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Introduccion. El sindrome de Angelman es un trastorno del neurodesarrollo
gue se caracteriza por un retraso psicomotor acompafado de trastornos en el
movimiento, un profundo retraso cognitivo con graves dificultades de
aprendizaje, habla muy limitada, conducta hiperactiva y risa frecuente,
producida por una alteracién genética en el que se ve involucrado un cromosoma

materno.

Objetivos. Los objetivos se centran en estimular el desarrollo psicomotor
tratando de conseguir la maxima independencia, evitando a su vez la aparicién

de deformidades, ayudandose del uso de dispositivos ortopédicos.

Metodologia. Se aplica un disefio AB longitudinal prospectivo. El sujeto de
estudio es una nifia de 4 afnos de edad, diagnosticado de sindrome de Angelman,
que se manifiesta clinicamente con retraso psicomotor, inestabilidad en el
equilibrio estatico y dinamico y alteraciones ortopédicas, afectando a su
autonomia. Se realiza una valoracién fisioterapica inicial para la consiguiente
elaboracién del plan de intervencidon fisioterdpico, utilizando distintos

dispositivos ortopédicos.

Desarrollo. Se aplica el tratamiento fisioterapico 3 veces por semana durante
6 meses, observandose en los resultados de la valoracion final una mejoria a

nivel motor y cognitivo junto con una mayor autonomia.

Conclusiones. A pesar de que los resultados no son generalizables, el plan de
intervencion fisioterapico propuesto muestra mejoras en la evolucién de la
paciente, aunque seria conveniente hacer mas estudios para encontrar

evidencia de otras vias de tratamiento, dado que es un sindrome poco frecuente.

Palabras clave: sindrome de Angelman, hiperactividad, dispositivos

ortopédicos.
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1. INTRODUCCION

1.1 Concepto

El sindrome de Angelman (SA) es un trastorno del neurodesarrollo, de
causa genética, que se caracteriza por un retraso psicomotor acompanado de
trastornos en el movimiento o equilibrio, un profundo retraso cognitivo con
graves dificultades de aprendizaje, habla muy limitada, conducta hiperactiva y

risa frecuente.!2

En 1965 el médico inglés Harry Angelman describe este sindrome al
observar a tres pacientes que comparten caracteristicas similares, como un

andar rigido y una risa excesiva.3*

1.2 Incidencia

En las Ultimas décadas el numero de casos de Angelman ha
incrementado, aumentando de 1 caso por cada 25.000-30.000 individuos a 1

caso por cada 12.000-20.000 individuos en la actualidad.

El diagndstico precoz y correcto de este sindrome ha contribuido a este
aumento del numero de afectados, puesto que muchos de ellos son

diagnosticados erréneamente en otras patologias.!

1.3 Etiologia

El sindrome de Angelman se debe a una alteracién genética en la que se
ve involucrado el cromosoma 15g11.2-13 materno, en el cual se encuentra el

gen UBE34. Dicha alteracidon puede venir dada por diferentes mecanismos.!



Deleccion del
cromosoma
15q11.2-13

Supresién intersticial en el

cromosoma 15gq11.2-13

70-75% de los casos

Disomia uniparental
(UPD) para el

No herencia de una copia
materna del gen UBE34

2-3% de los casos

cromosoma 15

Alteracion del
Defectos de restablecimiento de la

impronta impresién normal durante 3-5% de los casos
la gametogénesis
Expresion del gen UBE34

es silenciada o anulada

Mutacion del gen
UBE34

Alteracién de la impresiéon | 5-10% de los casos
y codificacion de la

proteina ubiquitina

Tabla I. Alteraciones genéticas causantes del SA.1/5¢

1.4 Diagnostico

El diagndstico de este sindrome se suele realizar durante la infancia,
entorno a los 3-7 afos de edad?, cuando se perciben alteraciones del desarrollo
y del comportamiento por parte de la familia. Normalmente no se reconoce en
los recién nacidos o en edades muy tempranas, puesto que los problemas de
desarrollo son inespecificos durante ese tiempo.” En algunos casos llegan a

pasar afios hasta que se sospecha y se diagnostica correctamente.!

El diagndstico diferencial es amplio, y comprende otras patologias como
la pardlisis cerebral, el autismo o los sindromes de Mowat-Wilson, Prader Willi y
Rett, puesto que presentan caracteristicas comunes que en un primer momento

puede dar lugar a diagnosticos erréneos.>?



Deleccion del cromosoma Test de metilacion del ADN
15q11.2-13 Prueba FISH

Estudio molecular

Disomia uniparental (UPD) para Prueba de ADN
el cromosoma 15 Estudio molecular
Defectos de impronta Test de metilacion del ADN

Estudio molecular muy especifico

Mutacion del gen UBE34 Estudio molecular

Tabla II. Pruebas para confirmacion del sindrome de Angelman.?

1.5 Clinica

El sindrome de Angelman implica disfunciones sensoriomotoras,
cognitivas y de otros sistemas que pueden producir complicaciones y dan lugar
a un retraso del desarrollo global.

Dentro de los rasgos faciales por los que se caracteriza el sindrome se
encuentran la microcefalia (debido a una desaceleracion del crecimiento del
craneo) y un occipucio plano.! Presentan ojos azules, pelo rubio y piel clara en
la mayoria de los casos, acompafiados de una lengua y mandibula prominentes.
Tienen la boca grande, dientes pequefios y espaciados, con una tendencia a

mantener la lengua entre los labios y un babeo constante.3

El tono muscular se ve alterado, presentando hipotonia axial e hipertonia
en las extremidades, sobre todo a nivel distal en los miembros inferiores,
acompafados de rigidez articular. Esto se evidencia en la amplitud de los
movimientos, ocasionando alteraciones ortopédicas, como puede ser el pie

equino.

La altura que llegan a adquirir es menor que la de otros nifios, aungque
conforme alcanzan la edad adulta, se sitian en la media. Asi mismo, la ganancia
de peso en la infancia puede adquirirse de forma lenta presentando problemas
de alimentacién, pero conforme crecen esto se normaliza, incluso llegando a

observarse casos de obesidad al final de la nifiez.13

En cuanto a las alteraciones del movimiento, se caracterizan por

estereotipias, temblor y alteraciones de la marcha. Dentro de las estereotipias



mas frecuentes se encuentra el aleteo de manos, que aparece en situaciones de

excitacion.! La pérdida de la deambulacién en este sindrome resulta frecuente.®

El movimiento voluntario es irregular, combinando movimientos lentos y
bruscos, mal coordinados y torpes. El desarrollo de las reacciones posturales

aparece de manera tardia.!

Dentro del fenotipo conductual, presentan hiperactividad, con una
actividad incesante con las manos en la boca o en constante movimiento, falta
de concentracién y de atencion, ausencia del habla y deficiencia mental. Se

caracterizan por estar aparentemente felices, con risa y sonrisa frecuentes.!?

La epilepsia y las convulsiones son caracteristicos de este sindrome. La
edad de inicio varia ente 1-5 afos de edad. Suele producirse una disminucion
de la frecuencia de las crisis epilépticas con la edad, pero siguen apareciendo a

lo largo de la vida.®!

Los rasgos que se pueden observar en este sindrome se resumen en las
tablas III, IV y V.

CARACTERISTICAS CONSISTENTES (100%)

Retraso del desarrollo funcional severo.

