Capitulo I
DISARTRIAS

Colaboracién del Dr. J. Ponces.

I. CONCEPTO

..usaba de donaires con que picaba, aunque era natu-
ralmente algo impedido en el habla.

(Juan de Mariana, Historia de Esparia,
Libro 22, capitulo 12.)

Los trastornos del habla de naturaleza motriz, secundarios a lesiones ner-
viosas, hacen referencia, como es logico, a la expresidn acustica de la mis-
ma. Para que las secuencias del habla se realicen correctamente es preciso
la accidén coordinada de todo un conjunto de estructuras que gobiernen la
respiracion, la fonacién y la articulacion.

Asi, pues, una articulacion clara y correcta requiere una serie de condi-
ciones. Vamos a enumerarlas:

— Nucleos cerebrales, cerebelosos, bulbares y medulares, de células nerviosas.
— Vias motoras piramidales y extrapiramidales, y vias sensoriales.

— Fibras de comunicacién entre los nucleos.

— Nervios periféricos motores conectados con los nucleos encefalicos.
— Musculos correspondientes inervados correctamente.

El acto fonético se produce gracias a la accion de los nervios craneales
V, VII, IX, X, XI y XII, y pares raquideos cervicodorsales. Gracias a esta
inervacion periférica es posible la accion de los musculos articulatorios. Pe-
ro para que esta accion sea correcta, estos musculos deben actuar con una
coordinacion de milésimas de segundo. Exigen, pues, una actividad cerebral
que organice estas actuaciones musculares, elabore los patterns y cuide de
su correcta realizacion.

La expresion del lenguaje oral se vera alterada por una lesion de los ner-
vios periféricos o de sus nucleos motores, por un fallo en la organizacién,
clasificacion y retencidn de los patterns, o bien por la incorrecta realizacién
de estos patrones fonéticos. Si los musculos fonatorios presentan una alte-
racion de su tono muscular, tienen movimientos anormales involuntarios o
existe una interrupcion de la orden cerebral, el habla se verd alterada, no
sera posible o bien sera ininteligible.

A pesar de que etimoldgicamente disartria (del griego, dys- arlhron) sig-
nifica dificultad o trastorno de la articulacién de la palabra, el término
se emplea solo para designar los trastornos de la articulacion de los fone-
mas, que son consecuencia de lesiones de las zonas del sistema nervioso cen-
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tral que gobiernan los musculos de los érganos fonatorios. Hecaen y Ange-
lergues (1965) definen la disartria como una dificultad del habla, resultado
de una pardlisis o una ataxia de los musculos de los organos de la fonacion.

Los musculos fonatorios pueden presentar los mismos tipos de trastor-
nos de la motricidad que los musculos esqueléticos. Las lesiones de los ner-
vios craneales o de sus nucleos dan lugar a paralisis periféricas; las lesiones
cerebrales producen cuadros motrices que trascienden al hecho de la parali-
sis. El tono muscular puede estar alterado, presentando una hipotonia o
una hipertonia espdstica, rigida o distonica. La existencia, muchas veces
combinada a estas anomalias tdnicas, de movimientos involuntarios y anor-
males en lengua y labios, la presencia de espamos de glotis, etc., afiaden
nuevos elementos que alteran y dificultan la articulacion. El trastorno mo-
triz que provoca una disartria puede ser, pues, bastante complejo.

Una definicién que recoja esta posible complejidad podria ser la si-
guiente: Llamamos disartrias a las dificultades de la expresion oral del
lenguaje debido a trastornos del tono y del movimiento de los musculos fo-
natorios, secundarios a lesiones del sistema nervioso.

Clinicamente las disartrias de origen cerebral nunca se encuentran co-
mo unica manifestacion en la esfera del habla. Un examen minucioso pone
de manifiesto, la mayoria de las veces, la existencia de trastornos gnosico-
praxicos o trastornos disfasicos. Alajouanine, Ombrédanne y Durand (1939),
estudiando los trastornos articulatorios secundarios a las lesiones cerebrales
en el adulto, han encontrado que se deben a tres tipos de trastornos que se
dan conjuntamente: trastorno parético, trastorno distonico y trastorno dis-
praxico. El mismo Alajouanine, con Lhermite (1960), excluye que el proce-
so elocutorio sea algo completamente aparte de la formulacion verbal. Si
el esbozo oral de una palabra facilita su elocucion, es sefial de que la activi-
dad motora alterada afecta los instrumentos del lenguaje.

La frecuencia con que coinciden disartrias con apraxias (o dispraxias)
orolinguofaciales no debe llevarnos a la confusion e identificacidon de estos
dos términos. Uno y otro hacen referencia a aspectos y niveles distintos de
la organizacion motriz del sistema nervioso. La apraxia hace referencia a
una imposibilidad de efectuar movimientos complejos, a una imposibilidad
o dificultad de elaborar o ejecutar los patterns, no explicable por los trastor-
nos motrices del tipo de la disartria, ni por trastornos psiquicos. Ajuria-
guerra y Hecaen (1960) definen la apraxia como un trastorno de la actividad
gestual, apareciendo en un sujeto cuyos organos de ejecucion de la accion
estdn intactos y que posee un conocimiento pleno del acto a cumplir.

En la disartria, la dificultad articulatoria (incluso la central, por com-
pleja que parezca) esta en un nivel mas circunscrito del movimiento. Por el
contrario, en la apraxia la dificultad esta en organizar y desarrollar la totali-
dad del movimiento fonatorio. La apraxia orolinguofacial, que se inicia con
una dificultad mimica y gestual de la cara, se acompaia de trastorno de la
palabra y puede, en casos extremos, afectar movimientos tan primitivos co-
mo la misma masticacion.

Monrad-Krohn (1947) llama disprosodia al trastorno del acento, del rit-
mo y rapidez y del tono de los fonemas, las silabas y las palabras. Describe
tres tipos de acentos: 1.°, el musical, cromatico o tonico; 2.°, el énfasis de-
pendiente de la intensidad de la voz empleada, y 3.°, el temporal, depen-
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diente de la duracion del tiempo invertido en la pronunciacion de una vocal,
una silaba o una palabra. Para Critchley (1960) este tipo de trastorno seria
nada mas que la expresion de la existencia de una alteracién préxica.

Las dislalias, por el contrario, son una incapacidad funcional de pro-
nunciar o de formar correctamente ciertos fonemas o grupos de fonemas.
Aparecen normalmente en el desarrollo del lenguaje del nifio. Pueden
persistir por trastorno de la maduracion del lenguaje o por anomalias fun-
cionales en los 6rganos de la fonacion (véase capitulo III).

Se llama anartria a los casos extremos de disartria en los cuales el pa-
ciente no puede articular correctamente ningun fonema.

El sujeto afecto de disartria, ademas de la dificultad o imposibilidad de
articular algin fonema, tiene la misma dificultad para mover sus 6rganos
bucales para ejecutar otra actividad, como masticar, deglutir, soplar, etc.,
cosa que no sucede en la dislalia o puede no suceder en la apraxia. El disar-
trico siempre tiene la dificultad para movilizar sus érganos bucales, sea cual
sea la finalidad para la cual desea servirse de ellos.

II. ETIOLOGIA

Ha venido a quedarse muda, sin que se pueda
saber la causa.

(Moliere, El médico a palos, 11, 5.)

Las dificultades en la elocucion del lenguaje por trastornos neuroldgicos
pueden ser originadas por todas las causas capaces de enfermar el sistema
nervioso. Asi, pues, una disartria puede ser secundaria a un proceso trau-
matico craneocervical, a una tumoracion benigna o maligna del cerebro, ce-
rebelo o tronco encefélico, a una lesion vascular encefalica, a enfermedades
infecciosas, metabdlicas, toxicas o degenerativas del sistema nervioso o del
musculo, e incluso formar parte de los complejos sintomas ocasionados por
una anomalia nerviosa congénita.

Desde el punto de vista fonidtrico, el diagndstico etioldgico carece de
interés. Nuestra profundizacion en la semiologia del enfermo debe llevarnos
hacia una comprension fisiopatoldgica del proceso disartrico, que nos per-
mitird poder valorar la magnitud del trastorno, elaborar un prondstico y
adoptar una terapéutica adecuada. El diagndstico etioldgico pertenece mas
al campo neuroldgico o neuroquirurgico. El tratamiento causal de la disar-
tria es el mismo que el tratamiento de la enfermedad neuroldgica, de la que
aquélla constituye uno de sus sintomas.

Las alteraciones neuroldgicas de la fonacion tienen interés logopédico
cuando constituyen «situaciones secuela», es decir, una vez ha desaparecido
la accién del morbo etiopatogenético que causo la enfermedad neuroldgica.
Son, pues, las «situaciones secuela» de la neuropatologia las que constitu-
yen el campo de accion de la clinica y la terapéutica fonidtrica. Por esto el
enfermo nos debe llegar con un diagndstico neuroldgico correcto.

Queda, pues, evidente que es necesario realizar una sola distincion etio-
logica, es decir: que ésta sea una «situacion secuela» o, lo que es lo mismo,
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que se haya realizado la curacion causal, quede determinada la no evolutividad
del proceso morboso y que el enfermo se encuentre en la fase de recupera-
cion, en la que la funcidn perdida o alterada tiene importancia como tal y
no simplemente como manifestacién de un proceso causal, como ocurre en
el momento agudo.

Peacher (1946), con una gran experiencia después de la Segunda Guerra
Mundial, opina que las disartrias por heridas craneales son mas bien raras.
En cambio, son mucho m4ds frecuentes por enfermedades neuroldgicas cere-
brales y cerebelosas.

Wendler y col. (1966) informan de una disartria por trombosis de las
dos arterias vertebrales a consecuencia de la extirpacion quirurgica de un
aneurisma arteriovenoso en la fosa cerebral posterior.

III. SEMIOLOGIA GENERAL DE LAS
DISARTRIAS

—¢Eres mudo, Cleonte?
— ¢ Has perdido la palabra, Covielle?

(Moliere, El burgués gentilhombre, 111.)

