuadro 1. Recomendaciones y criterios en la aplicacion de toxina botulinica para el manejo
del dolor y el estrés del paciente.

Criterio a considerar

Analgésicos

Sedacion Anestesia general

Medicinas recomendadas, con evaluacion

Cloruro de etilo/Lidocaina

Benzodiazepinas Induccidn con o sin

y soporte de un anestesidlogo pediatra + prilocaina de accion rapida propofol
en cada caso

Administracion en mas de tres musculos EPI EMI EMI
Musculo de dificil acceso _ El EMI
Glandulas y musculos del brazo EPI El EMI
Paciente con cooperacion limitada y otras EPI El EMI y otras
complicaciones complicaciones
Identificacion a través de estimulacion EPI EMI EMI
eléctrica

Identificacion a través de electromiografia _ El EMI
Identificacién a través de ultrasonido/ El EMI

estimulacién eléctrica

EPIEI: Efecto poco intenso. El: Efecto intenso. EMI: Efecto muy intenso.

* Terapia coadyuvante

— Manejo del dolor y la sedacion. Los factores que
influyen en la decisién de utilizar métodos de
analgesia, sedacion o anestesia general incluyen,
entre otros, nimero de musculos a inyectar, grado
de cooperacion del paciente, necesidad de uso
de métodos de localizacion especializados como
la estimulacién eléctrica y la disponibilidad de
servicios de enfermeria, de anestesia y de hos-
pitalizacién. Debido a esto, el uso de analgesia
y sedacién debe individualizarse en cada caso
(Cuadro 1).
Otros tipos de terapia. El uso concomitante de
terapia fisica y terapia ocupacional proporciona
mejores resultados. Por ello se recomienda su
uso como coadyuvante del tratamiento con toxina
botulinica en nifios con espasticidad de miembros
superiores.

Evaluacién del paciente
y de los efectos secundarios
a la administracion de BoNT-A

El méximo efecto terapéutico de la BONT-A se observa entre
la segunda y cuarta semana posterior a la administracion,
por lo que se recomienda se haga una evaluacion en este
periodo de tiempo a fin de poder observar la maxima eficacia
y aparicién de efectos secundarios al tratamiento. El efecto
terapéutico de la BoNT-A tiene una duracién promedio de tres

a cuatro meses, por lo que cada tres meses se debe evaluar
la necesidad de una nueva dosis. Para evitar el desarrollo de
resistencia secundaria a la toxina se recomienda que haya
pasado un periodo de al menos tres meses desde la adminis-
tracién previa®o.

Los eventos adversos asociados con el tratamiento con
la BoNT-A en nifios con PC ocurren en menos del 10% de
los casos, siendo generalmente leves y transitorios, de tipo
local (dolor en el sitio de inyeccién, debilidad local) y/o
sistémicos (fatiga, sintomas de resfriado, y en raros casos
disfagia y problemas respiratorios)*’. No obstante, existe la
posibilidad de que ocurran eventos adversos mas severos en
pacientes con PC, segiin ha sido advertido recientemente
por la FDA; la incidencia encontrada de estos efectos varia
entre el 1 y 2% y se ha asociado con un mayor nivel de la
clasificacién de la funcién motora gruesa (GMFCS, por
sus siglas en inglés) y a la administracion de una dosis de
toxina botulinica mayor a la recomendada*®*°. Se sugiere
en todos los casos realizar un seguimiento de seguridad y
eficacia de acuerdo con las Guias de Farmacovigilancia
de la Comision Federal para la Proteccién contra Riesgos
Sanitarios (COFEPRIS).
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Uso de toxina botulinica tipo A en el nino
con espasticidad en el miembro inferior

Laespasticidad es uno de los factores relacionados con el desarro-
llo de la funcién motora gruesa en el nifio y puede causar graves
problemas musculo-esqueléticos secundarios como son: escolio-
sis, desplazamiento articular, dolor y deformidades de la cadera.

La distribucién de las alteraciones clinicas mas frecuentes
en los pacientes con espasticidad en miembros son: cuadri-
plejia en el 40% de los casos, hemiplejia en el 21% y diplejia
en el 17%". Los patrones de espasticidad més habituales de
acuerdo con la localizacién de la pardlisis son?:

a) Enpacientes con diplejia: flexién de las rodillas, asociada
con rotacion interna de la cadera y pie equino valgo.

b) En nifios con hemiplejia: hiperextensién de la rodilla
(genu recurvatum) y pie equino varo.

¢) Enpacientes cuadripléjicos el patrén clasico es la aduccién
de la cadera con extension de la rodilla y pie equino valgo.

Los objetivos del tratamiento en nifios con espasticidad en
los miembros inferiores son®:
a) Mejorar la extensién de la rodilla en la fase de apoyo.
b) Mejorar el vestido de miembros inferiores.
c) Favorecer la higiene perianal.
d) Aumentar el rango de movilidad articular.
e) Facilitar la fisioterapia.
f) Facilitar tolerancia de las Ortesis.
g) Mejorar la resistencia durante la marcha.
h) Optimizar el perimetro de marcha.
i) Corregir el apoyo del pie sobre una superficie plana.
j)  Aliviar el dolor a la movilidad.
k) Prevenir la luxacion de la cadera.

Escalas recomendadas en pacientes
con espasticidad en el miembro inferior:

De acuerdo con el consenso, las escalas que deben utilizarse
para la evaluacién y seguimiento del nifio con espasticidad
en los miembros inferiores son:

a. Escala de Tardieu (estructura y funcién corporal, defi-
ciencia)’. Esta escala tiene las siguientes ventajas:

*  (Cada grado describe un fenémeno objetivo.

»  Existe un grado especifico para la contraccién refleja
de un grupo muscular, con lo que se puede distin-
guir ésta de la resistencia producida por los tejidos
blandos.

* La velocidad del estiramiento es controlada.

* El 4dngulo de espasticidad es una variable cuantifi-
cable (sensible).