Trastorno del movimiento o del equilibrio, ataxia de la marcha y/o
movimientos de temblor de las extremidades. La marcha puede ir

acompafiada de movimientos inestables, torpes, rapidos o bruscos.

Frecuente risa y/o sonrisa, actitud aparentemente feliz, personalidad
facilmente excitable, a menudo con aleteo elevado o agitacién de las

manos y comportamiento hipermotriz.

Deterioro del lenguaje, ninguna o minima emision de palabras.

Tabla III. Caracteristicas clinicas consistentes!®



CARACTERISTICAS FRECUENTES (>80%)

Retraso en el crecimiento y desproporcion de la circunferencia de la cabeza,
gue por lo general resulta en microcefalia a los 2 afios. La microcefalia es

mas pronunciada en los pacientes con delecciones 15q11.2-q13.

Convulsiones con aparicién antes de los 3 afios. La gravedad normalmente

disminuye con la edad, pero el trastorno convulsivo dura toda la vida.

Encefalograma anormal con un patréon caracteristico con gran amplitud de
las ondas de pico lentas. Las anormalidades de EEG pueden ocurrir en los

2 primeros anos de vida pudiendo preceder a las caracteristicas clinicas y

no esta relacionado con las convulsiones.

Tabla IV. Caracteristicas clinicas frecuentes!®

CARACTERISTICAS ASOCIADAS (20-80%)

Occipucio plano

Surco occipital

Lengua sobresaliente

Empuje de la lengua, tendencia a chupar/ trastornos de la deglucion

Problemas de alimentacion y/o hipotonia troncal en infancia

Prognatia

Boca grande, dientes espaciados, Babeo frecuente, excesiva masticacion

Estrabismo

Piel hipopigmentada, cabello y ojos claros

Reflejos tendinosos profundos hiperactivos en la extremidades inferiores

Posicién del brazo levantada y flexionada durante la marcha

Marcha inestable con pronacion o valgo de tobillos

Aumento de la sensibilidad al calor

Alteracion del ciclo de suefio-vigilia y menor necesidad de dormir

Atraccidn o fascinacion por el agua; fascinacién por articulos arrugados

Comportamientos anormales en relacién con los alimentos

Obesidad (en los niflos mayores)

Escoliosis

Estrefimiento

Tabla V. caracteristicas clinicas asociadas!®



1.6 Justificacion

El sindrome de Angelman es una enfermedad poco frecuente cuya
incidencia ha aumentado en las Ultimas décadas. Teniendo en cuenta las
posibles retracciones y deformidades que pueden aparecer conforme van
creciendo, resulta interesante la valoracién y la elaboracién de un plan de

intervencion fisioterapico cuando todavia se encuentran en la infancia.



2. OBJETIVOS

2.1 Objetivo principal

e Estimulacion del desarrollo psicomotor tratando de conseguir la maxima

independencia, evitando a su vez la aparicién de deformidades.

2.2 Objetivos secundarios

e Control de la higiene postural para evitar patrones andmalos y posibles
complicaciones.

¢ Vigilancia de las posibles actitudes escolidticas y anomalias en el apoyo
podal.

e Refuerzo de la estabilidad lumbopélvica.

e Educacién de la marcha para conseguir una mayor autonomia.

e Mejora del equilibrio dinamico y estatico.

e Mejorar de la manipulacién fina.

3. METODOLOGIA

3.1 Diseino del estudio

Se trata de un estudio experimental intrasujeto (n=1) de disefio tipo AB
longitudinal prospectivo, en el que una serie de variables dependientes (postura
en sedestacidon, marcha, motricidad gruesa, manipulaciéon de objetos) se miden
en una fase inicial; posteriormente se aplica el plan de intervencién fisioterapico
como variable independiente y finalmente se vuelven a medir las variables
dependientes, valorando los cambios que en ellas se producen al haber

introducido la variable independiente.

El estudio se realiza bajo el consentimiento de los padres del paciente,

tutores legales de éste. (Anexo I)

3.2 Materiales

e Colchoneta y juguetes.
e Pasillo para deambular.

e Escaleras para subir y bajar.



e Asiento adaptado para manipula

Bipedestador.

3.3 Descripcion del caso

El objeto de estudio es una nina de 4 afios, diagnosticada de sindrome de
Angelman por pérdida del alelo materno, cuyo cuadro clinico puede presentar
otros rasgos fenotipicos ya que la regién deleccionada es mayor que la del SA.

3.4 Antecedentes personales

Mini standing para trabajar el equilibrio.

r en sedestacion evitando la W sitting.

Los antecedentes mas relevantes se presentan en la tabla III.

ANTECEDENTES PERSONALES

Embarazo

Parto eutdcico a las 36 semanas,
inducido por rotura prematura de
membrana.

Peso al nacer: 2420 gramos.

Apgar: 8/10.

16 meses de edad

Grado 2 de independencia.

Presenta un 67% de discapacidad al
mostrar discapacidad multiple por
de

cromosopatia autosémica

etiologia congénita.

18 meses de edad

Escala de desarrollo psicomotor de la
primera infancia de Brunet-Lezine
muestra desarrollo

un general

inferior a su edad cronoldgica. La
edad madurativa global se sitlua

alrededor de 9 meses.

24 meses de edad

Primera crisis convulsiva.

32 meses de edad

Mas crisis convulsivas. Se prescribe

medicacién: Depakine dos veces/dia

Tabla VI. Antecedentes personales
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ALTERACIONES ASOCIADAS

Estrabismo divergente constante en

ambos 0jos

Oclusioén ocular tres horas al dia, una

en cada ojo.

Lenguaje y comunicaciéon

No emite ninguna palabra.

Sonrie constantemente, rie a

carcajadas.

No es capaz de establecer un
contacto ocular adecuado, no fija la
mirada en lo que hace o con quien

esta mas de 3 segundos.

Presenta un retraso mental muy

Comprensién severo.

No responde a su hombre.

Estancamiento ponderal.
Alimentacion Toma alimentos sin necesidad de

triturarlos.

Control de esfinteres Usa panal.

Crisis convulsivas En ocasiones tras presentar cuadros

febriles o de agotamiento.

No tiene capacidad de concentrarse

Hiperactividad en una tarea, cambia

constantemente de actividad.

Tabla VII. Alteraciones asociadas

En septiembre de 2013 comienza el curso escolar en el CEE Angel Riviére,
donde recibe un tratamiento multidisciplinar, incluyendo sesiones de fisioterapia

y logopedia.

3.5 Valoracion fisioterapica inicial

Se realiza una observacion de la nifna en una exploracion libre, en la cual

ella puede mostrar sus habilidades, cuyos hallazgos se recogen en la tabla VIII.
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INSPECCION VISUAL:

EXPLORACION LIBRE

Sedestacion

En sedestacion en el suelo

muestra inestabilidad pélvica, lo que

la

imposibilita una sedestacion
fisioldgica. Adopta posicibn de W
sitting.

En la sedestacion en la silla hay una
falta de estabilidad.

Es capaz de manipular objetos desde

esta posicion.

Mantiene de forma adecuada la
posicion de cuadrupedia.

La adopta para desplazarse y jugar.

Inestable.

Deambulacion

Se desplaza tanto gateando como

caminando.

12




Camina con ayuda del adulto,
agarrada a su mano.