Tenemos que distinguir dos grupos de sintomas: unos que pertenecen a la
esfera del habla, y otros, el resto de sintomas neuroldgicos secundarios tam-
bién a la lesion del sistema nervioso. Unos y otros constituyen el cuadro cli-
nico del enfermo. A pesar de que algunas veces, pocas, las alteraciones del
habla no guardan relacion con el resto de ias alteraciones neuroldgicas, en
general existe una correlacion evidente, por lo que la profundizacion en el
conocimiento de toda la semiologia del enfermo nos permite alcanzar una
comprension mayor de su problema fonidtrico.

Incluso en aquellas situaciones en que el trastorno del habla se presenta
como manifestacion aparentemente aislada, se debe proceder a un estudio
neuroldgico global, pues rara es la ocasidon en que no se aprecian otros tras-
tornos.

Como ya hemos apuntado anteriormente, cuando el trastorno de la elo-
cucidn del lenguaje es de origen central, frecuentemente va acompaiiado de
otro tipo de trastornos. Y si por la distribucion de temas de la presente obra,
pensada con un sentido pedagogico, las disartrias constituyen un capitulo
separado de los trastornos del habla, no es porque consideremos que se dan
aisladamente a éstos, sino porque constituyen una entidad semioldgica bien
determinada y susceptible de una terapéutica especifica.

En todas las enfermedades neurologicas periféricas, sea por lesion de
los nucleos de los nervios craneales o por lesion de los nervios o del propio
musculo, es cuando se dan los trastornos especificamente disartricos. En
ellos los trastornos articulatorios son mas marcados y no se hallan enmasca-
rados con otras alteraciones de la esfera del lenguaje. Asi, por ejemplo, en
la paralisis facial las consonantes oclusivas bilabiales son peor pronunciadas
que en las alteraciones centrales de los mismos musculos inervados por el
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facial. En los trastornos neurologicos periféricos los sintomas son mas espe-
cificos, mas determinados y mas puros; por el contrario, en las lesiones cen-
trales los sintomas son mas variables, mas amplios y menos especificos. Las
lesiones centrales (aparte los problemas dispraxicos y afédsicos que se estu-
dian en el tomo VII) comportan con frecuencia alteraciones del ritmo fona-
torio, dificultades en la coordinacion respiratoria y trastornos en la emision
de voz.

Las lesiones de la neurona inferior o segunda neurona producen atec-
ciones limitadas a unos musculos determinados con atrofia muscular precoz
y pérdida de los reflejos de este segmento; atresia muscular con tlaccidez v
blandura; degeneracion neuromuscular, fibrilaciones y fasciculaciones.

En cambio, las lesiones de la neurona superior o primera neurona com-
prometen la ejecucion de movimientos de todo un segmento (brazo. pie. ho-
ca, etc.), sin atrofia primaria del musculo paralizado (la atrofia puede ser
secundaria debido a la inmovilidad), hiperreflexia muscular, hipertonia
muscular, espasticidad, contracturas en flexion o en extension v signo de
Babinski positivo (extension del dedo gordo del pie como respuesta al roce
de la planta del mismo pie).

La audicion puede o no estar afectada. En la hipoacusia la curva en V
es frecuente. Schliesser (1982) v Keith y col. (1977) encuentran presente el
reflejo estapedial.

[Las anomalias motrices se ponen de manifiesto con el test de Oseretzky
(Schilling y Kruger, 1960).

En cambio, y esto es importante, la inteligencia puede ser normal e in-
cluso, en algunos casos, superior. Otras veces, desgraciadamente, la disar-
tria se agrava por el retraso mental existente.

Leanderson y col. (1971), en las exploraciones electromiogréficas, en-
cuentran un exceso de contracciones y ausencia de sincronizacion.

Es muy manifiesto en estos nifios una mala lateralizacion. Claro esta
que la mano dominante depende de la mano que esta parética y la lateraliza-
cion periférica puede no coincidir con la lateralizacion cortical.

Otro punto que hay que considerar lo constituyen las repercusiones psi-
coldgicas que sufre un individuo inteligente ante la imposibilidad de expre-
sarse correctamente o con una inteligibilidad total.

En la mayoria de los casos también existen perturbaciones en la masti-
cacion, succion, soplo y deglucion.

La exploracion debe realizarse de forma sistematica, tal como se expo-
ne en el tomo V de la presente obra. El interrogatorio del enfermo o de sus
familiares nos permite muchas veces presuponer el tipo de trastorno que
aqueja al enfermo. No obstante, en el disartrico, como en el resto de los
trastornos del lenguaje, debemos rehuir de la exploracion dirigida, que nos
haga excluir la exploracion global, porque «ya sabemos adénde vamos».

Realizada la exploracién neurologica del enfermo, debemos proceder a
la exploracion propiamente fonidtrica. Esta exploracion debe abarcar:

1.° Facies. Observacion de la mimica facial. Exploracion de la motrici-
dad de los musculos faciales.

2.° Inspeccion de la cavidad oral, faringe y laringe.

3.° Exploracion de la motricidad de la lengua, velo del paladar, faringe
y laringe.
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4.° Exploracion de la sensibilidad de estas estructuras.

5.° Respiracion.

6.° Exploracion de las praxias orolinguofaciales.

7.° Auscultacion de la voz. Estudio articulatorio.

Los datos obtenidos con esta exploracion, contrastados con los de la ex-
ploracién neuroldgica global (y los de toda la esfera del lenguaje segun se
indica en los tomos V y VII), nos suministraran la informacion necesaria
para percatarnos del tipo de trastorno funcional responsable del trastorno
articulatorio, y serd la base que nos permitird elaborar el programa terapéu-
tico adecuado a este trastorno.

En las lesiones centrales ocurridas en la primera infancia es muy dificil
delimitar si el defecto articulatorio se debe a un fendmeno disartrico o bien
a una dislalia de maduracién. Seeman (1965) resuelve el problema llamando
dislalia central a los trastornos de la pronunciacion en nifios con lesiones
cerebrales connatales. No obstante, esta solucidén es mas aparente que real.
Ampliando el significado de un término no se resuelve un problema que,
mas que semantico, es fisiopatologico. Ademas si el nifio presenta alteraciones
motrices de sus 6rganos fonatorios, con mayor propiedad deben llamarse
y agruparse dentro del capitulo de las disartrias. Si bien es cierto que los
trastornos de la pronunciacién en estos nifios muchas veces difieren de las
disartrias del adulto, se debe también a que sus trastornos neuroldgicos di-
fieren asimismo en la misma medida de los del adulto.

Los tipos mas ligeros de disartrias se limitan tan sélo a afectar las pala-
bras fluyentes. La articulacion de todos los fonemas en pronunciacion aisla-
da puede ser normal. La lectura acostumbra a permanecer menos afectada
que la palabra espontanea.

En las pardlisis de los labios, lengua, velo del paladar, faringe o laringe,
por lesiones periféricas, las disartrias que se producen son parecidas a las
que se observan en las dislalias mecanicas o disglosias. La debilidad del pa-
ladar se manifiesta por una rinolalia abierta. En los espasmos del velo, por
el contrario, se aprecia una rinolalia cerrada. En la laringe se produce una
voz débil, temblorosa y sin modulacién. En las paresias la palabra suena bo-
rrosa y desigual, por falta de coordinacion que impide una articulacién co-
rrecta y precisa.

Los trastornos de la coordinacion en la ejecucidn de los patrones motri-
ces fonéticos, por lesiones encefalicas, provocan: palabra borrosa, equivo-
cacion de silabas, farfulleos, sonidos inexactos, fallos en la diccidon de las
palabras, pérdida de la entonacion y afinacion inexacta. El acento de la pa-
labra suena débil o desfigurado, la respiracidn toracica o abdominal (a ve-
ces en bascula) no se sincroniza con la palabra, etc.

El ritmo de la palabra puede ser demasiado rapido o demasiado lento. En
el primer caso recibe el nombre de taquilalia y en el segundo el de bradilalia.
Estos trastornos del ritmo, la rapidez y el acento, que pueden englobarse
dentro del término de disprosodia, deben interpretarse como un fendmeno
dispréxico, es decir, no como un trastorno propio de articulacion o disartri-
co, sino como un fendmeno que pone en evidencia un fallo en la organiza-
cion en niveles mas superiores del acto motriz fonético. La taquilalia, que
consiste en la tendencia a acelerar el ritmo de la frase, hasta terminarla con
un murmullo, debe interpretarse también en este sentido. No obstante, es
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muy posible que la taquilalia tenga un contenido psiquico parecido al de la
festinacion (taquicinesia de la marcha) del parkinsonismo. En la palabra
pueden diferenciarse, segun Layser, formas acinéticas, formas hipercinéti-
cas, formas rigidas e iteraciones. La actividad iterativa que se aprecia en
adultos, principalmente con lesiones extrapiramidales, consiste en repeticio-
nes de silabas, palabras e incluso frases de forma involuntaria. Se le da el
nombre de palilalia y puede parecerse a la disfemia aunque, no obstante,
su mecanismo fisiopatoldgico es distinto.

Junto con los trastornos de la articulacion se pueden observar alteracio-
nes en la emision de voz. La megafonia es la tendencia a emitir voz fuerte
o gritada, mientras que en la microfonia la emision de la voz es débil, como
susurrada. No es infrecuente observar en algunos disartricos «reacciones
miasténicas» del habla. La palabra se hace mas débil a medida que se va
hablando hasta hacerse ininteligible. Si para de hablar algunos instantes o
un tiempo mas prolongado, vuelve a emitir voz con mayor intensidad.

En los enfermos que presentan una disartria por lesiones encefalicas se
aprecian con mucha frecuencia trastornos respiratorios. En nifios con lesio-
nes cerebrales, tanto si sus trastornos son espasticos como atetdsicos, es po-
sible apreciar una contraccion de la musculatura abdominal que entorpece
el acto respiratorio. El estudio electromiografico de este problema realizado
por Miiller (1963), ha demostrado que en el individuo normal los musculos
abdominales no intervienen mas que en casos de emision de voz muy pro-
longada e intensa. Por el contrario, en estos nifios los abdominales se con-
traen en la espiracidn, lo que provoca la rapida salida del aire, o en la inspi-
racion, dificultando la profundidad respiratoria. Unido a esta actividad
abdominal se aprecian las anomalias de contraccion del diafragma. La res-
piracion en bascula es bastante frecuente en nifios con lesiones cerebrales.
Los espasmos de diafragma, que irrumpen en el acto respiratorio con emi-
sién de voz, es otro problema frecuente que presentan los enfermos con
trastornos extrapiramidales.