Escala de puntuacién de la funcién motora gruesa (Gross

Motor Function Measure Scores | GMFMS]). E1 GMFCS

es una herramienta clinica disefiada para evaluar la fun-

cién motora gruesa en nifios con pardlisis cerebral®. Exis-
ten dos versiones, la original de 88 reactivos (GMFM-88)

y la mas reciente con 66 reactivos.

e Los reactivos en la GMFM-88 abarcan todo el es-
pectro de habilidades; desde acostarse y rodar, hasta
caminar, correr y saltar.

*  El GMFM-66 es un subconjunto de los 88 reactivos
del GMFM-88 identificados como una contribu-
cién a la medida de la funcién motora en nifios
con pardlisis cerebral. E1l GMFM-66 proporciona
informacidén detallada sobre el nivel de dificultad
de cada reactivo, proporcionando asi mayor y mejor
informacidn, lo que ayuda al establecimiento de
metas realistas’. Se recomienda utilizar la versién
GMFM-66.

Sistema de clasificacién de la funcién motora grue-

sa (Gross Motor Function Classification System

[GMFCS])8. Es un sistema de clasificacién de cinco

niveles que describe la funcién motora gruesa de los

nifios con pardlisis cerebral con base en su autonomia
de movimiento, con énfasis en la capacidad para sen-
tarse, caminar y moverse en vehiculos de ruedas. Las
distinciones entre los niveles se basa en las capacidades
funcionales, la necesidad de tecnologia de asistencia,
incluidos los dispositivos de movilidad de mano (an-
daderas, muletas o bastones) o movilidad sobre ruedas
y en mucha menor medida, la calidad del movimiento
(Figura I).
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GMFCS-E &R

Descripcion e llustraciones para nifios entre 6 y 12 afios de edad.

GMFCS Nivel |

Los nifios caminan en interiores o exte-
riores y suben escaleras sin limitaciones.
Los ninos ejecutan destrezas motoras
gruesas incluyendo correr y saltar, pero
la velocidad, el balance y la coordinacion
estan alterados.

GMFCS Nivel Il

Los nifios caminan en interiores o exterio-
res y suben escaleras sujetandose del pa-
samanos pero experimentan limitaciones
para caminar en superficies irregulares o
inclinadas o al caminar entre la multitud o
en espacios confinados.

GMFCS Nivel Ill

Los nifios caminan en interiores o exterio-
res en una superficie plana con asistencia
de un dispositivo de movilidad. Los nifios
pueden subir escaleras sujetandose de un
pasamanos. Los nifos pueden impulsar
manualmente una silla de ruedas o son
transportados cuando viajan largas dis-
tancias o al aire libre, en una superficie
irregular.

GMFCS Nivel IV

Los nifios quizd puedan continuar cami-
nando en distancias cortas en una andade-
ra o confiar mas en la movilidad con ruedas
en casa, la escuela y en la comunidad.

GMFCS Nivel V

El deterioro fisico restringe el control
voluntario de los movimientos y la capa-
cidad de mantener la cabeza y el tronco
levantados. Todas las areas de la funcion
motora estan limitadas. Los nifios no tie-
nen medios independientes de movilidad
y son transportados.

Figura 1.

Sistema de clasificacion de la
funcién motora gruesa (Gross
Motor Function Classification
System) (GMFCS).

Modificado de las referencias:
25,27y 28.

Imagen utilizada con el permiso
del Dr. Profesor H Kerr Graham.
Orthopaedic Surgery University
of Melbourne Royal Children’s
Hospital, Australia.
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El enfoque de la GMFCS estd en poder determinar qué
nivel representa mejor al nifio, su capacidad actual y las
limitaciones en la funcién motora gruesa.

d. Escala de logro de objetivos (Goal Attainment Scaling

[GAS])°. Es un método utilizado para medir los progresos
de metas individuales (de acuerdo con el objetivo plan-
teado); puede ser de estructura y funcién o actividad y en
menor grado de participacion. La escala ha sido utilizada
en varios estudios, en los que se administra el tratamiento
con toxina botulinica. Esta escala se ha convertido en
la preferida para la evaluacién del paciente tratado con
toxina botulinica porque tiene un elevado grado de sen-
sibilidad y facilidad en su aplicacién.
La escala de GAS evalda los cambios funcionales, la
mejorfa cosmética y la reduccién del dolor. De manera
individual en cada paciente evalia sus metas de trata-
miento, las cudles habitualmente se deciden en conjunto
entre el paciente, su familia y el médico.

e. Escala médica de evaluacién de la marcha (Physician
Rating Scale). Evalia los tipos de marcha y la posicién
de rodilla, tobillo y pie'®.

f.  Escala global de observacién de la marcha de Gillette.
Mide el perimetro de la marcha y la actividad. Es facil
de realizar'!, aunque es poco sensible.

g. Kidscreen. Mide la calidad de vida en nifios y adolescen-
tes con PC'214,

Eleccion de los musculos
para la infiltracién's

Las técnicas de localizacion de los misculos por infiltrar
desempefan un papel muy importante, ya que es recomen-
dable que la inyeccién se realice lo mds cerca posible a las
placas motoras.

Los musculos que mas frecuentemente se utilizan para la
inyeccién de toxina botulinica en el miembro inferior son:

1) Gastrocnemio

2) Séleo

3) Tibial posterior

4) Semitendinoso

5) Semimembranoso

6) Biceps femoral

7) Gracilis

8) Recto femoral

9) Aductores (largo, corto y medio)
10) Psoas iliaco

Puntos 6ptimos de inyeccion muscular
y técnicas de administracion

Técnicas de inyeccién muscular mas comunes?:

1. Electro-estimulacién: aconsejable sobre todo para mus-
culos pequefios o profundos.

2. Ecografia: técnica que cada vez se recomienda mds por su
alta fiabilidad, aunque no siempre accesible en la préctica
clinica, debido tanto al alto costo del equipo, como a los
conocimientos necesarios que precisa su manejo.

3. Palpacién o localizacién anatémica: es la mas facil y
no requiere equipamiento, pero es poco efectiva cuan-
do se tienen que localizar musculos pequefios 0 muy
proximos.