Deambula aumentando la base de
sustentacion, adoptando la llamada
“deambulacion de angel”.

Inestable.

Cambios de posicion

Es capaz de pasar de cuadrupedia o
sedestacion a bipedestacion vy
viceversa ayudandose de |los

elementos que la rodean.

En la exploracidn libre se observa hiperactividad y déficit de concentracién

de un aleteo de manos.

A la palpacidon no se encuentran alteraciones del tono muscular,

presenta una leve actitud escolidtica.

Se valora la funciédn motora gruesa a través del “Gross Motor Function

Tabla VIII. Hallazgos de la exploracion libre

en las tareas. Constantemente coge y deja juguetes para llevarlos a la boca o

darlos al adulto. La estereotipia que presenta es saltar en el sitio acompanado

una leve hipertonia bilateral de triceps surales en situaciones de carga. También

Classification System” (GMFCS)!? (Anexo II) obteniéndose un nivel II.

13
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En la escala “Sedestacion en la discapacidad infantil” (EISD) (Anexo III)
se obtiene un nivel V. Es capaz de mantener la posicién de sedestacién de forma

independiente si no mueve los miembros o el tronco.

Para valorar la habilidad manual se utiliza la escala “Manual Ability
Classification System” (MACS)!3, situandose en el nivel II. Es importante sefialar
que no obtiene el nivel I debido a que el déficit de atencién que presenta

condiciona aspectos de la manipulacién.

En la inspeccién visual de sus manos se puede observar una pinza
termino-terminal, con una tendencia a la oposicién y de apariencia simiesca, la
cual no afecta a su funcionalidad y permite una correcta oposicion. En ocasiones
parece existir un predominio funcional de la mano izquierda sin establecerse con

claridad la dominancia lateral.

Respecto a la exploracion de los pies, presenta una leve inestabilidad
lateral de tobillo, si bien la alineacidén del tendén de Aquiles con el calcaneo es
correcta. Existe una tendencia dinamica al exceso de flexion plantar, asociado

a la hipertonia de triceps comentada anteriormente.

3.6 Diagnodstico fisioterapico

Paciente de 4 afios de edad afectada de sindrome de Angelman que se
manifiesta clinicamente con un retraso psicomotor respecto a su edad
cronoldgica: inmadurez lumbopélvica, deambulacién no autdonoma, inestabilidad
en el equilibrio estatico y dinamico y leve dificultad en la manipulacién fina. Se
observan ademas varias alteraciones ortopédicas asociadas, lo cual afecta a su

autonomia.

3.7 Plan de intervencidn fisioterapico

Teniendo en cuenta los resultados obtenidos en la primera valoracion, se

establece un tratamiento fisioterapico acorde a sus caracteristicas.

Se establecen 3 sesiones de fisioterapia semanales, con una duraciéon de
30-45 minutos cada una, durante 6 meses.

14



e Control de la higiene postural en sedestacion en silla.

Conociendo el nivel de sedestacion de la paciente gracias a la valoracion
inicial, se lleva a cabo la elaboracidn de un asiento moldeado pélvico. Este
asiento es confeccionado con yeso utilizando como molde el cuerpo del propio
nifio, por lo que estad hecho ajustandose a sus necesidades.

Permite una alineacién adecuada en los tres planos del espacio, evitando
asi la aparicién de deformidades derivadas de una sedestacion no controlada.
Le proporciona una simetria pélvica en la carga de peso en esta posicion y un
movimiento postural efectivo retornando el centro de la masa corporal hacia la
base de soporte. Una correcta sedestacion permite una mejor funcionalidad a

nivel de los miembros superiores.#

Este asiento puede adaptarse a otros elementos de sedestacién, por lo
gue esta incluido en la trona de clase.

15



e Control de la higiene postural en sedestacion en suelo y mejora de la

funcionalidad de los miembros superiores.

A principio de curso presentaba tendencia a adoptar la posicion de W
sitting (abduccién y rotacion interna de cadera) al jugar en sedestacién, debido
fundamentalmente a la falta de estabilidad lumbopélvica; lo cual puede llegar a

causar alteraciones a nivel de la articulacion coxofemoral.

Mediante el asiento que aparece en la imagen se ayuda a corregir esta
posicion, manteniendo una correcta alineacién de los miembros inferiores.

Ademas, las habilidades manipulativas no se ven comprometidas, sino que se

ven facilitadas al presentar una correcta ergonomia.

e Busqueda de la autonomia en la marcha.

Tras la valoracion de las extremidades inferiores se prescribe el uso de
DAFO 4> para el control de la estabilidad lateral de tobillo, lo que va a permitir
una marcha mas firme. A este modelo de értesis dinamica se le aflade una
cincha postmaleolar eldstica para contener y modelar el exceso de flexidon

plantar.

Tiene bien integrado los pasos de la marcha. Cuando los nifios con este
sindrome comienzan a andar, pueden utilizar un andador o taca-taca, aunque
para muchos supone un problema mas que una ayuda. Suelen ir mejor si se les
coge de la mano, y conforme adquieren mas seguridad, van cogidos del dedo.'®

Este es el proceso que en este caso se ha seguido; comenzando a principio de

16



curso andando de la mano, soltdndose de forma progresiva y consiguiendo asi

una marcha cada vez mas autonoma.

e Mejora del equilibrio y maduracion del sistema vestibular.

El equilibrio es la habilidad que mantiene la orientacion del cuerpo en
relacion con el ambiente externo y que depende de la transmisidn continua
visual, somatosensorial y de la informacién vestibular y propioceptiva, ademas
de la coordinacion de los patrones de reclutamiento neuromotor. Cuando se ve
comprometida esta habilidad, la estabilidad podria reducirse, aumentando asi la

oscilacién del cuerpo.t”

Para mejorar el equilibrio se realiz6 a principio de curso un mini standing,
sujecidn que sélo llega hasta por debajo de las rodillas. El mini standing es un
dispositivo de escayola fabricado a la medida del nifio, disefiado para que
puedan mantener la verticalidad. Es Gtil para aquellos que tienen problemas
para controlar los limites de estabilidad suficientes para mantener una
bipedestacion dinamica y son incapaces de desarrollar respuestas posturales

anticipadoras con sus propios movimientos voluntarios.*

17



El mini standing se emplea para ayudar al paciente a desarrollar los
ajustes de reequilibracion dindmica mediante la activacién de la estrategia
rodilla-cadera. Una de las maneras de practicar el equilibrio se basa en la
desestabilizacion de la paciente, de manera que no puede haber un ajuste
postural, permitiendo el uso de estrategias de movimiento en el plano sagital
(posterior-anterior) y en el plano frontal (medial-lateral), para mantener el
equilibrio en muchas circunstancias.!” En el mini standing se han ido realizando

diferentes ejercicios con juguetes para trabajar el equilibrio:

18



e Mejora de la motricidad fina.

Para trabajar la manipulacién y la coordinacion de ejercicios, realizamos
juegos en los que se necesite una mayor precision y coordinacidon visuo-manual,

como puede ser las que se ve en la imagen:

e Programa de bipedestacion

Estos programas permiten conseguir la posicion de bipedestacion, en este
caso, a través de un bipedestador, que ayuda a reducir o evitar las alteraciones
secundarias manteniendo la extensibilidad de las extremidades inferiores,
mantener o aumentar la densidad mineral 6sea y promover un desarrollo
musculoesquelético adecuado.*

Diariamente hace uso del bipedestador entre 45-60 minutos.