Las neumografias practicadas a los disartricos hipercinéticos asemejan
la curva de los disfémicos.

Es frecuente el tono mondtono, la resonancia nasal (rinofonia), la ace-
leracion interverbal, la palabra escandida, la xenoloquia, la hiperreflexia
generalizada y especialmente en los 6rganos de la fonacion. Tanto es asi,
que no hemos podido nunca realizar una laringoscopia indirecta a causa de
las nduseas incoercibles del nifio, cuando queremos explorar sus 6rganos fo-
nadores.

Los fonemas de adquisicion mds reciente son los mas afectados, pero
en general el ‘‘consonantismo minimo’’ /p, m, t/ esta conservado. Existe
la tendencia de afnadir consonantes al inicio de las palabras que comienzan
por vocal. Cuanto mas complicada es la articulacion, mas defectos se pro-
ducen. Asi, no es raro que las consonantes sonoras estén mas afectadas que
las sordas, las fricativas mas que las oclusivas, las linguoalveolares mas
que las otras.

En cuanto a su posicidén dentro de la palabra, no hay diferencias entre
las consonantes iniciales, finales o medias (Tifosky, 1966). Los mas afecta-
dos son los fonemas que requieren un cambio rapido de los ¢rganos de la
articulacion, los diptongos y las liquidas.
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Muchas veces la boca estd entreabierta por falta de tonicidad del muscu-
lo orbicular de los labios, lo que produce un babeo constante. Como si esto
fuera poco, se presenta asimismo protrusion lingual, lo que estorba todavia
mds la correcta articulacion.

Hay dos aspectos muy distintivos respecto al habla. Lo que se llama
‘‘sintoma del disco rayado’’, en el cual el nifio va repitiendo incesantemente
la misma palabra o frase, y el ‘“‘sindrome de la tapa de hojalata’’, propio
de la ataxia, que se caracteriza por una voz aguda, estridente, fuerte y re-
tumbante.

En resumen, y en cuanto a la articulacion se refiere, se observa toda una
serie de perturbaciones motoras y de coordinacion en el ritmo, la fluidez,
la entonacion, la tension muscular, la tonicidad fluctuante, presencia de es-
pasmos, atonias, flaccideces, reflejos exagerados, lentitud, poca presion
oral, etc. Es decir, una desorganizacion importante en la mitad de los casos
de todo el proceso articulatorio.

No obstante, no hay una manera tipica y propia de articular. Cada di-
sartria es distinta en cada nifo. Todas son diferentes. Los sintomas son va-
riables segun la lesion.

IV. DIAGNOSTICO

Queria decir «sinécdoque», pero le fue tan imposible co-
mo si la palabra se hubiese quedado atornillada en la len-
gua. Se obstind: dijo «sinoque» y «senique» y también «si-

necta»... Su lengua se revolvia torpemente.

(W. Fernandez Flérez, Silencio, VI.)

Un diagnostico que se limitara a ser una descripcion del trastorno fonético,
sin profundizar en su mecanismo patogenético, careceria de validez clinica
y no suministraria suficientes datos para poder elaborar una terapéutica
adecuada. Por esto, el diagnostico debe abarcar el conocimiento del trastor-
no fisiopatoldgico responsable del defecto fonatorio. Asi, pues, una mayor
comprension de la fisiopatologia del sistema nervioso nos permitird valorar
la magnitud del cuadro logopatico y programar una accién terapéutica au-
ténticamente recuperadora, es decir, intentando modificar la fisiologia alte-
rada.

Las formas de enfermar del sistema nervioso se pueden englobar en un
conjunto de sindromes elementales, de tal manera que en cada cuadro
nosoldgico es posible evidenciar, aparte de algunos sintomas peculiares, una
o varias entidades sindromicas. Por esto vamos a proceder al estudio de los
principales sindromes neurologicos que tienen importancia desde el punto
de vista foniatrico. En realidad, se trata de todas aquellas formas de «enfer-
mar» del sistema nervioso que pueden asentar o que se manifiestan en los
musculos de los drganos de la fonacidn.

Darley y col. (1969) dividen las disartrias en cinco tipos: 1) flaccida, co-
mo en la paralisis bulbar; 2) espastica, como en las enfermedades cerebelo-
sas; 3) hipocinética, como en el parkinson; 4) hipercinética, como en la co-
rea, y 5) mixta, en la que se combinan varios de los tipos anteriores.
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A) SINDROMES PERIFERICOS

1. Miopatias

En realidad, no puede hablarse de un sindrome miopdtico unico. No obs-
tante, en todos ellos se da como caracteristica fundamental una pérdida de
la fuerza motriz muscular, junto a una alteracion importante de su trofismo
y con una indemnidad sensitiva. Describiremos dos tipos de sindromes:

a) Sindrome rhiasténico

El sindrome miasténico se da plenamente en la enfermedad conocida con
el nombre de miastenia gravis, que es la que le da el nombre. No obstante,
otras afecciones del sistema nervioso pueden presentar, en su curso clinico
o en el de su recuperacién, «fendémenos o reacciones miasténicas». La ca-
racteristica esencial del sindrome miasténico es la aparicion de una disminu-
cién de la potencia muscular, que va progresando y aumentando con el ejer-
cicio. Es decir, si hacemos realizar una serie de contracciones a un grupo
de musculos, éstos van perdiendo fuerza rapidamente a cada nueva contrac-
cion hasta ser imposible el contraerse. Pero a la vez dejandolos un espacio
de tiempo sin actividad, este reposo les procura una nueva energia, recupe-
rando la fuerza muscular perdida.

En el habla la reaccion miasténica se pone de manifiesto en que el enfer-
mo se fatiga progresivamente en la conversacion. Va disminuyendo su emi-
sién de voz, apagdndose lentamente y haciéndose muchas veces nasal por
la paresia velopalatina.

Los musculos mas afectados en el sindrome miasténico tipico son: la
musculatura ocular extrinseca, el elevador del parpado, faringe, laringe
y musculatura proximal de extremidades superiores. Los enfermos de mias-
tenia gravis presentan una cara inexpresiva, amimica y con ptosis palpebral; es
la facies miasténica. La afectacion de los maseteros dificulta la masticacion,
y la afectacion del paladar facilita la regurgitacién nasal de los alimentos.
La lengua casi nunca se afecta.

b) Sindrome miopatico-paralitico

Constituye el sindrome miopatico propiamente dicho y es el que presenta
la mayor parte de miopatias. Se caracteriza por:

1.°© Pardlisis, que generalmente afecta los musculos proximales de las
extremidades, el tronco y la musculatura facial.

2.° Disminucion del tono muscular.

3.° Atrofia intensa, que sigue el mismo grado de progresion de la pa-
ralisis.

4.° Ausencia de trastornos sensitivos, de fibrilaciones musculares o de
otras alteraciones neuroldgicas.

Casi nunca afecta los 6rganos propiamente fonatorios. El trastorno vie-
ne determinado por la paradlisis de la musculatura de los labios, con una difi-
cultad para las oclusivas bilabiales. Se acompaiia muchas veces de trastor-
nos de la respiracion tordcica, pero el diafragma acostumbra a permanecer
indemne.
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2. Neuropatias periféricas

Las alteraciones neuroldgicas periféricas pueden localizarse en la unién neu-
romuscular, en los troncos nerviosos o bien en los nucleos o conjuntos de
neuronas cuyos cilindroejes constituyen cada nervio. Los nervios, de cuya
funcién depende la correcta realizacion del habla, son los nervios craneales
V, VII, IX, X, XI y XII, o sea, los nervios trigémino, facial, glosofaringeo,
neumogdstrico, espinal y el hipogloso. Los nucleos de estos nervios se ha-
llan situados en el tronco cerebral.

Los sindromes periféricos son dos: sensitivos y motor. En ambos puede
darse en dos formas: irritativa y de déficit. En los sindromes irritativos se
da una hiperactividad de la funcidén propia que tiene el nervio, es decir, si
es sensitivo responde con dolor, y si es motriz con contracturas o bien con
fibrilaciones; si el nervio es mixto, con ambos. Desde el punto de vista fo-
nidtrico nos interesan mas los sindromes de déficit, que son los que vamos
a comentar.

a) Sindrome sensitivo

Se caracteriza por una anestesia del territorio correspondiente a la inerva-
cion sensitiva del nervio. Cuando esta anestesia se produce en un grupo
de musculos del cuerpo da lugar a un fallo de la accién coordinada de estos
musculos, por faltarle al sistema nervioso central la mformac1on necesaria
de cada musculo.

En los érganos de la fonacion esta ataxia es mucho menos acusada. Se
pone de manifiesto en la musculatura de la cara, dando lugar a una mimica
tipica, que se llama facies tabética, pero no en los drganos de la fonacion.
Quizas esto se deba a que, si bien el sistema de control muscular primario
le ofrece la propia informacidn sensitiva local, el gran sistema de informa-
cion y de control externo del lenguaje es la audicidon. De ahi que las conse-
cuencias de una disminucion importante de la audicidn sean superiores a las
del fallo de la informacion sensitiva.

b) Sindrome motor

La lengua no funcionaba; érame dificil pegar la punta
de ella a la arcada dentaria superior, y de aqui que no pu-
diese pronunciar algunas consonantes.

(B. Pérez Galdos, Lo prohibido.)

El sindrome motor periférico se caracteriza por: 1.°, paralisis; 2.°, hipoto-
nia; 3.°, atrofia muscular, y 4.°, fibrilaciones o fasciculaciones.

1.°  Pardlisis. La pérdida de la potencia muscular depende del nimero
de neuronas o de fibras nerviosas destruidas. Seria falso pensar, no obstante,
que la ausencia de contracciéon muscular prejuzga una destruccién anatémi-
ca de neuronas o de fibras nerviosas; simplemente hace referencia a una fal-
ta de actuacion funcional.