Dosis de toxina botulinica

Dysport®. La dosis maxima de Dysport® para nifios por sesién
es de 1000 U (peso mayor a 40 kg'). La dosis total oscila
alrededor de 20 U/kg!% en un rango de 10 a 30 U/kg. El pro-
medio de la dosis en nifios con pardlisis cerebral, durante el
primer afio de tratamiento es de 15 U/kg. En el segundo afio
es de 10.9 U/kg. Las dosis méximas estdn en un rango de 30
a37.5 U/kg (Cuadro 2); nosotros recomendamos mantenerlas
entre 20 U/kg o menores.

Botox®. El promedio de la dosis en nifios con paralisis cere-
bral, durante el primer afio de tratamiento es de 6.3 U/kg. Enel
segundo afio de 5.7 U/kg. Las dosis maximas son de 14.29 U/kg.

Dilucion del producto

La dilucién de la toxina botulinica sugeridaes de 2 a 2.5 mL.
Se debe tener cuidado con no sobrepasar la dosis maxima re-
comendada de toxina botulinica, ya que existen dos problemas
potenciales cuando se aplican volimenes grandes: el primero
es que al rebasar los limites del misculo inyectado, se podria
ejercer un efecto en las regiones adyacentes con resultados
no deseados. El segundo es el dolor que se produce en el sitio
de la inyeccién, ocasionado por el aumento de la presién que
ejerce el volumen inyectado en los tejidos.

Cabe mencionar que hasta el momento se desconoce si la
administracién de la toxina con diferentes diluciones afecta
o no el tiempo de eficacia del tratamiento'”-18,

Abordaje del tratamiento rehabilitatorio
Tratamiento con terapia fisica y rehabilitacién

El objetivo de la terapia fisica es facilitar durante la misma,
la incorporacién de los musculos antagonistas. Las técnicas
de rehabilitacion recomendadas son:

*  Ejercicios de estiramiento muscular.

e Trabajo con la musculatura antagonista.
*  Movilizaci6n articular.

*  Electroestimulacion.

54

Rev Mex Med Fis Rehab 2014;26(2):45-65



Consenso Toxina Botulinica SCRIT

*  Técnicas de facilitacién neuromuscular Bobath y otras
técnicas de neurorrehabilitacion.

*  Reeducacion del equilibrio y propiocepcion.

*  Terapia ocupacional.

Es importante que en el tratamiento rehabilitador también
se incluyan:

Cuadro 2. Dosificacion de la toxina botulinica A,
de acuerdo con la localizacion topografica
y los musculos afectados*.

Dosis U/kg
Topografia Dysport®  Botox®  Musculo (puntos
de administracion)
Diplejia
3-6 2-3 Isquiotibiales
(2)**
Tetraplejia
3-6 2-3 Aductor mediano,
Mayor (2)**
Recto interno
(2)**
2-5 1-2 Gastrocnemio
(2)**
4-6 2-3 Séleo (2)**
Hemiparesia
2-5 1-2 Gastrocnemio
(2)**
4-6 2-3 Soleo (2)**
4-6 2-3 Recto femoral
(2)**
Pie valgo
3-5 1-2 Peroneo lateral
largo y corto (2)**
Pie varo
3-5 1-2 Tibial posterior
(1)
Pie en garra
3-5 1-2 Flexor largo de
los dedos (1)
3-5 1-2 Cuadrado plantar

(1)

* Modificado de la referencia 26.
** Puntos de administracion.

+  Ortesis

* Ayuda técnica

e Adaptaciones en el domicilio

*  Electro-estimulacién antes y después la administracién
de la toxina en el musculo tratado

Periodicidad de la terapia fisica

El tratamiento en el nifio tiene una duracién mayor y se reco-
mienda realizar la terapia fisica de rehabilitacion diariamente
durante los dos primeros meses posteriores a la administracién
de la BoNT-A. Alternando los dias en el tercer y cuarto mes
y posteriormente ajustar a dos dias a la semana.

Vigilancia de eventos adversos

Se han reportado diferentes eventos adversos con la admi-
nistracién de la toxina botulinica tipo A, con una incidencia
entre 5.6 y 10.3% que pueden ser de tipo local o sistémico. Se
presentan con mayor frecuencia cuando se rebasan las dosis
maéximas recomendadas del producto.

Los efectos adversos mds frecuentemente reportados son:

debilidad en el sitio y miisculo donde se realiza la aplicacion!”,

fatiga que se prolonga por 1 a 5 dias, dolor en el sitio y en los
muisculos vecinos, fiebre, sindrome pseudo-gripal'*-?°, sindro-
me parecido al botulismo (botulism like)*'-*?, incontinencia
urinaria, modificacién del patrén de marcha por debilidad y
disfagia en nifios con problemas orofaringeos?>2*,

El control de los nifios debe llevarse a cabo de forma
estrecha y sistematizada, por ello, se recomienda realizar la
re-evaluacion al mes y a los 3 meses después de la adminis-

tracion de la BoONT-A. No se aconseja posponer las visitas

mas alld de los cuatro meses?.
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Uso de toxina botulinica tipo A
en distonias

Distonia

La distonia es un trastorno hipercinético del movimiento que
se caracteriza por contracciones involuntarias, sostenidas o
intermitentes que causan torsién, movimientos repetidos y/o
posturas anormales'-2. El tono muscular en esta entidad puede
fluctuar desde la hipotonia, pasando por la normotonia, hasta
la hipertonia; este estado puede precipitarse o empeorarse con
los intentos de movimiento o bien por cambios en el estado
emocional, pero disminuye o desaparece durante el suefio.
La alteracion de los sistemas neuronales implicados en el
control motor (corteza cerebral y ganglios basales) produce
alteraciones similares, independientemente de la etiologia.

Fisiopatologia

La lesion en la distonia es consecuencia de atrofia (status
dismielinatus) y esclerosis de los nucleos grises centrales

(status marmoratus), por lo que las lesiones sobre el cere-
bro inmaduro tienden a producir distonias generalizadas o
multifocales, cuya aparicién en ocasiones puede demorarse
por meses o afios®. En esta entidad se produce: contraccién
de los musculos antagonistas, activacién motora involun-
taria durante el movimiento voluntario de musculos no
implicados y activacién involuntaria de musculos durante
el acortamiento pasivo.