19



4. DESARROLLO

4.1 Evolucidn y sequimiento

Una vez aplicado el tratamiento fisioterapico, se realiza una valoracién
fisioterapica final con el propdsito de comprobar los efectos que éste ha tenido

en el nifo.

Los hallazgos obtenidos en la valoracion final se muestran en la tabla IX.

INSPECCION VISUAL: EXPLORACION LIBRE

Sedestacion en suelo correcta y
espontanea; La posicién de W sitting
Sedestacion aparece de forma muy esporadica y
es facilmente reconducible.

Sedestacion en silla correcta.

Gatea para jugar, no para

Gateo desplazarse

20



Bipedestacion

Se ha conseguido mejorar el
equilibrio en bipedestacién estatica,
necesitando cada vez menos buscar
algo en lo que agarrarse

En el equilibrio dindmico se muestra

inestabilidad

Deambulacion

Ya no utiliza el gateo tanto para
desplazarse, sino para jugar en
suelo

Ahora recurre de forma habitual a la
marcha como forma de exploracidn
y desplazamiento por el entorno,
caminando de forma independiente
y rechazando la ayuda del adulto
cuando tiene un objetivo claro en su
desplazamiento.

La marcha desarrollada es tipica del
sindrome de Angelman, inestable y
con aumento de la base de

sustentacion

Cambios de posicion

Realiza los cambios de posicién con

mas seguridad

Subir y bajar escaleras

La buena evolucion de la nifia y su
creciente autonomia ha permitido
afiadir a lo largo del estudio el
entrenamiento en escalera como
nuevo objetivo fisioterapico.

Va buscando la autonomia en esta
actividad agarrandose a la barra
lateral con las dos manos realizando
una subida y bajada lateral

También es capaz de subir y bajar
dando wuna mano al adulto vy

colocando la otra en la barra lateral

Tabla IX. Hallazgos de la exploracion libre en la valoracion final

21




Al final del tratamiento, en el Gross Motor Function Classification System”

(GMFCS)*? (Anexo II) se le atribuye un nivel I incompleto.

En la escala “Sedestacion en la discapacidad infantil” (EISD) (Anexo III)
actualmente se encuentra en un nivel VII. Es capaz de, sin utilizar las manos
para apoyarse, inclinar el tronco lateralmente y enderezarlo, volviendo a la

posicion neutra.

En cuanto a la habilidad manual valorada con la escala “"Manual Ability

Classification System” (MACS)!3, se situa en el nivel II.

Respecto a las ortesis, va a utilizar értesis submaleolares en lugar del
DAFO 4 que ha utilizado todo el curso escolar. Clinicamente, la nifia ya no
cumple criterios tedricos que justifiquen el empleo de ortesis, pero en la practica
le aportan una marcha mas estable; por ello se decide continuar varios meses

mas con soporte ortopédico hasta que afiance la marcha libre.

Alrededor de los 3 afos algunos nifios con SA que presentan un desarrollo
mas avanzado pueden empezar a comunicarse o a indicar algunas de sus
necesidades mediante gestos simples, aumenta su comprensién y obediencia a
ciertas 6rdenes.'® Esta mejoria a nivel cognitivo se ha observado hacia el final
del tratamiento, siendo capaz de entender y ejecutar érdenes como “vamos al

comedor” o "mete los juguetes en el cubo”.

4.2 Discusion

Consideramos que es importante que se realice un diagndstico correcto y
lo antes posible de este sindrome, para un temprano y adecuado enfoque de
tratamiento, puesto que el diagnostico muchas veces es erréneo o en edades
avanzadas debido a que los pacientes son producto de embarazos normales,
con ausencia de defectos congénitos mayores y perimetro cefdlico dentro de
parametros normales. Ademas, en los periodos neonatal y lactante los sintomas

son inespecificos y se consideran inicialmente otras patologias.®2°

Una vez realizado el correcto diagnédstico, el tratamiento debe ser
multidisciplinar, teniendo en cuenta que no sélo existe una afectacion de las
habilidades motoras, para lo cual se remarca la importancia de la terapia fisica

temprana de cara a evitar mayores afectaciones, %! sino también la presencia de

22



crisis convulsivas severas que precisan de medicacion, o la ausencia o escasa
presencia del habla, para lo cual se requieren diferentes profesionales
sanitarios.!® Realmente no existe un tratamiento curativo, pero sus sintomas se
pueden tratar, haciendo referencia a la fisioterapia, mediante programas
adecuados de atencién temprana y a través de tratamientos ortopédicos,
evitando de esta manera la aparicion de deformidades musculoesqueléticas

irreductibles y logrando un desarrollo psicomotor lo mas normalizado posible.®

Respecto al uso de ortesis, podemos hablar de AFOs y DAFOs. Las AFOs
son disefladas para limitar movimientos de tobillo no deseados, especificamente
la flexidon plantar, mientras que las DAFOs (Ortesis dinamicas de pie-tobillo),
usadas en pacientes con alteraciones neuromusculares y elegidas en este caso,
son disenadas para sostener el pie y el tobillo, afectando ademas al movimiento
del cuerpo entero. Contemplan el concepto de agarre del pie y permite corregir
y/o controlar las frecuentes anomalias posturales cuando existen alteraciones
neuromusculares. Son flexibles y encajan con los contornos del pie, puesto que
son realizadas a medida. Es importante tener en cuenta que conforme el
paciente crece o cambian los objetivos funcionales, los requerimientos ortésicos
también pueden cambiar. Mills (1984) encontré que las férulas mejoran
significativamente la posicién de reposo del tobillo, sugiriendo asi que pueden
ser utilizados para mejorar la posicidon de la articulacion sin miedo a que pueda

aumentar el tono muscular.22:23

4.3 Limitaciones del estudio

e Debido al retraso mental y el gran déficit cognitivo, junto con la
hiperactividad caracteristica de este sindrome, se han presentado
dificultades a la hora de la valoracién, puesto que no se podian dar
ordenes a la hora de ejecutar movimientos concretos y por lo tanto no
todas las escalas que se plantearon utilizar en un principio pudieron ser

realizadas.

e Dado que es una patologia considerada como poco frecuente, no se ha

encontrado mucha bibliografia ni casos registrados de este sindrome.
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e El seguimiento del caso ha sido en un periodo de tiempo breve, aunque

a pesar de ello se han conseguido resultados de mejoria.

e Teniendo en cuenta que el estudio trata de la valoracién e intervencion
de un caso concreto e individualizado, no es posible inducir los resultados

obtenidos a un colectivo de mayor tamano.

5. CONCLUSIONES

e Se considera que el tratamiento fisioterapico que se esta llevando a cabo
es efectivo y necesario, puesto que desde las primeras sesiones se ha
percibido una evidente mejoria, no sélo en la motricidad, sino también un

avance prometedor en sus capacidades cognitivas.

e El uso de ortesis ha permitido controlar y corregir patrones motores

anormales y conseguir una mejor higiene postural.

e La evolucidn y prondstico es favorable
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7. ANEXOS



Anexo 1

Con motivo de Ila realizacion del trabajo de fin de grado de

Dfa. con DNI estudiante de Fisioterapia

de la Universidad de Zaragoza, se solicita al padre, madre o tutor legal del
alumno que recibe tratamiento fisioterapico en el C.E.E. Angel Riviere de
Zaragoza, la participacion de su hijo, hija o tutelado en el mismo como sujeto
experimental. Dicho trabajo consistira en un estudio a propdsito de un caso a
cerca de la actuacion fisioterapica y seguimiento de la misma en la patologia

neuromotriz en un nino en edad escolar.