Una neurona puede no actuar por estar afectada por un proceso edema-
toso, por un proceso degenerativo reversible o bien por estar en situacion
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de shock. La vuelta a la funcidén de una neurona inactivada por un proceso
reversible es lo que se llama recuperacién neuronal. Ponces, Barraquer y
Canadell comprobaron en 1955 que el tiempo méximo probable de esta re-
cuperacion es de seis meses. Denny-Brown (1938) afirma que en algunos
casos podrian mantenerse neuronas no actuantes mas tiempo, no por autén-
tica falta de funcién por si mismas, sino porque permanecieran con un um-
bral de excitabilidad mas alto, con lo que los impulsos procedentes de la
corteza cerebral no serian lo suficientemente intensos para excitarlas. En ta-
les casos s6lo entrarian en accion en momentos de sobreesfuerzo. Si con el
tiempo disminuye su umbral, entrarian en accion mas alld de los seis meses
resefiados.

Las lesiones en los troncos nerviosos pueden producir una simple inte-
rrupcion de la conduccion nerviosa o bien dar lugar a una auténtica secciéon
anatdomica. La clasificacion de Henry Cohen de las lesiones de los nervios
periféricos es la comunmente mas aceptada: Neurotmesis o seccion total del
nervio; axonotmesis de las fibras o cilindroejes, pero con conservacion de
las vainas y tejido conectivo que los envuelve, y neuroapraxia o simple inte-
rrupcion, pero sin seccion anatomica de la fibra nerviosa.

La recuperacion de una neuroapraxia no ofrece problemas. Se produce
con cierta rapidez y con restitucién total. En el caso de la neurotmesis la
unica posibilidad es la sutura de los dos cabos seccionados. Tanto en el caso
de la neurotmesis como en el de la axonotmesis, el segmento distal de la
fibra nerviosa, es decir, el que se ha separado del cuerpo neuronal, degene-
ra. Las posibilidades de recuperacion vienen dadas exclusivamente por la
posibilidad de crecimiento del cabo distal. Este crecimiento se realiza a una
velocidad de 1 a 3 mm. por dia. Conocido, pues, el lugar de una lesién se
puede predecir el tiempo que tardara en ilegar la reinervacion a un musculo,
calculando la distancia que debe crecer. Si transcurrido este tiempo el muscu-
lo no se recupera, podemos considerar que la recuperacién ya no se producira.

2.° Hipotonia. El musculo al que no le llegan impulsos nerviosos que-
da sin tono, flaccido y sin oponer resistencia a su estiramiento. El musculo
puede presentar una degeneracion fibrosa que le dé una consistencia dura
e incluso con importante acortamiento. En tales casos puede dar la aparien-
cia de que se trate de una hipertonia o contractura. La distincion es facil
porque la fibrosis muscular o retraccion provoca una pérdida de la extensi-
bilidad, transformandose el musculo en una cuerda, mientras que el musculo
hipertdnico es extensible.

3.° Atrofia muscular. Otra de las consecuencias de la interrupcion
del impulso nervioso es la atrofia de las fibras musculares. La atrofia no
aparece en el mismo momento en que se produce la denervacion, sino que se
va produciendo lentamente. Las fibras musculares degeneran, el musculo
se va adelgazando desapareciendo su relieve.

4.° Fasciculaciones. Las fasciculaciones son contracciones aisladas
y espontaneas de algunas fibras de un musculo, visibles a través de la piel
o de las mucosas. Se llaman fibrilaciones cuando se contraen sélo escasas
fibras, y fasciculaciones cuando es mayor el numero de ellas.

No hay que confundirlas con los movimientos atetdsicos. Primordial-
mente en la lengua hay que hacer esta distincion, por cuanto ésta es asiento
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de uno u otro tipo de afeccién. En la atetosis la contraccidn es lenta y ser-
penteante y abarca todo el musculo. Por el contrario, en las fasciculaciones
las contracciones son mas rapidas, no afectan todo el musculo, sino un gru-
po de fibras, y dan una apariencia como de hormigas que se pasean por de-
bajo de la mucosa.

Las fasciculaciones son en realidad sintomas irritativos, pero acompa-
fian al sindrome de déficit y constituyen a veces el sintoma que da el diag-
nostico.

B) SINDROMES CENTRALES

Al leer los nombres de la lista advirtio insegura su voz
y silabed espaciosamente. El apellido Gorrostegui se le atra-
vesd, sin embargo.

(W. Fernandez Florez, Silencio, 1V.)

Los trastornos motrices secundarios a una lesiéon del sistema nervioso cen-
tral (SNC) hacen referencia a alteraciones del tono muscular, a alteraciones
del movimiento o a fallos o detenciones de la madurez psicomotriz.

Clasicamente se solian describir tres sindromes motores esenciales que
constituian como las formas fundamentales de expresion de una lesion
«motriz» del sistema nervioso central. Estos tres sindromes, el piramidal,
el extrapiramidal y el cerebeloso, constituian unos grupos elementales de
sintomas que representaban un trastorno determinado del SNC. El progre-
so, tanto del conocimiento anatomofisioldgico del sistema nervioso como
de la semiologia y la clinica neuroldgica, ha hecho que hoy en dia esta sim-
plificacidn sea poco util, primordialmente al comprobarse que no traducen,
en la mayor parte de los casos, situaciones reales ni engloban los multiples
trastornos motrices que pueden aparecer.

El propio concepto de sistema piramidal, punta de la Neurologia clasica, esta
en crisis. Y con él, el del sistema extrapiramidal, nombre con el que se quiere desig-
nar estructuras eferentes, distintas del sistema piramidal, de tal modo que la delimi-
tacion correlativa entre los diversos sistemas eferentes esencialmente somatomoto-
res, de origen cerebral..., aparece centrada respecto al concepto todavia harto
problemdtico —desgraciadamente— de lo que debe entenderse por «piramidal» en
su justo y exacto sentido (L. Barraquer-Bordas, 1968).

Y si en lo puramente fisiologico la complejidad de nuestros conocimientos ha
venido a romper el facil esquema jaksoniano del sistema nervioso, la fisiopatologia
asesta un golpe mortal al propio concepto de «sindrome piramidal» al comprobarse
que la espasticidad no es consecuencia de la lesion del sistema piramidal o via corti-
cospinal, sino del sistema yuxtapiramidal, que puede interpretarse como formando
parte del sistema extrapiramidal de origen cortical. La lesion pura del sistema pira-
midal da lugar a una paralisis con hipotonia.

Ademas, la tendencia a interpretar el sindrome en funcion de la topografia le-
sional, que imperd hace afios, con una simplicidad que desconoce la Naturaleza
(Walshe, 1955), va no constituye la preocupacion primordial de la fisiopatologia. El
mismo Sir Francis Walshe escribe en 1955 que el trastorno del tono o del movimien-
to... debe recibir, en la medida de lo posible, una interpretacion primariamente en
términos de aquellas actividades normales de las cuales ellas parten, esto es, una in-
terpretacion fisiologica opuesta a una interpretacion anatomica o «localizadora».
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La revolucion que se efectud en el seno de la Neurologia se completa ademas
al tomar conciencia de que la neurofisiologia estudia primordialmente la fisiologia
animal y que solo con prudencia es posible aprovechar estos conocimientos para el
estudio de la fisiologia humana.

La ciencia neuroldgica ha crecido en complejidad, pero también nos permite un
mejor conocimiento del funcionalismo y de la patologia del sistema nervioso. No
obstante, una actitud de prudencia debe también presidir nuestras aseveraciones ac-
tuales. H. W. Magoun comienza el prologo de su maravilloso libro «The Waking
Brain» diciendo: Cuando se ha vivido medio siglo resulta interesante comparar los
conceptos actuales en la disciplina a la que hemos dedicado nuestros esfuerzos con
aquellos que prevalecian cincuenta anios atrds. Ademds de la satisfaccion que deja
el pensar que quizd nuestro trabajo ha contribuido en cierto grado a la verdad, dicha
comparacion sirve para darnos cuenta de que no debemos adoptar conceptos e ideas
muy rigidas llevados por el entusiasmo, ya que en un plazo de medio siglo o antes
es probable que se sefiale cudn inadecuados se han vuelto estos conceptos.

Nos limitaremos, pues, a describir los principales tipos de alteraciones
del tono y del movimiento secundarios a una lesién central.

Los completaremos con una informacion de la composicion de los sin-
dromes clasicos, dado el uso habitual que aun se hace de esta nomenclatura.
Téngase en cuenta que vamos a limitarnos a aquel tipo de trastornos que
pueden manifestarse en los organos fonatorios.

1. Trastornos del tono muscular

a) Hipertonias

La hipertonia consiste en aumento del tono muscular que se ponen de ma-
nifiesto tanto en el tono de reposo como en el de actividad. Esencialmente
son de tres tipos: la espasticidad, la rigidez y la tension.

La espasticidad consiste en un aumento del tono muscular que tiene
unas caracteristicas de cualidad y distribucién bien definidas. Su cualidad
primordial es la de ser de tipo eldstico, es decir que si traccionamos un muscu-
lo y lo soltamos, éste vuelve a su posicidn inicial. Al traccionar el musculo
se aprecia una anormal resistencia a su elongacién. Si la traccion es brusca,
aparece una contraccion que pronto cede, permitiendo proseguir su elonga-
cion (fenomeno de la «navaja de muelle»). La exaltacion del reflejo miotati-
co o de traccion es la responsable de estos fendmenos.

La espasticidad afecta generalmente a los musculos cuya accion tiene
un determinado signo y no sus contrarios. Es decir, afecta a flexores o a ex-
tensores, pero no a ambos. Los musculos antagonistas a los espasticos es-
tan, por lo general, hipotdnicos. Asi, pues, la espasticidad afecta sélo a
unos determinados grupos musculares, mientras que sus antagonistas pre-
sentan una paresia con hipocinesia e hipotonia.

La espasticidad se exagera con las emociones, los estados de tensidn psi-
quica, el interés por realizar bien el movimiento, el esfuerzo (contractura de
esfuerzo de Ch. Foix), el desequilibrio, etc.