Epidemiologia

El 24% de las consultas de neurologia pedidtrica se deben a
trastornos del movimiento, y cuando son secundarias a paralisis
cerebral (PC) el 15% de ellas son de tipo disténico-discinético.

La prevalencia de las distonias depende del momento en
que aparecen, la de aparicién temprana tiene una prevalencia
de 111 por millén y la de aparicién tardia tienen una preva-
lencia de entre 600 a 3,000 por millén®.
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Clasificacion de distonias®’

Existen varias clasificaciones de estas entidades, las mas
utilizadas son:

1. De acuerdo con la edad de inicio:

*  De comienzo temprano (hasta los 26 afios)
*  Comienzo tardio (después de los 26 afios)

2. En relacion con la distribucién anatomica:

¢ Focales

e Segmentarias
e Multifocales

¢ Hemidistonias
¢ Generalizadas

3. En cuanto a la causa:

*  Primarias. La mayoria de ellas es de origen gené-
tico

*  Secundarias. Pueden deberse a una lesion cerebral
de tipo estético (ictus, téxica, asfixia, infecciosa) o
de tipo progresivo (enfermedad degenerativa o me-
tabdlica). La mds frecuente de este tipo es la paralisis
cerebral extrapiramidal que se puede manifestar
como una combinacion de atetosis, corea, distonia
y discinesia’.

Objetivos de tratamiento de la distonia
infantil con toxina botulinica tipo A

Antes de la administracién de cualquier tipo de tratamiento
es necesario tener el diagndstico preciso de la distonia.
El objetivo del tratamiento debe priorizar la actividad
funcional del paciente y no la anormalidad especifica del
movimiento.

Siempre deberdan buscarse las principales causas y
evaluar si existe un tratamiento especifico para ellas an-
tes de plantear un tratamiento sintomético®. Ademds del
tratamiento se debe prevenir la progresién del problema,
disminuir las manifestaciones clinicas, evitar los factores
desencadenantes y todos aquellos eventos que puedan agra-
var la sintomatologia.

Tratamiento con toxina botulinica A

El tratamiento de eleccién de las distonias focales es la ad-
ministracién de toxina botulinica tipo A, por ser la que es
de mayor utilidad y producir la menor cantidad de eventos
adversos. Su eficacia es del 75 al 100%, de acuerdo con el
tipo de distonia de que se trate.

Este tratamiento también se ha utilizado en distonias ge-
neralizadas, junto con otros farmacos®? que son revisados en
los articulos de Simpson'® y de Garcfa-Ruiz!!.

RECOMENDACIONES GENERALES
EN EL TRATAMIENTO
DE LA DISTONIA EN LA INFANCIA,
CON TOXINA BOTULINICA

Pacientes con contracturas
no estructuradas

En las distonfas focales y segmentarias, el objetivo que se
persigue es el de mejorar un nimero limitado de grupos
musculares mientras que en las distonfas generalizadas, el
tratamiento estd enfocado en aspectos parciales. Es necesa-
rio recordar que no es adecuado tratar en forma simultdnea
grupos musculares numerosos, debido a la limitacién que se
tiene con la dosis total al dolor que se produce en el sitio de
la administracion, a que la distonia interfiera con la funcién
del miembro afectado o del cuerpo en su totalidad; a que la
toxina botulinica impacte de manera general otros tratamien-
tos farmacoldgicos y de rehabilitacién, ademés depende que
exista apego al tratamiento por parte del cuidador primario
y de que pueda ser obtenido el consentimiento de informado
por el paciente y/o su padre/madre/tutor.

ESCALAS UTILIZADAS EN EL NINO
CON DISTONIA

Escala funcional

Se debe realizar siempre la videograbacién del movimiento
para evaluar si se ha conseguido el objetivo planteado.

La evaluacién de la gravedad del problema se realiza con
la Escala de Barry-Albright,'? la cual es una escala ordinal de
cinco puntos y evalda la gravedad de las distonias secundarias,
tiene una buena confiabilidad y sensibilidad al cambio. Es
importante porque incluye, tanto la evaluacién del médico
como la de los padres del nifio. Es necesario realizar un en-
trenamiento previo a su aplicacion en la prictica clinica. La
validez y la confiabilidad de las escalas usadas para distonia
en nifios son revisadas en el trabajo publicado por Monbaliu,
en 20103,

Evaluacion de la actividad
y de la participacion

La escala m4s ttil en nifios que estdn siendo tratados con
BoNT-A es la escala de logro de objetivos (Goal attainment
scaling [GAS])'*'3, 1a cual mide la actividad relacionada con
el ambiente del paciente. La evaluacién de la actividad de la
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vida diaria se debe llevar a cabo en dos ambientes diferentes
(por ejemplo, casa y escuela), ademds de la evaluacion rea-
lizada por el médico.

Localizaciéon del musculo'®

El médico debe asegurarse de que la administracion de la
toxina botulinica se realice en el musculo correcto de acuerdo
con su seleccion, para lo cual se puede auxiliar de cualquiera
de los siguientes procedimientos:

*  Andlisis visual del movimiento.

*  Palpacién y visualizacién del movimiento de la aguja al
movilizar el misculo.

*  Electromiografia (EMG) de superficie central.

e Estimulacién eléctrica del musculo.

e Ecografia.

La seleccién de los musculos idéneos varia de acuerdo
con la patologia especifica. Como norma general, los criterios
clinicos para la seleccién del punto de la puncién incluyen:

*  Los miusculos que estdn dolorosos, sensibles o hipertro-
fiados.

* Los musculos agonistas que por observacién o palpa-
cién se contraigan intensamente de forma simultinea al
movimiento involuntario, teniendo mucho cuidado de
evitar los antagonistas que pueden también tener una
contraccién simultdnea.