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Ante la imposibilidad de D/Dfa con DNI
de prestar autorizacién legalmente valida por ser menor de
edad. D/Dfa. con DNI

en calidad de padre, madre o tutor legal autoriza / no

autoriza de forma libre, voluntaria y consciente su participacion en el estudio en
calidad de sujeto experimental y da su conformidad para que los datos clinicos
de su hijo, hija o tutelado sean revisados por personal ajeno al centro, para los
fines del estudio. Asi mismo conoce su derecho a retirar su consentimiento en
cualquier momento durante el estudio sin tener que dar explicaciones y sin que

esto repercuta en sus cuidados médicos.

, a de de

Firma padre, madre o tutor: Firma investigador:
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ANEXO 2: GROSS MOTOR FUNCTION CLASSIFICATION SYSTEM

Canchild Centrefor Childhood Disability
Research. Institute for Applied Sciences,
McMaster University,

1400 Main Street West, Room 408, Hamilton, ON, Ontario, Canada, L8S
1C7 Tel: 905-525-9140ext 27850 Fax: 905-522-6095

E-mail:canchild@mcmaster.ca Website: www.canchild.ca

GMFCS-E&R
GROSS MOTOR FUNCTION CLASSIFICATION SYSTEM

ExtendidayRevisada

GMFCS-E&R©Robert Palisano, Peter Rosenbaum, Doreen Bartlett, Michael Livingstone, 2007
Canchild Centre for Childhood Disability Research, McMaster University

GMFCS ©Robert Palisano, Peter Rosenbaum, Stephen Walter, Diane Russell, Ellen Word, Barbara Galuppi,
1997
Canchild Centre for Childhood Disability Research, McMaster University

(Reference: Dev. Med. Chile. Neurol. 1997;39:214-233)

INTRODUCCION & INSTRUCCIONES DE USO

El Sistema de Clasificacion de la Funcion Motriz (GMFCS) para la pardlisis cerebral se basa en el movimiento
que se inicia voluntariamente, con énfasis en la sedestacion, las transferencias y la movilidad. Nuestro criterio
primordial al definir cinco niveles en nuestro sistema de clasificacién ha sido que las diferencias entre niveles
deberian ser significativas en la vida cotidiana. Las diferencias se basan en limitaciones funcionales, la
necesidad de utilizar dispositivos de apoyo manual parala movilidad (tales como andadores, bastones, muletas)
osillas de ruedasy, en menor medida, en la cualidad del movimiento. Las diferencias entre los niveles I y Il no
son tan pronunciadas como las diferencias entre otros niveles, particularmente paralos menores de dos afios.

La expansion de la GMCS (2007) incluye una banda de edad para jévenes de 12 a 18 afios y enfatiza los
conceptos inherentes a la Clasificacion CIF de la OMS. Animamos a los usuarios a estar atentos al efecto que
pueden tener los factores ambientales y personales que se observan o de los que podemos obtener
informacién acreditada. El objetivo de la GMFCS es determinar cual es el nivel que representa mejor las
capacidades y limitaciones del nifio o del joven en relacién con las funciones motrices globales. El énfasis es en
el desempefio en casa, en el colegio o en los lugares comunitarios (lo que hacen en realidad) mas que su
mejor rendimiento en un momento dedo (la capacidad de la CIF). Por lo tanto es importante clasificar el
desempefioactualynolosjuicios sobrelacalidad del movimientoolos pronésticos de mejoria.

El titulo para cada nivel es el método de movilidad que es mas caracteristico del desempefio después de los 6
afios de edad. Las descripciones de las capacidades funcionales y las limitaciones para cada tramo de edad son
amplias y no tratan de describir de forma exhaustiva todos los aspectos funcionales del individuo. Por ejemplo,
un nifio con hemiplejia que es incapaz de gatear sobre sus pies y manos, pero que, por otro lado, cumple los
requisitos del nivel 1(p. ej., puedeincorporarse abipedestaciényandar), deberiaserclasificadoenelnivell.La
escala es ordinal, sin intencion de que la distancia entre niveles sea igual ni de que los nifios y jovenes con
paralisis cerebral tengan una distribuciéon semejante en los cinco niveles. Se proporciona un resumen de las
diferencias entre niveles para ayudar a determinar el nivel que se aproxima mas ala funcién motora real del nifio o
deljoven.

Se reconoce que la expresién de la funcion motriz varia con la edad, especialmente durante la primera
infancia. Para cadanivel se ofrecen descripciones distintas para cadatramo de edad. Enlos nifios que tienen
menosde 2 afios hay que tener en cuenta la edad corregida si son prematuros. Las descripciones para el tramo
de6al2afios ydel2al8afios reflejanelposibleimpactodelosfactoresambientales(p. €].,lasdistanciasen
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elcolegioyenla comunidad) y de los factores personales (p. €j., en funcién de las demandas en el gasto
de energia o de la diversidad de preferencias personales) enlos métodos de desplazamiento que se usan.

Sehahechounesfuerzo para subrayarlas capacidades frente alaslimitaciones. Asi, como principiogeneral,
la funcion motriz global de los nifios ylos jovenes que son capaces de realizar las funciones descritas paraun
nivel concreto conducira probablemente a su clasificacion en ese nivel o en el inmediato superior; por el
contrario, la funcién motora global de los nifios que no pueden realizar las funciones de un nivel determinado sera
clasificada por debajo de ese nivel.

GLOSARIO DE DEFINICIONES

Andador con soporte corporal.- Un dispositivo para la movilidad que sostiene la pelvis y el tronco. Otra persona
tiene que colocar al nifio/joven en el andador.

Dispositivo de movilidad con sujecién manual.- bastones manuales, bastones ingleses y andadores que no
sostienen eltronco durante la marcha

Asistenciafisica.- Otrapersonaque asiste manualmente al nifio/joven en el desplazamiento

Sistemas de propulsién amotor.- Elnifio/joven controla activamente la palanca de mando o elinterruptor que
facilita la movilidad independiente. El dispositivo puede ser una silla de ruedas, ciclomotor o cualquier otro
dispositivo provisto de motor.

Silla de ruedas de propulsién manual.- El nifio/joven utiliza activamente los brazos y manos para impulsar las
ruedas de lasillay desplazarse.

Transportado.- Una persona empuja el dispositivo de movilidad (silla de ruedas, cochecito de nifio, etc.) para
desplazar el nifio/joven de un lugar a otro.

Anda.- Si no se especifica lo contrario indica que no hay asistencia fisica de otra persona ni uso de apoyos
manuales. Esta categoria admite el uso de ortesis (corsé o férula)

Movilidad con ruedas.- Se refiere a cualquier dispositivo con ruedas que permite el movimiento (p. ej.: sillade
ruedas manual, con motor, etc.)