La rigidez es también un aumento permanente del tono. Se diferencia
de la espasticidad tanto por la distribucidn de los musculos que afecta como
por la calidad de la hipertonia. Al contrario de la espasticidad, que se cir-
cunscribe generalmente a ios musculos de una accion determinada, la rigi-
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dez tiene una distribucion mas global. Afecta tanto a agonistas como a
antagonistas, es decir, la resistencia al estiramiento se presenta en todas di-
recciones. El musculo espastico tiene un comportamiento eldstico al estira-
miento. Por el contrario, en el musculo rigido la resistencia se mantiene
igual mientras se va estirando el musculo y no hay tendencia a volver a la
posicion inicial. Por eso se llama a la rigidez hipertonia pldstica o hipertonia
cérea.

Esta «situacion hipertonica» da lugar a una hipocinesia (disminucion
del movimiento), una bradicinesia (lentitud de movimiento) y una hipomimia
o una completa amimia (disminucion o pérdida de la expresividad por ges-
tos). La lengua rigida es una lengua «perezosa», dura al tacto, que presenta
grandes dificultades de desplazamiento activo, pero que cuando lo realiza, lo
hace con lentitud; no obstante, alcanza el punto deseado. No hay, pues, pa-
ralisis, sino un freno y una lentitud del movimiento que le viene provocado
por la «coraza» tonica que le afecta.

La rigidez se influye poco por las emociones, por el desequilibrio, etc.

La tension («raidissement», de R. Thiebaut y F.C. Isch, o endurecimien-
to labil de G. Tardieu, 1951) se caracteriza por ser una hipertonia variable,
que aparece y desaparece, incluso dentro de la misma sesion exploratoria.

No podemos, pues, considerar la tension como una hipertonia perma-
nente en el sentido de «que siempre exista». Pero si en el sentido de que en
el musculo afecto de tension su tono oscila con unas fases de hipertonia.
Cuando la hipertonia tipo tension varia poco, puede confundirse con la es-
pasticidad. Pero el hecho de desaparecer en determinadas situaciones (postu-
rales, de reposo, etc.) nos permite el diagndstico, ya que si es cierto que estas
situaciones influyen también en el musculo espastico, nunca desaparece la hi-
peractividad del reflejo de traccion, que se pone de manifiesto al provocar
una traccidon brusca del musculo.

Las emociones, la atencion, el desequilibrio, el esfuerzo, etc., hacen apa-
recer la tension o bien la exageran, muchas veces en forma mas intensa que
la que acontece al musculo espastico.

b) Hipotonia

La hipotonia consiste en una anormal disminucién del tono muscular perma-
nente. Se pone de manifiesto por el aumento de la pasividad muscular, es
decir, por una disminucién de la resistencia que opone a su estiramiento. Se
acompana por lo general de un aumento de la extensibilidad. El musculo tie-
ne una consistencia flaccida, fofa y ofrece poca resistencia al desplazamiento
lateral.

¢) Distonias y espasmos

Las distonias consisten en aumento paroxistico del tono de un grupo de
musculos. Cuando aparecen de forma brusca se les denomina espasmos. Pue-
den afectar a todos los musculos, los de la cara y labios, lengua, glotis, larin-
ge, diafragma...

Aparecen frecuentemente con las emociones, con la actividad motriz,
con la atencidn, etc. Interfieren el movimiento voluntario, bloqueandolo o
bien desviando su direccion. Por el contrario, el reposo psiquico y las postu-
ras de reposo muscular las disminuyen o las hacen desaparecer.
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d) Actividad tonicopostural anormal

Las lesiones centrales provocan con frecuencia un fallo de la actividad toni-
copostural normal. La actividad tonica mediante la cual, por ejemplo, nor-
malmente permanecemos con la boca cerrada y los labios en contacto, falla.
Conjuntamente se produce en estos casos un fallo de la deglucion espontanea
de la saliva, provocando el babeo frecuente. Este fallo de la actividad toni-
copostural normal no debe confundirse con la hipotonia. Puede aparecer
con todo tipo de anomalias del tono permanente o bien presentando el en-
fermo un tono de base normal. El tipo de trastorno hace referencia a una
pérdida de la actividad postural espontdanea, automatica, es decir, al fallo
del esquema tonico que mantiene una determinada postura.

e) Dismimia

Las alteraciones de la expresion gestual son llamadas dismimias por Ponces.
Aparte de la hipomimia, que puede acompaiiar a la rigidez o bien aparecer
sin anomalias tonicas, se aprecian exageraciones del gesto y una actividad
mimica anormal. Es frecuente observar, en enfermos con lesiones cerebra-
les, como manifiestan sus situaciones emocionales de una forma abigarrada
y que su lenguaje minimo es distinto; su gesticulacidn, grotesca sin armonia,
constituyendo el principal inconveniente para la integracion social de estos
enfermos.

2. Trastornos.del movimiento

Dicen, en efecto, que los nifios epilépticos y enfermizos
con el vino cogen convulsiones y pierden los sentidos.

(Plutarco, Licurgo, XVI.)
a) Movimientos anormales

Se les llama también movimientos involuntarios porque aparecen «esponta-
neamente», escapando al control de la voluntad. Carecen de finalidad obje-
tiva, a pesar de que, como dicen Brock y Krieger (1966), algunos pueden des-
cribirse como «fendmenos intencionales subjetivosy.

Los movimientos coreicos son movimientos bruscos, breves, irregulares
y desordenados, discontinuos, subitos y sin ritmo. Afectan a los miembros y
a la cara, los labios y la ilengua. En la cara dan lugar a la aparicién de mue-
cas y rictus desagradables. Puede afectar también al resto de los musculos
articulatorios y los de la deglucion.

Aparecen y se exageran con las emociones, los estados de tension psi-
quica, el movimiento voluntario, el esfuerzo, etc. El movimiento voluntario
de estos pacientes tiende a ser discontinuo y espasmddico por la interferen-
cia que provocan en su ejecucion los movimientos coreicos.

Los movimientos atetdsicos se distinguen de los coreicos en que son
mas lentos y que acostumbran ser repetitivos. Los movimientos coreicos
son abigarrados y sin estructura. En los movimientos atetdsicos, por el con-
trario, se aprecia una repeticion de movimientos parecidos adquiriendo una
modulacidn tipica. Son movimientos vermiculares, serpenteantes, lentos. Se
aprecian en los dedos de las manos, en cara, labios y lengua, y en los dedos
del pie.
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Los movimientos atetdsicos aparecen primordialmente al mantener
posturas. Muchas veces el enfermo intenta evitarlos cerrando la mano,
apretando los labios o intentando provocar una distonia fijada de la lengua.
Cuando afectan a la lengua son facilmente diagnosticables, diferenciando-
se, por su globacion de las fasciculaciones y por su lentitud y aspecto
serpenteante, de las contracciones bruscas de la corea.

El temblor ha sido definido por Sigwald y Raverdy (1967) como consti-
tuido «por movimientos involuntarios alternantes, agonistas-antagonistas,
de amplitud limitada y ritmo poco variable». Asienta en la parte distal de
las extremidades. No es infrecuente observarlo en la cara (primordialmente
parpados, labios y lengua) y los musculos cervicales (provocando oscilacio-
nes de la cabeza tanto en el sentido de la flexoextension como en el de la
rotacion). Puede interesar la totalidad de los musculos fonatorios y mastica-
torios.

Desaparecen con el reposo absoluto y con el suefio, y se exageran con
las emociones y la tension psiquica. Pueden aparecer o exagerarse al mante-
ner una postura (femblor de actitud), o presentarse con el movimiento (fem-
blor cinético), o bien, por el contrario, manifestarse sdlo en actitud de repo-
so cinético (temblor de reposo).

Los tics son actos coordinados cuya repeticion se convierte en habito, adqui-
riendo un caracter iterativo y estereotipado. Hay que diferenciarlos de los movi-
mientos anormales puros de base organica. A pesar de que pueden tener en algun
caso una base orgdnica, los tics tienen un contenido psicoafectivo innegable. Pueden
manifestarse en los parpados (guifios 0 movimientos exagerados de los parpados),
en la nariz (movimientos de nariz acompafnados de soplidos nasales), en los labios
(proyeccion hacia delante, chasquidos, etc.), en los musculos cervicocefalicos, etc.
Existen también los tics fonatorios, que consisten en la emision de sonidos raros,
intercalandose en el habla, o realizados fuera del lenguaje.

b) Paresias y paralisis

Se llama paresia la disminucion de la fuerza muscular, y pardlisis la pérdida
completa de dicha fuerza. En el caso de las lesiones del sistema nervioso
central, ambos términos hacen referencia concretamente a la pérdida de la
Sfuerza muscular voluntaria. El musculo o musculos paralizados pueden po-
seer una potencia normal (e incluso exagerada) cuando realizan movimien-
tos involuntarios o bien toman parte en un espasmo y, no obstante, son in-
capaces de contraerse voluntariamente, o lo hacen con poca fuerza.

Esta pérdida o disminucién de la actividad voluntaria, pero no de la
involuntaria, constituye una caracteristica que diferencia las paralisis cen-
trales de las periféricas. Mientras en la paralisis periférica el musculo es in-
capaz en todo momento de contraerse, en las paralisis centrales esta incapa-
cidad hace referencia solo a la contraccion, que ha de realizarse por una
orden voluntaria.

¢) Sincinesias
En las lesiones del sistema nervioso central se altera la organizaciéon misma
de la motricidad, provocando, al mismo tiempo que un fallo de la funcién

motriz normal, el que esa funcidn «se realice de otra manera». No solo dis-
minuye la capacidad motriz, sino que cualitativamente ésta es diferente. Las
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sincinesias son una manifestacion caracteristica de esta organizacién and-
mala de la motricidad. Se llama asi a tres tipos de anomalias motrices muy
especificas y bien conocidas por la neurologia cldsica.

«) Al realizar un esfuerzo en cualquier parte del cuerpo aumenta glo-
balmente la hipertonia (sincinesia global).