*  Elmovimiento involuntario primario, asi como los miscu-
los agonistas que pueden ser determinados por observacion
directa, sin embargo, se debe tener en cuenta que la dife-
renciacion entre el movimiento involuntario primario y el
meramente compensatorio es muy dificil, asi como, que
puede ser de ayuda que el paciente mantenga la postura
en direccién al movimiento involuntario primario.

Puntos éptimos de inyeccion
muscular y su técnica

En misculos pequefios se recomienda, por lo general, un
solo punto de administracion siendo el mejor sitio el vientre
muscular, mientras que en los misculos grandes es posible
administrar en dos 0 mds puntos; esto depende principalmente
de la dosis total que se necesite administrar en el misculo.
La técnica de infiltracién se menciona en el punto anterior'”.

Manejo de los productos
de toxina botulinica

Cuando se realiza la reconstituciéon de la toxina botulinica
se recomienda introducir la solucién sobre la pared del

vial, sosteniendo el émbolo para evitar una infusién rdpida
y turbulenta, mover el vial con suavidad y evitar calentar o
agitar; se debe administrar el contenido antes de las siguientes
ocho horas de la reconstitucion con la finalidad de evitar la
degradacion.

Finalmente en los tratamientos a largo plazo, se recomienda
realizar la administracién con un intervalo de al menos tres
meses. Es importante evitar una nueva administracion antes
de ese tiempo, aiin en caso de obtener un efecto insuficiente,
asi como inyectar la menor dosis con la que se produzca
mejoria clinica.

Dosificacion

Para el célculo de la dosis a infiltrar, se debe tener en cuenta
el objetivo del tratamiento planteado, la dosis total maxima
por administrar en cada sesion y la dosis aconsejada en cada
musculo. En todos los casos, el calculo de dosis en la infancia
se realizard por kilogramo de peso corporal.

Dosis maxima total por sesion

En ningtin caso debe ser mayor de 1,000 U, nosotros reco-
mendamos seguir la gufa de acuerdo con la gravedad de la
distonia, tamafio del musculo, producto comercial, y debe
aplicarse de la manera siguiente:

Situacion Dysport® Botox®
Distonia leve 10 U/kg 3 Ukg
Distonia moderada 20 U/kg 8 U/kg
Distonia grave/multifocal 30 U/kg 12 U/kg
maxima

Dosis por musculo

Musculo grande 2-10 U/kg 6 U/kg
Musculo mediano 1-6 U/kg 3 Ukg
Musculo pequefio 1-3 U/kg 1-2 U/kg

Aspectos que modifican
la dosis de toxina

Cuando el objetivo es la obtencidon de la relajacién del mus-
culo, se recomienda utilizar la dosis mas cercana a la maxima,
pero si el objetivo es mejorar la funcién del musculo, se debe
iniciar con una dosis mas baja.

Cuando la regién que se desea tratar es la cervical o cra-
neal se recomiendan dosis mas bajas para evitar difusién a
los musculos faringeos.

En nifios de bajo peso, la cantidad de unidades por kilo-
gramo de peso a infiltrar es proporcionalmente mayor que en
nifios de mayor peso y por esa misma razon los nifios obesos
no deben ser tratados como adultos solamente por su peso,
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ya que al igual que en los nifios con peso normal o bajo y
que presentan discapacidad motora severa (GMFCS nivel V),
las dosis de toxina botulinica que se utilice debe ser menor
para evitar un incremento en el riesgo de eventos adversos
generalizados.

Dilucion de la toxina botulinica

No existen pruebas definitivas de que diluciones diferentes
produzcan resultados diferentes, por lo que se aconseja que
la dilucién sea decidida de acuerdo con la experiencia de
cada médico.

Terapia coadyuvante

Los nifios con distonfa presentan una serie de problemas
motores asociados que deben ser abordados con un enfo-
que terapéutico integral. Entre estos problemas destacan
las posiciones anormales, la torsion de tejidos blandos y
articulares, la elongacion y acortamiento de los ligamentos
y la musculatura, la hipertonfa muscular, los espasmos,
el dolor, las deformidades, la discapacidad y una pobre
calidad de vida. Estos pacientes pueden beneficiarse de los
programas de rehabilitacién donde se incluye la fisioterapia
y la terapia ocupacional, ambas dirigidas a mantener en
buen estado el aparato locomotor y del organismo en su
totalidad.

Los objetivos de la fisioterapia son: mejorar la movili-
dad articular, mantener los arcos de movimiento, mejorar
el control motor, aumentar o mantener la fuerza muscular,
reeducar la funcién, prevenir discapacidades, tratar el
dolor y favorecer la socializacién creando un ambiente
lidico.!?

Entrenamiento sensitivo

Los pacientes con distonfa en los que se demuestra alteracién
de la percepcion sensitiva pueden beneficiarse de un entre-

namiento sensitivo!2.

Seguimiento de los nihos
y vigilancia de aparicion de efectos
adversos

Lo primero que se debe obtener es la firma del consentimiento
informado, en donde se les comunica a los padres el plan de
tratamiento que recibirdn sus hijos.

Todos los nifios con distonia deben ser evaluados al mes,
a los tres meses y mdximo a los cuatro meses posteriores
a la administracién inicial, con la finalidad de evaluar
la efectividad del tratamiento y la aparicién de efectos
colaterales.

Entre los efectos que mds frecuentemente son notificados
se encuentran los siguientes:

e Efectos locales: dolor o formacién de hematoma o equi-
mosis en el sitio de la administracion.

*  Efectos generalizados: debilidad local, regional o gene-
ralizada, disfagia, disminucién o pérdida de la funcién
en el segmento infiltrado, incremento de la distonia y la
presencia de movimientos involuntarios en otros segmen-
tos corporales!s.
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Uso de toxina botulinica tipo A
en el paciente pediatrico con sialorrea

Las glandulas salivales en diversas especies bioldgicas son
glandulas exocrinas del sistema digestivo superior que pro-
ducen la saliva que vierten en la cavidad oral.

Las glandulas salivales se componen de tres pares de
glandulas mayores: parétidas, submaxilares y sublinguales.
Las glandulas salivales menores, secundarias o accesorias
se encuentran distribuidas en la mucosa y submucosa de los
organos de la boca y son las gldndulas labiales, genianas,
palatinas y linguales!'.