RESUMENDESCRIPTIVODE CADANIVEL

NIVELI-Andasinlimitaciones

NIVEL Il-Anda con limitaciones

NIVEL Ill- Anda utilizando un dispositivo de movilidad con sujecion manual

NIVEL IV - Autonomia parala movilidad con limitaciones; puede usar sistemas de propulsién a motor

NIVEL V- Transportado en unasilla de ruedas manual
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DIFERENCIAS ENTRE NIVELES

Diferencias entre el Nivel ly el Il

g

oooan

Enelnivel Il los nifios y los adolescentes tienen limitaciones para andar distancias largas y mantener el
equilibrio

Pueden necesitar un dispositivo de apoyo manual ala movilidad cuando estan aprendiendo aandar
Pueden precisar dispositivos de ruedas para desplazarse largas distancias

Requieren un pasamano para subir y bajar escaleras

No son capaces de correr y saltar

Diferencias entre el Nivel Iy el lll

Los nifios desnivel Il son capaces de andar sin un dispositivo de apoyo manual a partir de los 4 afios
(aungue puedan querer usarlo a veces)

Los nifios del nivel 1l necesitan un dispositivo de apoyo manual para andar eninteriores y usan un
dispositivo de ruedas para desplazarse en exteriores y en la comunidad.

Diferencias entre el Nivel llly el IV

O

Los nifios y adolescentes del nivel lll se sientan de forma auténoma o precisan en todo caso un apoyo
limitado para mantenerse sentados, son mas independientes en las transferencias en bipedestacion y
andan con un dispositivo de apoyo manual.

Losnifiosyadolescentesdelnivel IVtambién puedenhacercosas mientrasestansentados
(habitualmente con apoyo) pero su capacidad de autodesplazamiento esta muy limitada. Hay que
transportarlos en una silla manual o usar una silla autopropulsada

Diferencias entre el Nivel llly el IV

o Losnifiosdelnivel V estanlimitados en sus posibilidades de mantener lacabeza, eltroncoylas

extremidades contralagravedad. Requierentecnologiade apoyoparamejorarlaalineaciondela
cabeza, la sedestacion, la bipedestacion y la movilidad, pero las limitaciones son de un grado que no es
posible una compensacion plena con equipamiento. La autonomia en la movilidad solo se obtiene si
pueden aprender a operar una silla autopropulsada
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0-2anos

Nivel |
o Realiza transiciones a y desde sedestacion
O Se mantiene sentado en el suelo con las manos libres para manipular objetos
o Gatea sobre manos yrodillas
o Se pone de pié y da pasos sujetandose a los muebles.
o Anda entre los 18 meses y 2 afios sin necesidad de ayudas de movilidad.
Nivel Il

O Semantiene sentadoenelsueloperopuede necesitareluso delasmanos paramantener el equilibrio.
O Se arrastra sobre el estdmago o gatea sobre manos y rodillas
o Puede intentar ponerse de pie y dar pasos sujetandose a los muebles.

Nivel Il
o Se mantiene sentado en el suelo cuando tiene apoyo en la parte inferior de la espalda
o Volteay se arrastra sobre el estomago

Nivel IV
o Control de la cabeza
o Se mantiene sentado en el suelo con apoyo completo del tronco
o Volteade prono a supino, y puede que voltee de supino a prono

Nivel V
o Las deficiencias fisicas limitan el control voluntario del movimiento.
o Losnifios no pueden mantener la cabeza o el tronco contra la fuerza de la gravedad.
o Necesitan ayuda del adulto para voltear
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2-4anos

Nivel |
o Realizatransiciones ay desde sedestacion y bipedestacion sin ayuda del adulto.
o Se mantiene sentado en el suelo con los manos libres para manipular objetos.
o Anda como medio de movilidad preferido sin necesidad de ayudas

Nivel Il

o Realizatransiciones ay desde sedestacion sin ayuda del adulto y se incorpora a de pié apoyandose en
superficies estables

o Semantiene sentado en el suelo pero puede tener problemas de equilibrio cuando usa las dos manos
para manipular.

o Gatea sobre manos y rodillas con un patron reciproco.

o Sedesplaza sujetandose alos muebles o anda usando alguna ayuda como medio de movilidad
preferido

Nivel Il

o Semantiene sentado, amenudo poniéndose en W (con rotacion interna de caderas y rodillas), y puede
necesitar ayuda del adulto para sentarse.

0 Searrastra sobre el estomago o gatea sobre manos y rodillas (frecuentemente sin patrén reciproco)
como medios de autopropulsion.

o Puede incorporarse a de pié y desplazarse apoyandose cortas distancias.

o Puede andar pequefios tramos en casa con un dispositivo de apoyo manual (andador) y ayuda del
adulto para giros

Nivel IV
o Los nifios se sientan en el suelo cuando se les coloca pero no pueden mantenerse sentados en el suelo
sin apoyo de las manos para equilibrarse. Pierden el control con facilidad.
0 Suelen necesitar ayudas especiales para sentarse o estar de pié.
o Eldesplazamiento por una habitacion lo consiguen rodando o arrastrandose o con gateo de arrastre
simétrico.

Nivel V

o Lasdeficiencias fisicas restringen el control voluntario del movimiento y la capacidad para mantener la
cabezay el tronco contra la fuerza de la gravedad

o Todaslas &reas de lafuncién motora estan limitadas. Las limitaciones funcionales para sentarse y estar
de pié no pueden compensarse plenamente mediante el uso de tecnologia de apoyo.

o Enelnivel V losnifios notienen posibilidades de movimientoindependiente y hay que transportarlos.

o Algunos puedenteneralgunaautonomia utilizando unasilla autopropulsada equipada con extensas
adaptaciones.
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4-6afios

Nivel |

ooad

Nivel Il

Nivel Il
O

oo0ad

Nivel IV
O
O

Nivel V
[}

Se sienta y se levanta de la silla sin necesidad de apoyar las manos.

Se incorpora a bipedestacion desde el suelo o desde la silla sin necesidad de apoyo.
Anda en interiores y exteriores y sube escaleras.

Empieza a correr y saltar

Se sienta en la silla con las manos libres para manipular objetos

Seincorpora abipedestacion desde el suelo o desde lasilla peroa menudo precisa una superficie
estable para apoyarse o0 sujetarse con los brazos.

Andaeninteriores 0, en exteriores, en distancias cortas y superficies regulares sin necesidad de ayudas
de movilidad.

Sube escaleras sujetandose al pasamanos pero no es capaz de correr o saltar

Se sienta en una silla normal pero puede necesitar apoyo pélvico o en el tronco para maximizar la
funcién manual.

Se sientay se levanta apoyandose en una superficie estable para sujetarse o impulsarse con las
manos.

Anda con un dispositivo de ayuda manual a la movilidad en superficies lisas.

Sube escaleras con ayuda de otra persona.

Dependientes para desplazarse fuera de casa o en terrenos irregulares.

Pueden sentarse en sillas pero necesitan apoyo del tronco para maximizar lamanipulacién.
Parasentarse o levantarse necesitan ayuda del adulto o una superficie estable paraimpulsarse o
sujetarse con los brazos

De forma excepcional andan pequefios tramos con andadory supervision del adultopero tienen
dificultades paralos giros y para mantener el equilibrio en terrenos irregulares.

Para el desplazamiento comunitario hay que transportarlos. La autonomia de desplazamiento sélo es
posible con sillasautopropulsadas.