B) Cuando el trastorno motriz afecta sélo a medio cuerpo, la parte en-
ferma imita, parcialmente, los movimientos que realiza la sana (sincinesia
de imitacion).

v) Laimposibilidad de contraer aisladamente un musculo (de realizar
un movimiento segmentario) sin que aparezca la contraccion de otros muscu-
los. Es decir, conjuntamente al movimiento deseado, se realizan otros movi-
mientos asociados (sincinesia de coordinacion). Esta imposibilidad de reali-
zar movimientos concretos, especificos, aislados de toda otra actuacidn
muscular, tiene una evidente repercusion funcional. Sdlo es posible realizar
un movimiento concreto formando parte del «patrén motriz sincinésico».

Las sincinesias de coordinacion traducen una incapacidad importante en la organi-
zacion motriz. Obliga a que todo acto motriz se realice usando «patrones sincinési-
cos». Normalmente un acto motriz se realiza gracias a un «patrén», que se elabora
teniendo en cuenta las posibilidades de cada musculo individualizado, segtin conven-
ga para la mejor realizacidon de ese acto motriz. La existencia de sincinesias de coor-
dinacion impide organizar patrones motrices correctos.

Las sincinesias de coordinacion pueden interpretarse como automatismos ele-
mentales que se elaboran en niveles bajos del sistema nervioso. Ch. Foix (1922) las
considerd ya como «movimientos conjugados de automatismo medular».

d) Ataxia

Normalmente, la realizacion de un movimiento, por elemental que sea,
comporta una accion conjunta de varios musculos que cooperan con el ago-
nista (o musculo principal del movimiento). Esta actuacién conjunta, en
equipo, debe realizarse de una manera coordinada para que dé lugar a un
movimiento armonico y adaptado a su finalidad. La ataxia es un fallo en
la coordinacion de este trabajo conjunto de los musculos que intervienen
en cada movimiento. Cada musculo, o no realiza su cometido, o lo realiza en
momento inadecuado. El movimiento resultante aparece incoordinado, sin
seguir una direccion adecuada, con sacudidas y oscilaciones o no alcanzan-
do el punto final preciso.

l.a ataxia o incoordinacion del movimiento puede deberse a tres tipos
de trastornos.

«) Fuallo de informacion. Cuando existe un trastorno de la sensibili-
dad profunda, el sistema nervioso cerebral carece de la informacion precisa
de la situacion de cada musculo y, por consiguiente, no puede ajustar con
correccion la actividad que debe realizar.

3) Fallo de la coordinacion como tal. Existen en el sistema nervioso
unas estructuras, a distintos niveles, encargadas de cuidar de la correcta rea-
lizacion de un acto motriz. El cerebelo, elemento princeps de este sistema
de control, recibe informacion constante de la «situacion muscular», de la
postura que se adopta, de las fuerzas que actuan en cada momento sobre
el cuerpo, etc., y recibe desde el cortex cerebral informacion detallada de
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todas sus «intenciones motoras». Todo ello le permite poder actuar regulan-
do y controlando la perfecta realizacion del «pattern» motor previsto.

En otros niveles més periféricos existen también circuitos que pueden
elaborar correcciones locales de aspectos parciales del acto motriz. Todo
este «sistema de confrol» difiere de los elementos encargados de la elabora-
cién del patrén motriz y, a la vez, de los elementos encargados de realizarla.
Su fallo da lugar a una incoordinacion o ataxia en sentido estricto.

Este tipo de ataxia provoca un fallo de las sinergias motoras (asinergia),
un fallo de la magnitud de la contraccion muscular (dismetria) y un fallo
en el tiempo, es decir, del momento adecuado en el que debe producirse
cada accién muscular (diadococinesia).

La incoordinacion o ataxia de los musculos fonatorios da como resulta-
do un lenguaje lento, con interrupciones silabicas, disprosddico, explosivo
y a veces confuso y pastoso, que recibe el nombre de palabra escandida.

v) Ataxia por interferencia en el acto motriz. Las hipertonias per-
manentes dificultan la correcta realizacion de un acto motriz. Pero son las
distonias y los movimientos anormales los que, al interferir la realizacién
de un movimiento, impiden la produccion coordinada de un acto motriz.
Aparece una ataxia por la confluencia de estas actividades anormales con
la realizacion del «pattern» motor. Aqui pues, no falla la informacién ni
el trabajo coordinador de las estructuras de control.

Denny-Brown (1956) considera que toda la motricidad involuntaria se halla organizada
a niveles subcorticales, e incluso corticales, bajo dos signos de actividades: las explo-
ratorias, positivas, magnéticas o de aproximacion, y las evitativas, negativas o de
apartamiento. Normalmente existiria, gracias a una ultima integracién cortical, un
equilibrio entre ambas actividades que no interferiria el acto motriz voluntario.

Una lesion cortical o subcortical romperia este equilibrio, dando un predominio
de una u otra actividad o bien provocando un «desequilibrio alternante» entre am-
bas. Segun el nivel y el tipo de trastorno se producirian los distintos tipos de distonias
y movimientos anormales. Esta sugestiva teoria carece de confirmacion y no es sufi-
ciente para explicar los variados trastornos de la patologia extrapiramidal. No obs-
tante, en algunos casos es posible evidenciar actividades motrices andmalas que su-
gieren ser interpretadas bajo la luz de las teorias de Denny-Brown.

Las actividades exploratorias serian los movimientos de succion y la protrusioén
de lengua. Las actividades evitativas serian la extension de la cabeza, la abertura de
la boca y la retrocesion de la lengua. Unas y otras actividades, cuando se dan mani-
fiestamente, dificultan la realizacion del lenguaje. El conocimiento de esta significa-
cion nos permitira evitar los estimulos que las provocan.

e) Dispraxias y apraxias

En el capitulo primero ya apuntabamos una definicion de apraxia que la
distinguia del trastorno propiamente disartrico. La apraxia consiste en un
trastorno de la motricidad, que no se refiere ya a un fallo de la realizacion
del acto motriz ni a la persistencia de esquemas motrices anémalos, sino a
un fallo de la propia organizacion del acto motriz. No se realiza porque el
enfermo no es capaz de organizarlo, a pesar de que «puede hacerlo, por la
indemnidad de los elementos que deben ejecutar la accién», y a pesar de
«que sabe lo que quiere hacer». No es, pues, un fallo de comprension ni un
fallo de accidn. .
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Barraquer-Bordas (1968) describe asi las variedades de apraxia diferenciadas por
Ajuriaguerra, Hecaen y Angelergues (1960):

1) La apraxia sensoriocinética, que se manifiesta en un sujeto que conoce la
finalidad de la accion y que puede describir su desarrollo. Se trataria de una altera-
cion de la sintesis sensoriomotriz con desautomatizacion del gesto, sin pérdida del
esquema de representacion del acto.

2) La apractognosia somatospinal, caracterizada por una desorganizacion de
las relaciones del cuerpo con el espacio, implicando un desorden en el desarrollo es-
pacial del acto, mientras que la sensoriomotricidad se conserva.

3) La apraxia de formulacion simbdlica, ligada a una desorganizacion general
de la actividad simbdlica y categorial, con alteracion del proceso de abstraccion que
frecuentemente va unida a trastornos de la formulacién verbal.

La apraxia es resultado del fracaso de una actividad neuroldgica superior que
elabora la corteza cerebral. Hay que rehuir, como deciamos en este mismo capitulo,
la tendencia localizadora de las funciones superiores del sistema nervioso. Gody y
Rienhold (1954) afirman contundentemente: No hay modelos, ni imdgenes, ni «ho-
muinculos» en la corteza cerebral. El resultado de la estimulacion, con electrodos,
de la corteza cerebral nunca produce movimientos como los observados en el ejerci-
cio humano diario. La estimulacion de la corteza a veces es capaz de provocar
fonemas, pero no de producir palabras. Penfield y Roberts (1962) afirman: Si e/ en-
Jfermo no intenta hablar, ninguna palabra es evocada por el estimulo del drea de Bro-
ca; solo se observa algiin movimiento de deglucion..., y el paro eléctrico en el drea
de Broca provoca los mismos tipos de alteracion de lenguaje que en las regiones pa-
rietales y temporales.

Se comprende que en una actividad nerviosa superior como la «praxia» inter-
vienen diferentes regiones corticales, encargadas de los «modos de planificar la acti-
vidad nerviosa» (Lashley, 1950). EI mismo autor cree que ya no puede sostenerse
que gran numero de neuronas encefalicas actian como receptores de recuerdos o de
patterns de actuacion motriz, sino que esta accion es resultado de un vasto sistema
reverberante en el que todas las células se excitan o se inhiben activamente.

El trastorno praxico es siempre bilateral. Si la apraxia es motora, el enfer-
mo realiza movimientos inadecuados para el acto motriz que pretende reali-
zar. Si la apraxia es primordialmente ideatoria se omiten partes de la accion
o bien se realizan en una sucesion erronea. Klein y Mayer-Gros (1960) la lla-
man parapraxia cuando el enfermo realiza un movimiento correcto en st
mismo, pero que no tiene relacion con la orden que se la ha dado. Por ejem-
plo, el paciente saca la lengua cuando se le pide que cierre los parpados.

La dispraxia orolinguofacial da lugar a una dificultad o imposibilidad
de realizar un conjunto de actividades articulatorias, gestuales y mimicas
voluntarias. Klein y Mayer-Gros (1960) sugieren la siguiente lista de actos
de dificil realizacion por el apraxico, que es utilizable semiologicamente
como ficha exploratoria:

«Silbar, sacar los labios hacia delante; movimientos expresivos como
reir y gritar, guinar los ojos, cerrar un ojo separadamente; gesto de olfatear,
mirar con ceno, hinchar las mejillas. Sacar la lengua, movimientos laterales
de la misma, tocar con la punta de este organo el paladar, abrir y cerrar la
boca, movimientos laterales de mentdn, rechinar los dientes, carraspear, in-
clinar y extender la cabeza, toser...»

Cuando la apraxia es la responsable de la alteracion del lenguaje, va
acompanada de estas manifestaciones de apraxia bucofacial. El enfermo no
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puede o le es dificil organizar los fonemas o las palabras. No obstante, el
acto motriz fonético espontaneo lo realiza mejor que cuando le sugerimos
detalladamente la colocacién de la lengua, de los labios, etc. Esta dispari-
dad hace patente su imposibilidad para organizar el esquema motriz que da
como fruto el fonema. Sabe lo que quiere hacer, periféricamente puede ha-
cerlo, pero no logra organizar el «pattern» motriz fonético.