Las gldndulas parétidas, submandibulares y sublinguales
son las responsables de la produccién de saliva. En los seres
humanos diariamente producen alrededor de 750 mL de sa-
liva; el 70% es producido por la glandula submandibular y
el 30% restante en la parétida®. Un adulto deglute alrededor
de 2,000 veces al dia, lo que lleva a la deglucién aproximada
de 0.5 a 1.5 litros de saliva por dfa. Los nifios degluten en
promedio 600 a 1,000 veces por dia’.

La sialorrea se define como un flujo excesivo de saliva
que sale de la boca. Este hecho se considera normal entre
los 18 y 24 meses de edad, debido al desarrollo del control
neuromuscular oral, después de los 4 afios se considera fran-
camente patoldgico®.

La sialorrea o salivacion excesiva o babeo es un proble-
ma comiin asociado con los trastornos del sistema nervioso
central, generalmente como resultado de una alteracién en
la coordinacidn de la deglucidon. En la pardlisis cerebral, esta
afectada la capacidad de deglucion debido a la debilidad y/o a
la mala coordinacién de los musculos orales y faringeos impli-
cados en la deglucién, ademas existe un reflejo de deglucién
alterado y una flexién inadecuada de la cabeza y el cuello>*,

El manejo inadecuado de la sialorrea se asocia con el in-
cremento en el riesgo de complicaciones respiratorias, como
la neumonia por aspiracién y puede causar aislamiento y/o
marginacién social>*>.

Las gldndulas salivales estdn inervadas por los sistemas
simpatico y parasimpdtico, siendo la acetilcolina el neuro-
transmisor en las uniones parasimpéticas. La toxina botulinica
tipo A bloquea la liberacion de acetilcolina a nivel de la unién
neurosecretora de la glandula y en los ganglios parasimpéticos
cercanos, por lo que tiene un alto potencial terapéutico para
disminuir la sialorrea, induciendo cambios estructurales y
funcionales de la glandula salival por atrofia*>7.

Epidemiologia

La sialorrea se asocia cominmente con alteraciones neuro-
I6gicas y afecta al 10% de los pacientes que padecen alguna

enfermedad crénica como pardlisis cerebral, enfermedad de
Parkinson y algunas otras.

Entre el 10 y el 37.5% de los pacientes con paralisis ce-
rebral presentaran sialorrea de moderada a severa® 2. En las
escuelas de educacion especial se reporta hasta un 58% de
nifios afectados por esta entidad'?.

Los padecimientos asociados con la sialorrea que frecuen-
temente ameritan tratamiento con toxina botulinica son la
paralisis cerebral (30% de los casos), enfermedad de Parkinson
(20%) y la esclerosis lateral amiotréfica (15%)13. Los sitios
donde se aplica esta sustancia son las gldndulas parétidas en
el 50% de los casos, las glandulas submandibulares en el 9.5%
y en ambas en el 38% de los casos'*.

Objetivos del tratamiento y planes
de re-administracion

El objetivo principal de la administracién de toxina bo-
tulinica tipo A en las glandulas salivales es disminuir la
cantidad de saliva secretada, lo cual permite lograr otros
objetivos secundarios como son evitar lesiones dérmi-
cas, complicaciones respiratorias, mejorar la integracién
social, la autoestima y la rehabilitacion integral del nifio
afectado®©10,

Hasta el momento, el tiempo exacto que debe transcurrir
entre una administracién y otra no ha sido determinado
con exactitud, aunque se ha sugerido que la duracién del
efecto varfa de 1.5 meses a 6 meses>*+1413, Apoyados en la
recomendacién del Dr. Mauricio Delgado sugerimos la re-
administracion cada 6 a9 meses dependiendo de los resultados
clinicos y la evolucién.

Escalas a utilizar para la evaluacion
del niho con sialorrea

Con la finalidad de realizar mediciones clinicas practicas,
rapidas y sencillas, se recomienda la utilizacién de la escala
de severidad y frecuencia de la sialorrea de Thomas Stonell'®
(Cuadro 3).

Con fines de investigacion se recomienda la cuantificacién
objetiva mediante el peso de rollos odontolégicos de algodon.
La medicion se realiza colocando los rollos debajo de la lengua
durante dos minutos y obteniendo su peso con una balanza
electrénica con sensibilidad de 0.01 g. También se puede uti-
lizar la escala de logro de objetivos (Goal Assessment Scale
[GAS])'718 y la escala de medicién de sialorrea del Royal
Children’s Hospital'® (Cuadro 4).
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Cuadro 3. Escala de Thomas-Stonell para la evolucién de la frecuencia y severidad de la sialorrea.

Severidad Frecuencia

1. Seco: Nunca sale saliva 1. Nunca sale saliva

2. Leve: Sélo labios mojados 2. Ocasionalmente sale saliva
3. Moderada: Labios y barbilla mojados 3. Frecuentemente sale saliva
4. Severa: Ropa humeda 4. Constantemente sale saliva
5. Profusa: Moja ropa, manos, mesa, objetos

Modificado de: Thomas-Stonell and Greenberg J'6.

Localizacion glandular, puntos
de inyeccion y técnicas

Como método para la localizacién y guia para la infiltracién
de las glandulas parétidas y submandibulares (Figura 2) se
recomienda el uso del ultrasonido, por ser un método efecti-
vo, facil de realizar y sin riesgo para el paciente'®-?2, aunque
requiere de entrenamiento para optimizar su uso.

Se recomienda un punto de administracién en cada glan-
dula (parétida y submandibular) y en los casos severos y con
una respuesta inadecuada al tratamiento, hasta dos puntos.

Analgesia y sedacion

Debido a que es un procedimiento que produce ansiedad y
dolor en el paciente y en sus familiares, se recomienda el uso
de analgesia tépica con cloruro de etilo o la combinacién de
lidocaina y prilocaina en crema y/o sedacién con midazolam
intrarrectal (0.5-0.75 mg/kg, maximo 15 mg), teniendo en
cuenta que se puede requerir vigilancia durante la recupera-
cién por un periodo de dos horas aproximadamente. Es muy
importante individualizar la dosis de midazolam cuando
el paciente utiliza ademas acido valproico, fenobarbital,
antimic6ticos? y/o eritromicina®*. Sin embargo, el uso de
estos medicamentos dependerd de los recursos del lugar en
donde se atiende al nifio y de las caracteristicas individuales
del paciente.