Las deficiencias fisicas restringen el control voluntario del movimiento y la capacidad para mantener la
cabezay el tronco contra la fuerza de la gravedad

Todas las &reas de lafuncion motora estan limitadas. Las limitaciones funcionales para sentarse y estar
de pié no pueden compensarse plenamente mediante el uso de tecnologia de apoyo.

Enelnivel V losnifios notienen posibilidades de movimientoindependiente y hay que transportarlos.
Algunos puedenteneralguna autonomia utilizando unasillaautopropulsada equipada con extensas
adaptaciones.
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6-12 afos

Nivel |

oooan

Nivel Il

o0
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Anda por casa, el colegio, y por la comunidad.

Capaz de subir y bajar rampas sin ayuda y escaleras sin utilizar pasamano.

Corre o salta pero la velocidad, el equilibrio y la coordinacién estan limitadas.

Puede participar en deportes y actividades fisicas en funcion de sus opciones personales y de los
factores ambientales.

Andan de forma auténoma en la mayoria de los contextos.

Tienendificultades en superficies irregulares oinclinadas, distancias largas, lugares llenos de gente 0
€ON pocos espacios, o si tienen que transportar objetos.

Sube y baja escaleras sujetandose al pasamano o con ayuda de otra persona sino lo hay.

En el exterior, enlacomunidad, pueden andar con ayuda de otra persona, un dispositivo de apoyo
manual o con una silla cuando tienen que desplazarse distancias largas.

Si existe, la capacidad para correr o saltar es minima.

Suslimitaciones de movilidad pueden requerir adaptaciones para poder participar en actividades fisicas
y deportivas.

Andan utilizando un dispositivo de apoyo manual en la mayoria de los espacios interiores.
Cuando estan sentados pueden necesitar un cinturén para alinear la pelvis o sujetar el tronco.
Pasardesentadoade piéydelsueloade pié precisandeapoyodeotrapersonaounasuperficieen
laque podersujetarseyapoyarse. Cuando se desplazadistanciaslargas utilizan algunatipode
dispositivo de ruedas.

Puede subir escaleras sujetdndose al pasamano con supervision o apoyo de otra persona.
Laslimitaciones paraandar pueden necesitar adaptaciones para permitir su participacién en
actividades fisicas o deportivas, incluyendo unasilla de propulsién manual o autopropulsada.

Utilizan métodos de movilidad que requieren apoyo de otra persona o autopropulsion en la mayoria de
los entornos.

Precisan asientos adaptados para control del tronco y la pelvis y apoyo personal para la mayoria de las
transferencias.

En casa los nifios utilizan formas de movilidad a nivel del suelo (arrastrarse, gatear,rodar,...) andan
distancias cortas con asistencia personal o usan autopropulsion.

Cuando se les coloca pueden utilizar algin tipo de soporte en casa o el colegio.

En el colegio, en exteriores y enlacomunidad se les transporta en sillas manuales o utilizan sillas
autopropulsadas.

Laslimitaciones enlamovilidad requieren adaptaciones que les permitan participar enlas actividades
fisicas o deportivas, incluyendo la ayuda personal y/o dispositivos autopropulsados

Se les transporta en una silla manual en todos los entornos.

Estan limitados en sus posibilidades de mantener la cabeza, el tronco y las extremidades contrala
gravedad. Requieren tecnologia de apoyo para mejorar laalineacién de la cabeza, la sedestacion, la
bipedestacionylamovilidad, pero las limitaciones son de un grado que no es posible una
compensacion plena con equipamiento.

Las transferencias exigen una asistencia personal completa.

En casa pueden moverse cortas distancias por el suelo o ser transportados por un adulto.
Pueden desplazarse con autonomia usando autopropulsién complementada con abundantes
adaptaciones para estar sentados y el acceso a los dispositivos de control.

Las limitaciones enlamovilidad exigen adaptaciones para poder participar en actividades fisicas o
deportivas, incluyendo asistencia personal y dispositivos autopropulsados
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Anda por casa, el colegio, y por la comunidad.

Capaz de subir y bajar rampas sin ayuda y escaleras sin utilizar pasamano.

Corre o salta pero la velocidad, el equilibrio y la coordinacion estan limitadas.
Puede participar en deportes y actividades fisicas en funcién de sus opciones personales
y de los factores ambientales.

Puede andar en la mayoria de los contextos.

Factores ambientales (como lairregularidad del terreno o suinclinacion, distancias largas,
falta de tiempo, clima o actitudes de sus iguales) y preferencias personales influyen sobre
las opciones de desplazamiento.

En el colegio o el trabajo puede andar utilizando un dispositivo de apoyo manual para tener
seguridad. En el entorno comunitario puede utilizar una silla para desplazarse distancias
largas.

Sube y baja escaleras sujetandose al pasamano o con ayuda personal si no lo hay.
Suslimitaciones de movilidad pueden requerir adaptaciones para poder participaren
actividadesfisicas y deportivas.

Puede andar utilizando un dispositivo de apoyo manual.

Silo comparamos con personas de otros niveles muestra una mayor variabilidad en sus
métodos de desplazamiento aexpensasde sucapacidad fisicay defactores
ambientalesypersonales.

Cuando esta sentado puede necesitar un cinturén para alinear la pelvis y tener equilibrio.
Pasardesentadoadepiéydelsueloade pié precisande apoyode otrapersonaouna
superficieenla que poder sujetarse yapoyarse.

En el colegio puede utilizar una silla autopropulsada o de propulsion manual.

En el exterior, en la comunidad, se les desplaza en silla de ruedas o disponen de

dispositivos autopropulsados.

Puede subirybajarescalerassujetdndose aunpasamanoyconsupervisionoayudadeotra
persona.

Laslimitaciones paraandar pueden necesitar adaptaciones para permitir su participaciénen
actividades fisicas o deportivas, incluyendo unasilla de propulsion manual o
autopropulsada.

Utilizan una silla para desplazarse en la mayoria de los contextos.

Pueden precisar un asiento adaptado para mejorar el control del tronco y la pelvis.

Se necesita la ayuda fisica de 1 0 2 personas para las transferencias.

Pueden mantener parte de su peso sobre las piernas para ayudar en las transferencias.
Eninterioresobienpuedenandardistancias cortasconayudade otrapersonaousan
sillaspara desplazarse o bien, siempre que se les ayuda a colocarse, utilizan un andador
con soporte corporal.

Puedenoperarunasillaautopropulsada. Sinodisponende ellaselestransportaenunasilla
manual.

Laslimitaciones enlamovilidad requieren adaptaciones que les permitan participar enlas
actividades fisicas o deportivas, incluyendo la ayuda personal y/o dispositivos
autopropulsados

Se les transporta en una silla manual en todos los contextos.

Estéan limitados en sus posibilidades de mantener la cabeza, el tronco y las extremidades
contra la gravedad. Requieren tecnologia de apoyo paramejorar la alineacion de la cabeza,
lasedestacion, la bipedestacionyla movilidad, pero las limitaciones son de un grado que
no es posible una compensacion plena con equipamiento.
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Se precisa la asistencia de 1 0 2 personas o un elevador para las transferencias.
Pueden desplazarse con autonomia usando autopropulsion complementada con
abundantesadaptaciones para estar sentados y el acceso a los dispositivos de
control.

Laslimitaciones enlamovilidad exigen adaptaciones parapoder participaren
actividadesfisicaso
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ANEXO 3: ESCALA DEL NIVEL DE SEDESTACION

Esta escala es una modificacién de la “Level of Sitting Ability Scale”
(Mulcahy, 1988).