Los trastornos del lenguaje ocasionados por la apraxia orolinguofacial
constituyen una disfuncidon que habria que situarla como eslabdén entre los
trastornos propiamente motrices de la disartria y los de la afasia. Corres-
ponden a una patogenia que, siendo esencialmente motriz, hace referencia
a una actividad superior del sistema nervioso que abarca desde la organiza-
cion sensoriomotriz hasta la propia actividad simbdlica.

3. Trastornos de la maduracion psicomotriz

Los nifios cuya lesion cerebral ocurre en la vida intrauterina, en el nacimien-
to o bien en la primer infancia, presentan, ademds de las perturbaciones
secundarias a la localizaciéon de sus lesiones, un retraso o detencion de la
maduracion del lenguaje. Nos referiremos exclusivamente a los retrasos
«motrices», pues los problemas que se derivan de una agnosia auditiva o
los retrasos simples del lenguaje son ampliamente tratados en el tomo VII.
Las dislalias, por otro lado, son objeto de estudio en la tercera parte de este
tomo.

Sorprende que en el momento del nacimiento la motilidad laringea po-
sea un nivel funcional muy elaborado, contrastando con la funcionalidad
primitiva de la bucofaringe y la respiracion. La capacidad funcional de la
laringe se manifiesta en el llanto del recién nacido. Es obligado resaltar el
significado del chillido del recién nacido como primer acto fonatorio y
como inicio de una actividad fonética que seguird un proceso evolutivo has-
ta alcanzar el lenguaje adulto.

La adquisicion de las praxias fonéticas esta intimamente ligada con
toda la actividad oral del nino. Como dice René A. Spitz (1960), el mayor
incremento de la comunicacion semdntica humana se desarrolla en una es-
trecha conexion anaclitica con la oralidad. Existe una relacion evidente en-
tre las primeras funciones de succion y deglucion y las primeras experiencias
fonéticas. La yuxtaposicion de las diferentes actividades de la extremidad
orofaringea merece ser tomada en consideracion, pues aun hay mucho que
aprender entre las correlaciones eventuales de las diversas funciones (P. De-
bray, 1968). La escuela estomatologica de la Salpétriere ha resaltado la
importancia del paralelismo que hay entre deglucion y fonacion. Ha com-
probado, por ejemplo, que para la articulacion de las consonantes linguo-
palatales anteriores /s/ /&/ /8/ el apoyo anterior es superponible al de la
deglucion del adulto. La propia succion es un entreno motriz que facilita
la produccion de los primeros fonemas (/ba ba..., pa pa..., ta ta.../,
etc.) por dar lugar al ejercicio repetido de los musculos inferiores de la
lengua. La postura en que esta colocado el nifio también tiene valor desen-
cadenante y favorecedor. En decubito supino, la lengua se va hacia atras
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facilitando los sonidos guturales (/ga ga..., ka ka..., grrr.../, etc.) (Ohne-
sorg, 1948).

A medida que el nifio va madurando produce un mayor numero de fo-
nemas. Al desarrollo fonético sigue una sucesion evolutiva: vocales, semi-
vocales, guturales, bilabiales, dentales, labiodentales y continuas. Irwin y
Chen (1974) consideran que a los once meses ya posee todos los fonemas
del adulto y muchos mds que luego eliminara.

El llanto es el primero y unico sonido emitido por el ser humano al na-
cer. Pronto se ve complementado por una amplia gama sonora: «gruiidos,
bostezos, estornudos, suspiros, eructos, toses, chillidos de placer, ruidos y
sonidos guturales o garrulos, etc.» (Hurlock, 1966). Los laleos, como todos
los primeros sonidos, son de cardcter explosivo y se deben a movimientos
casuales del mecanismo vocal. No son aprendidos ni se producen por un de-
seo deliberado. Simplemente se producen acompafando la actividad corpo-
ral, o bien son expresidén espontanea de sus necesidades, o bien un camino
de expresion de sus tensiones.

Estas primeras explosiones sonoras adquieren un significado ludico que
se pone de manifiesto plenamente en la fase del laleo. No obstante, la pri-
mera comunicacion del nifio no es sonora, sino gestual. Es mas, sus gestos,
que van primero acompaiiados de sonidos, pronto se dan aislados para ha-
cerse comprender solo mimicamente. Este lenguaje gestual persiste cuando
ya dice sus primeras palabras hasta la adquisicion de un vocabulario lo sufi-
cientemente amplio para hacerse entender.

Si bien es cierto que el nifio se encuentra inmerso en un mundo sonoro,
hasta el octavo mes no alcanza el nivel de organizacion de sus gnosias audi-
tivas que le permitird la comparacion y la imitacion. Aparece el estadio
palifémico, en que el nifio realiza la repeticién o iteracién de fonemas. Y
a partir de este momento, gracias a un aprendizaje continuado, podra orga-
nizar sus elementos motrices en las praxias fonéticas utiles para el lenguaje.
La actividad sonora es, pues, en un principio espontanea, después adquiere
un significado ludico, luego adquiere un contenido afectivo, para tener fi-
nalmente un valor lingiiistico comunicativo.

Este ultimo caracter no lo adquiere hasta el término del periodo senso-
motor. El inicio de las funciones de simbolizacion (o funciones semidticas)
permite la creacion del lenguaje. La funcion semidtica (Piaget-Inhelder,
1969) hace posible que los conjuntos de fonemas adquieran el valor de un
«significante» diferenciado que representa un «significado» especifico. Asi,
la primera comunicacion, que era primordialmente gestual, se ve sustituida
paulatinamente por este gran medio de comunicar nuestros pensamientos,
sentimientos y emociones que es el habla.

En el nifio que sufre una «lesion» encefalica en su vida intrauterina o
en el parto las alteraciones funcionales se hacen evidentes desde el primer
momento. Todas las actividades orofaringeas estan alteradas. Su llanto es
distinto tanto en cantidad como en cualidad. Con frecuencia adquiere la
forma de un quejido débil que persiste durante meses. Otras veces adquiere
la calidad sonora de un chillido desagradable. En otras puede presentar el
llanto «espasmddico» con interrupciones por el espasmo, dando lugar a cri-
sis cianoticas sin valor, pero que provocan la angustia de sus padres.
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Hirschberg y Szende (1982) ha estudiado profundamente, en el anélisis
espectrografico, el grito del recién nacido y llega a conclusiones diagnosti-
cas. Es superfluo sefialar la gran importancia que tiene la posibilidad de ha-
cer diagnosticos neuroldgicos precoces por medio del grito.

La pérdida del reflejo de succidn en los primeros dias de la vida es muy
frecuente. Generalmente reaparece dentro de las tres primeras semanas. Si
reaparece con el patron neonatal, la alimentacién puede seguirse sin proble-
mas. Pero en no pocos casos el «pattern» motriz es distinto, adquiriendo
la forma del llamado reflejo de succidon «fetal». La lengua, en lugar de per-
manecer baja, realzando el arrastre, se adelanta en cada movimiento succio-
nador de labios.

Muchos foniatras atribuyen a esta protrusion lingual con deglucién in-
fantil la causa de posteriores dislalias.

Las alteraciones afectan con frecuencia a la propia deglucién. Se rompe
la sinergia motora que obliga al alimento a.seguir el camino esofagico. El
nifio se atraganta a veces con crisis de asfixia, convirtiendo el acto alimenti-
cio en una funcidon angustiante para la madre y el nifio.

Por otra parte, el impacto que produce el conocimiento (consciente o
no) de las anomalias del pequefio engendra en la madre un deseo de sobre-
proteccion (unido o no a un rechazo). Una de sus manifestaciones es prose-
guir alimentando al nifio de una manera y con un ritmo muy primitivos. No
se respeta el ritmo alimenticio del nifio facilitdndole el vomito o provocan-
dole una lucha contra el alimento. El nifio no aprende a beber ni se inicia
en la variedad alimenticia de gustos y consistencia, los alimentos pastosos,
los alimentos a trocitos, etc. Las dificultades que se presentan frente a cual-
quiera de estos actos alimenticios «mds adultos» aumentan la angustia
materna impidiéndole proseguir con nuevas experiencias. Las actividades
motrices orofaringeas persisten encadenadas en patrones elementales de ali-
mentacion. El nifio se ve privado de un aprendizaje que le es mas necesario
cuanto mayor sea su trastorno motriz.

Como se ve, las experiencias orales del nifio son distintas a las del nor-
mal. Tanto la calidad psicoldgica como la gndsica de su oralidad es signifi-
cativamente diferente. El «ejercicio» de la musculatura orofaringea se cir-
cunscribe a actos muy elementales y, motrizmente, poco elaborados. Se
comprende, pues, que la propia actividad fonatoria, independientemente de
los trastornos motores concretos que la dificultan, no realice el proceso ma-
durativo normal. Esto comporta alcanzar el periodo palifémico con el baga-
je fonético andémalo, por lo que todo el proceso imitativo se ve dificultado
por la falta de las praxias fonéticas elementales. Si se complica el problema
con otros trastornos como hipoacusia, gnosias auditivas, debilidad mental,
etc., la magnitud del problema adquiere una complejidad fisiopatologica
evidente.

Para valorar el papel que, dentro de los trastornos del habla de un nifio
encefalopatico adquiere el «retraso psicomotriz», tenemos que hacer un es-
tudio detallado de todas sus etapas madurativas. Asi podremos «situar» al
nifio en el momento madurativo que ha alcanzado, percatandonos del ma-
yor o menor bagaje praxico que ha podido adquirir.
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4. Sindromes clasicos

Los modos de «enfermar» la motricidad de origen central pueden dividirse
en tres apartados:

1.°  Sindrose piramidal: a) Déficit motor voluntario. b) Debilitacidn
o pérdida de los reflejos cutdaneos. ¢) Sincinesias. d) Exageracion de los re-
flejos clinicos por percusion. e) Aumento de los reflejos nocioceptivoflexo-
res y signo de Babinski. f) Hipertonia espastica. g) Atrofia por desuso.