Dosificacion

Existe una amplia gama de dosis utilizadas para el tratamiento
de la sialorrea. Por ejemplo, se han utilizado dosis de toxina
botulinica en la presentacién de Botox® en la glandula parétida
de5Ua75Uyde5Ua30U en la glindula submandibular.
En el caso de Dysport®, en la glandula parétida la dosis varia
entre 10 Uy 145 U, y para la glandula submandibular entre
70 U y 80 U, en ambas dosificaciones se obtienen buenos
resultados*?!.

Banerjee?? es el tinico autor que ha publicado el uso de
dosis por kilogramo de peso en pacientes pediatricos; utilizé
Botox® a razén de 2 U/kg de peso hasta un méximo de 70 U

(1.4 U/kg en parétidas y 0.6 U/kg en la glandula submandi-
bular). Se recomienda una dosis maxima de 100 U repartidas
equitativamente en las 4 glandulas (parétidas y submandi-
bulares), sin embargo, va a depender de las caracteristicas
clinicas y fisicas del paciente. La dosis varfa de 15 U a 25
U por glandula. La dilucién utilizada es de 100U/1 mL de
solucion fisioldgica.

Para Dysport® se recomiendan 250U repartidas equita-
tivamente en las 4 glandulas antes mencionadas. La dosis
puede variar entre 20 U y 75 U por glandula, recomendamos
iniciar con dosis bajas en nifios, iniciando con un rango
de 30 U a 75 U en parétidas. La dilucién utilizada es de
250U/1 mL.

Terapia coadyuvante?®
Alineacién y técnicas posturales. Se recomienda el uso de:

e Terapia oral motora: con o sin degluciéon. Movimiento
de musculos orales, faringeos, lengua, etc.

e Ejercicios linguales.

e Bolo alimenticio: volumen, viscosidad.

e Integracién sensorial: estimulos térmicos, tactiles y sabores.

e Electro-estimulacion.

Seguimiento del paciente
y vigilancia de aparicion
de eventos adversos

Los eventos adversos encontrados son:

e Sensacién de boca seca, alteraciones de la marcha y do-
lor cervical en pacientes con enfermedad de Parkinson
(6.25% de los casos)2°.

e Alteraciones en la deglucién en pacientes pediatricos
(4.44% de los casos)’.

e Debilidad en los misculos de la masticacién por mala
técnica de aplicacién'2.

e Anafilaxia (un caso de dilucién con lidocafna)!2.

e Nula respuesta al tratamiento (asociado a técnica de
administracién sin gufa ultrasonografica)?’.
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ROYAL
CHILDREN'S
HOSPITAL

Cuadro 4. Evaluacion de la sialorrea del Royal Children’s Hospital*.

Fecha: / /
Nombre:

Evaluador:

Relacion con el nifo:

1. ¢ Ha tomado el nifio algun medicamento recientemente para el manejo de la sialorrea? (favor de marcar con una X
en el recuadro)
No O Si O

En caso de que la respuesta sea si, favor de escribir el nombre del medicamento que ha tomado en esta semana:

2 ¢ Ha presentado el nifio alguna enfermedad durante la semana pasada?
(favor de marcar con una X en el recuadro)
No O Si O
En caso de que la respuesta sea si, favor de dar detalles acerca de la enfermdad:

3. Escala de severidad y frecuencia. Por favor circule el nimero de la respuesta que describa mejor el babeo que ha
presentado su hijo durante la semana pasada:

Frecuencia

1 No hay sialorrea — Seco

2 Sialorrea ocasional — En ocasiones en el dia esta mojado

3 Sialorrea frecuente — Casi todo el dia esta mojado

4 Sialorrea constante — Siempre esta mojado

Severidad

1 Seco — Nunca esta mojado

2 Leve — Solo los labios estan mojados

3 Moderado — Estan mojados los labios y la barbilla

4 Severa — La salivacién se extiende hacia la ropa y otros objetos los cuales estan mojados
5 Profusa — La ropa, las manos y otros objetos siempre estan mojados

4 Cuantos cambios le ha realizado por dia durante la semana pasada:
Numero de baberos cambiados por dia:
Numero de cambios de ropa realizados por dia:
Para las preguntas de 5 a la 14, por favor circule el numero entre el 1 al 10 en cada pregunta, esto indica que tanto le
afect6 la sialorrea durante la semana pasada.
Por ejemplo:

¢ Qué tanto le molestan los comerciales de la television?

Nada Mucho
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

5. ¢, Qué tanto le molesta el olor de la saliva?

No huele Mucho
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

6. ¢ Qué tan intenso ha sido el problema de dermatitis alrededor de su boca durante el mes pasado?

Nunca Severo
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
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Continta Cuadro 4. Evaluacion de la sialorrea del Royal Children’s Hospital*.

7. ¢ Qué tan frecuente le tiene que limpiar la boca con un trapito?

Nunca Todo el tiempo
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

8. ¢ Qué tan avergonzado estas de que tu hijo constantemente este con babeo?

Nunca Mucho
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

9. ¢ Qué tan preocupado estas de la reaccion de otra gente ante el babeo de tu hijo?

Nunca Muy preocupado
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

10. ;Qué tan frecuente tiene que limpiar la saliva de juguetes y muebles?

Nunca Todo el tiempo
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

11.  ;Qué tan intenso es el problema del babeo para provocar en tu hijo tos 0 sensacion de ahogarse con su propia saliva?

No hay problema Enorme
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

12.  ;Qué tanto le afecta el babeo en la vida de su hijo(a)?

Nada Mucho
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

13.  ¢Qué tanto le afecta el babeo de su hijo a su vida y vida familiar?
Nada Mucho
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

14. ;Qué tanto afecta el babeo de su hijo a sus familiares mas cercanos (tios, primos, abuelos)?