Consiste en una VALORACION FUNCIONAL DE LA SEDESTACION. Los
ocho niveles estan basados en la cantidad de soporte que requiere el nifio
para mantener la posicién de sedestacidn y, para aquellos nifios que
pueden sentarse de forma independiente sin soporte, la estabilidad del

nifio mientras esta sentado.

Condiciones de administracion:

e El nino debe estar sentado en una camilla o un banco con los muslos

apoyados y los pies libres (sin soporte).

e La cabeza del nifio puede estar en posicién neutra con respecto al

tronco o flexionada.

e La posicidn debe ser mantenida un minimo de 30 segundos para los
niveles del 2 al 5.
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NIVEL| DESCRIPCION DEFINICION

1 No es posible la|El nifio no puede ser colocado, ni
sedestacién sostenido por una persona, en

sedestacion..

2 Necesita soporte | El nifio requiere soporte en la cabeza, el
desde la cabeza hacia|tronco y la pelvis para mantener la
abajo sedestacion.

3 Necesita soporte | El nifio requiere soporte en el tronco y
desde los hombros o el | la pelvis para mantener la sedestacion.
tronco hacia abajo

4 Necesita soporte en la|El nifio requiere sélo soporte en la
pelvis pelvis para mantener la sedestacion.

5 Mantiene la posicidon|El nifo mantiene la sedestacién
pero no puede | independientemente si no mueve los
moverse. miembros o el tronco.

6 Inclina el tronco hacia|El nifo, sin utilizar las manos para
delante y endereza el |apoyarse, puede inclinar el tronco al
tronco menos 20° hacia delante con relacién al

plano vertical y volver a la posicién
neutra.

7 Inclina el tronco |El nifio, sin utilizar las manos para
lateralmente y |apoyarse, puede inclinar el tronco al
endereza el tronco menos 20° hacia uno o ambos lados de

la linea media y volver a la posicion
neutra.

8 Inclina el tronco hacia|El nifio, sin utilizar las manos para

atrds y endereza el
tronco

apoyarse, puede inclinar el tronco al
menos 20° hacia atras con relacion al
plano vertical y volver a la posicion
neutra.
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ANEXO 1V:

Manual Ability Classification System

Sistema de Clasificacion de la Habilidad Manual para nifios
con Paralisis Cerebral

4-18 anos

MACS clasifica como nifios con paralisis cerebral usan sus manos para manipular
objetos en las actividades diarias.

» MACS se describe como los nifios suelen usar sus manos para manipular objetos en el
hogar, la escuela y la comunidad (lo que hacen), en lugar de lo que se sabe que es su mejor
capacidad.

» Con el fin de obtener conocimiento acerca de cémo un nifio maneja diversos objetos de
uso cotidiano, es necesario preguntar a alguien que conoce bien al nifio, no a través de
una prueba especifica.

» Los objetos que el nifio maneja debe ser considerada desde una perspectiva relacionada
con la edad.

» MACS clasificar la capacidad general del nifio para manipular objetos, no cada parte por
separado.

2005, updataed 2010
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Informacién para los usuarios

El Sistema de Clasificacion de la Habilidad Manual (MACS) describe cémo los nifios con paralisis
cerebral (PC) usan sus manos para manipular objetos en las actividades diarias. MACS describe
cinco niveles. Los niveles se basan la capacidad del nifio para auto-iniciar la habilidad para
manipular objetos y su necesidad de asistencia o de adaptacion para realizar actividades
manuales en la vida cotidiana. El folleto MACS también describe las diferencias entre los niveles
adyacentes para que sea mas facil determinar qué nivel se corresponde mejor con la capacidad
del nifio para manipular objetos. Los objetos a que se refiere son aquellos que son relevantes y
apropiados a la edad de los nifios, los que se usan cuando se realizan tareas tales como comer,
vestirse, jugar, dibujar o escribir. Se trata de objetos que estan dentro del espacio personal de
los nifios, que se oponen a los que se refieren a los objetos que estan fuera de su alcance. No
estan incluidos en estas consideraciones, los objetos utilizados en las actividades avanzadas
que requieren habilidades especiales como, por ejemplo, tocar un instrumento.

Al establecer el nivel MACS de un nifio, es elegir el nivel que mejor describe el funcionamiento
habitual del nifio en general, en el hogar, escuela o comunidad. La motivacién del nifio y la
capacidad cognitiva también afectan la capacidad de manipular objetos y, por tanto, influir en el
nivel del MACS. Con el fin de obtener conocimiento acerca de como un nifio maneja diversos
objetos de uso cotidiano, es necesario preguntar a alguien que conozca bien al nifio. MACS esta
disefiado para clasificar lo que los nifios realizan normalmente, no su mejor rendimiento posible
realizado en una situacién de evaluacion especifica.

MACS es una descripcion funcional que se puede utilizar de una forma que complementa el
diagndstico de pardlisis cerebral y sus subtipos. MACS evalla la habilidad de los nifios en general
para manejar objetos de uso cotidiano, no la funcion de cada parte por separado o la calidad de
cosas como el tipo de agarre del nifio. MACS no tiene en cuenta las diferencias en la funcién
entre las dos manos, sino que trata de ver como los nifios manipulan objetos apropiados para su
edad. MACS no tiene la intencién de explicar las razones subyacentes de las habilidades
manuales afectadas. MACS se puede usar para nifios de 4-18 afios, pero algunos conceptos
deben ser aplicados en relacion con la edad del nifio. Naturalmente hay una diferencia en como
un nifio de 4 afios deberia ser capaz de manipular y manejar, en comparacién con un
adolescente. Lo mismo se aplica a la independencia, un nifio pequefio necesita mas ayuda y
supervision que un nifio mayor.

MACS se extiende a todo el espectro de las limitaciones funcionales que se encuentran entre los
nifios con pardlisis cerebral y cubre todos los sub-diagnésticos. Algunos sub-diagnésticos se
pueden encontrar en todos los niveles del MACS, como la PC bilateral, mientras que otros se
encuentran a niveles inferiores, como es la PC unilateral. El nivel | incluye a los nifios con
limitaciones leves, mientras que los nifios con graves limitaciones funcionales se encuentran
normalmente en los niveles IV y V. Sin embargo, si los nifios normalmente desarrollados fueran
clasificados de acuerdo al MACS, seria necesario un nivel “0”.

Ademas, cada nivel incluye a los nifios con la funcion relativamente variada. Es poco probable
que MACS sea sensible a cambios después de una intervencion, con toda probabilidad, los
niveles de MACS son estables en el tiempo. Los cinco niveles en la forma del MACS es una
escala ordinal, lo que significa que los niveles son "ordenados", pero las diferencias entre los
niveles no son necesariamente iguales, ni los nifios con pardlisis cerebral son distribuidos de
forma igual en los cinco niveles.

Translation: Fabiola Barron, MD, updated by Lourdes Macias Eliasson AC, Krumlin de Sundholm
L, Résblad B, Beckung E, Arner M, Ohrvall AM, Rosenbaum P. The Manual Ability Classification
System (MACS) for children with cerebral palsy: scale development and evidence of validity and
reliability Developmental Medicine and Child Neurology 200648: 549-554

E-mail: ann-christin.eliasson@ki.sewww.macs.nu
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