Nunca Mucho
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

15. ¢ Su hijo ha recibido medicamentos durante la semana pasada?
Si O No O No estoy seguro O
En caso de que la respuesta sea si, favor de anotar abajo el nombre del medicamento:

16. ¢ A su hijo ya se le aplico toxina botulinica para el manejo de la sialorrea?
No? no mas preguntas O Si? continuar O

17. ¢ Qué tanto le ha beneficiado la administracion de la toxina?

Nada Extremadamente
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

18. ¢Le gustaria recomendar la administracion de la toxina a otras familias que estuvieran en las mismas circunstancias?

No estoy de acuerdo Altamente recomendable
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

* Modificada de referencia 18.
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Figura 2. Regiones para la inyeccion de toxina botulinica A
en las glandulas pardétida y submaxilar.

Conclusiones

Se recomienda:

El uso de toxina botulinica tipo A para el tratamiento de
la sialorrea en pacientes pedidtricos con lesion cerebral.
Uso de la escala de severidad y frecuencia de la sialorrea
de Thomas—Stonell'® para fines de valoracién y segui-
miento clinico.

Dosis de 100 U de Botox® 0250 U de Dysport®, repartidas
equitativamente en las cuatro glandulas (dos parétidas y
dos submandibulares). Para Dysport® en nifios iniciar con
rangos de 80 a 120 U, repartidas en las cuatro glandulas.
Es recomendable el uso de ultrasonido para localizacién
y guia de infiltracién.
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Conclusiones generales

El objetivo del tratamiento con toxina botulinica tipo A debe
priorizar la actividad funcional del paciente y no la anorma-
lidad especifica del movimiento.

Se recomiendan diluciones por debajo de 2.5 mL y no mas
de 0.5 mL del volumen aplicado por punto de infiltracion.

Cuando se realiza la reconstitucién de la toxina botulini-
ca se recomienda mover el vial con suavidad, introducir la
solucién sobre la pared del vial, sosteniendo el émbolo para
evitar su infusién rapida al vial, evitar calentar o agitar el vial
e inyectarla antes de las siguientes cuatro horas después de
la reconstitucién con la finalidad de reducir su degradacion.

La dosis debe ser basada en el peso del nifio, tamafio del
musculo y el grado de espasticidad.

Se recomienda la aplicacion en el punto o los puntos de
mayor densidad de las uniones neuromusculares, también
conocido como punto motor.

Las técnicas recomendadas para aplicacién por su alta
fiabilidad son el ultrasonido y la estimulacidn eléctrica.

La dosis total recomendada esta en un rango de 10 a 30
U/kg. Nuestra sugerencia es administrar 20 U en promedio
y dosificar de manera individual la dosis de acuerdo con el
musculo, con un rango de 1 a 6U por musculo en nifios.

Se recomienda evaluar nuevamente a los tres meses pos-
teriores a la aplicacion.

Para obtener un mayor éxito en la intervencién terapéuti-
ca se debe considerar la selecciéon adecuada del paciente, la
edad del nifio, la necesidad de implementar un tratamiento
combinado (terapia fisica, terapia ocupacional y otras terapias
coadyuvantes), asi como el uso de las escalas adecuadas tanto
para el diagndstico como para la evaluacion del beneficio
obtenido con el tratamiento proporcionado.

Para la evaluacion correcta del paciente recomendamos
las escalas de Tardieu, MACS, GMFMS, Barry-Albright y
la escala de GAS, esta tltima se puede aplicar en todos los
casos incluyendo a los pacientes con sialorrea.

Para realizar una adecuada seleccién de un paciente, es
necesario considerar tanto los factores positivos (espasticidad
focal, presencia de contractura dindmica etc.), como los fac-
tores negativos (trastornos de coagulacion, presencia de con-
tracturas fijas, deformidades 6seas, trastornos del movimiento
importantes que involucran multiples musculos, la necesidad
de otro tipo de tratamiento, el grado de compromiso y el apego

al tratamiento tanto con la toxina como la de rehabilitacion),
esto ayuda a crear un balance a favor de tener gran beneficio
de la terapéutica.

Los aspectos importantes que se deben tomar en cuenta para
la administracién éptima de la toxina botulinica son: el efecto
maximo sobre la union neuromuscular, la seleccion de los mus-
culos mas adecuados, el niimero de puntos de aplicacion, la dosis
a utilizar, la cantidad de diluyente a emplear, la evaluacién de
los efectos secundarios y la necesidad de terapia coadyuvante.

También es importante mencionar que la poca cooperacion
del paciente un gran nimero de musculos a inyectar y el apoyo
de la estimulacién eléctrica potencian la probabilidad de que
se requiera el uso de analgesia local o incluso sedacién.

Los eventos adversos asociados al tratamiento con la
BoNT-A en nifios con PC ocurren en menos del 10 % de los
casos y suelen ser generalmente leves y transitorios; pueden
ser locales (dolor en el sitio de inyeccidn, debilidad local)
y/o sistémicos (fatiga, sintomas de resfriado y en raros casos
disfagia y problemas respiratorios).

Los objetivos de la fisioterapia son: mejorar la movilidad
articular, mantener los arcos de movimiento, mejorar el con-
trol motor, aumentar o mantener la fuerza muscular, reeducar
la funcién, prevenir discapacidades, tratar el dolor y favorecer
la socializacién creando un ambiente lidico.

Se recomienda el uso de toxina botulinica tipo A para
el tratamiento de la sialorrea en pacientes pedidtricos con
lesion cerebral. En este caso es ttil la aplicacion de la escala
de severidad y frecuencia de la Sialorrea de Thomas-Stonell
para la evaluacién y seguimiento clinico.

En el caso de sialorrea la dosis recomendada es de 100 U de
Botox® 0250 U de Dysport®, las unidades deben ser repartidas
equitativamente en las cuatro glandulas (dos pardtidas y dos
submandibulares). Para Dysport® en nifios, se debe iniciar con
dosis total en rangos de 80 a 120 U entre las cuatro glandulas.
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