2.° Sindromes extrapiramidales:

1 Sindrome hipertonico-hipercinético: a) rigidez; b) temblor; c) hipo-
cinesia; d) bradicinesia, y e) paresia global.

I1  Sindrome hipotornico-hipercinético: a) movimientos coreicos; b) di-
sartria; c¢) hipotonia, y d) hipercinesia.

II1 Sindrome distonico-hipercinético: a) movimientos atetdsicos;
b) distonias; c) hipercinesia y d) actitudes posturales andmalas.

3.°  Sindrome cerebeloso: a) Ataxia con dismetria, asinergia y adiado-
cocinesia; b) desequilibrio; c¢) hipotonia; d) palabra escandida; ¢) nistag-
mus, y f) abarognosia.

V. ENFERMEDADES QUE CURSAN CON
DISARTRIA

En este apartado vamos a describir sucintamente aquellas enfermedades que
cursan con disartria o que presentan secuelas que alteran el acto fonatorio.
Como la patologia neuroldgica es muy compleja, rehuimos hacer una
exposicion exhaustiva, que por otra parte pueden encontrarse en los trata-
dos de neurologia.

En las enfermedades del sisiema nervioso central la disartria no se
manifiesta como trastorno unico, sino que generalmente va unida a otras
alteraciones de la esfera del lenguaje. Nos limitaremos aqui a sefialar las
anomalias del acto motriz, incicando solo de pasada los trastornos conco-
mitantes, por ser éstos estudiados con detalle en el tomo VII.

Tampoco nos vamos a extender en la clinica general neuroldgica. Pro-
curaremos dar una vision global del cuadro clinico, pero circunscribiéndo-
nos a los problemas del habla.
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A) ENFERMEDADES DEL SISTEMA PERIFERICO
1. Miopatias

Argan. — Je n’ai pas la force de pouvoir parler.

(Moliere, Le malade imaginaire,
Act Il, Scene IX.)

El musculo se puede ver afectado por una enfermedad esencialmente mio-
patica, o bien sufrir las consecuencias de una lesion nerviosa. La atrofia
miopatica cursa clinicamente, excepto en los estadios finales, sin pérdida del
reflejo de traccion. Por el contrario, en la atrofia neurdgena por pardlisis
periférica, la pérdida de reflejos es constante. Esta distincidén esencial nos
permitird, con otras caracteristicas, realizar el primer diagnostico diferen-
cial de las miopatias.

Pocas veces una disartria miopdtica serd susceptible de una reeducacion
foniatrica. No obstante, es necesario conocer la existencia de estos cuadros
clinicos para poder establecer un diagnostico diferencial. Ademads el estudio
de los problemas fonéticos de las miopatias nos permite profundizar mds
en el conocimiento de los mecanismos del habla.

Transcribimos a continuacion una clasificacion muy completa de las
enfermedades que pueden afectar a los musculos, elaboradas por Dowben
(1961).

Enfermedades intrinsecas del musculo
Distrofias musculares

1) Distrofia muscular pseudohipertrofica (distrofia de Duchenne).

2) Distrofia facioescapulohumeral (Landouzy-Déjerine).

3) Distrofia de extremidades (tipo Erb si comienza por hombro y bra-
z0; tipo Leyden-Moebius si comienza por muslo y pelvis).

4) Distrofia progresiva oftalmopléjica (sindrome de Kiloh-Nevin).

5) Distrofia miotonica (enfermedad de Steinert).

Enfermedades inflamatorias

1) Miositis supurativa aguda (gangrena gaseosa).

2) Miositis parasitaria (triquinosis, cisticercosis, equinocosis, enfer-
medad de Chagas).

3) Dermatomiositis.

4) Polimiositis y fibromiositis cronica.

5) Miositis granulomatosa (sarcoidosis, tuberculosis).

6) Neuromiastenia epidémica (enfermedad de Islandia, enfermedad
de Borholm).
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Enfermedades periddicas

1) Miastenia gravis.

2) Paralisis periddica familiar.

3) Adinamia episddica hereditaria (enfermedad de Gamstrop).
4) Mioglobinuria paroxistica (enfermedad de Meyer-Petz).

Tumores del misculo
Traumatismos del musculo

1) Hemorragia.
2) Miositis osificante traumatica.

Otras enfermedades musculares

1) Hipotonia muscular benigna.

2) Enfermedad de McArdle.

3) Almacenamiento de glucdgeno.

4) Enfermedad de Haff.

S) Miotonia congénita (Thomsen).

6) Hipertrofia musculorum vera.

7) Degeneraciéon de Zenker.

8) Miositis osificante progresiva idiopatica.
9) Atrofia por inactividad.
10) Enfermedad cardiaca.

Trastornos del desarrollo

Afectacion del musculo en otras enfermedades
Atrofia neuromuscular

1) Poliomielitis.

2) Atrofia muscular progresiva (atrofia de Aran-Duchenne).

3) Atrofia muscular infantil (enfermedad de Werdnig-Hoffmann).
4) Atrofia muscular perineal (enfermedad de Charcot-Marie-Tooth).
S) Esclerosis lateral amiotrofica.

6) Siringomielia.

7) Degeneracion combinada.

8) Denervacion traumatica.

9) Tétanos, difteria.

10) Artrogriposis.

Polineuropatias periféricas
Trastornos endocrinos v metabolicos

1) Miopatia tiroidea.
2) Paramiotonia del hipotiroidismo.
3) Hipotonia del hipogonadismo.
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4) Insuficiencia adrenal.

5) Enfermedad de Cushing.

6) Hiperparatiroidismo.

7) Hiperinsulinismo.

8) Hiperpotasemia e hipopotasemia.

9) Distrofia de la caquexia e inanicidn.

Enfermedades inflamatorias generalizadas

1) Artritis reumatoide.

2) Esclerodermia.

3) Lupus eritematoso diseminado.
4) Anmiloidosis primaria.

Alteraciones circulatorias

1) Trombosis y embolia.

2) Tromboangeitis obliterans.
3) Contractura de Volkmann. P
Nos limitaremos a describir las que, aparte de ser las mas frecuentes, pre-
sentan un sindrome fonético definido.

a) Miastenia

...pero estoy tan fatigado, que hasta el hablar
me va faltando.

(B. Pérez Galdés. La batalla de los
Arapiles, XXI.)

Llamada también miastenia grave pseudoparalitica, myastenia gravis o en-
Sfermedad de Erb-Goldflam. Se trata de un cuadro clinico que constituye
una enfermedad bien definida, pero que puede presentarse como un sindro-
me ocasionado o concomitante con otras enfermedades, como sugirieron
Bonduelle y Bouygues (1955).

Su forma de aparicion es lenta e insidiosa. Se inicia alrededor de los 20
anos, pero puede presentarse en la adolescencia o en la infancia (Barraquer
y Ponces, 1955). Existe un predominio por el sexo femenino.

Aparece el sindrome miasténico afectando la musculatura ocular ex-
trinseca, el elevador del parpado, los muisculos masticadores y los de la de-
glucion y las extremidades superiores. La lengua casi nunca se afecta, pero
si el velo del paladar. El tiempo necesario para que el musculo recupere su
contractibilidad es muy largo. En este proceso no se producen pardlisis en
sentido estricto, sino pérdidas temporales de potencia muscular. No se pre-
sentan atrofia muscular ni reacciones de degeneracion. Los reflejos estan
conservados y aun exaltados, pero luego presentan también un agotamien-
to. La sensibilidad esta conservada.

Este cansancio progresivo se manifiesta también en un 6% de los casos
al hablar; el enfermo se fatiga pronto y su voz se vuelve un susurro. La ar-
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ticulacion es cada vez mas dificil, arrastrada y con timbre fuertemente nasal
por la fatiga del velo palatino. Tlochowski (1963) llama la atencidn por el
hecho observado por €l muchas veces de que la rinolalia abierta es el primer
sintoma de miastenia grave. Lo mismo afirman Pantazopoulos y Yannatos
(1964). Breuninger (1968) describe un caso cuyo primer sintoma fue un sig-
matismo. La repeticion de la misma silaba acelera la presentacion del can-
sancio. También se observa que la /s/ y la /k/ provocan un agotamiento
mas rapido. El reposo vocal, la prostigmina y el mestinon posibilitan de nue-
vo la correcta fonacion. La paresia del velo palatino puede ocasionar regur-
gitaciones. Maxwell y Locke (1969) afirman que las alteraciones de la voz
de los miasténicos son muy frecuentes y que ademds de la rinolalia abierta
se observa diplofonia, afonia intermitente y voz aspirada.

Es caracteristico en estos enfermos la ptosis del parpado superior; los
objetos se les caen de las manos y desciende el labio inferior, 1o que les da
un cierto aire petulante. La mimica facial esta disminuida. En casos avanza-
dos puede haber sialorrea.

La miastenia se distingue de la fonastenia en que en ésta se presentan
sintomas fébicos y psicoldgicos que faltan en aquélla. En la enfermedad de
Addison hay pigmentacion cutanea, hipotension arterial, reduccion del so-
dio y cloro plasmaticos y un aumento de la azotemia. En la paralisis la-
bioglosofaringea no se presenta el agotamiento diario.

En algun caso puede afectarse la musculatura lisa. Walander (1959) ha
visto en un caso el desplazamiento oblicuo de la laringe de unos 30° y una
paresia del musculo tiroaritenoideo interno de ambos lados. La glotis tenia
forma oval. Con prostigmina la imagen laringea se hizo normal. Baldan y
Battaglia (1961) encuentran movimientos lentos de poca amplitud en el velo
del paladar durante la fonacién.

En el electrodiagnostico se encuentra un tétanos mas rapido y persisten-
te y una excitabilidad mas prolongada cuando se excitan los musculos con
una corriente faradica de baja frecuencia (reaccion miasténica de Jolly).

La cronaxia del musculo estd aumentada y la del nervio es normal.
Existe una reaccidon de agotamiento al esfuerzo. La electromiografia mues-
tra un bloqueo neuromuscular en sobrepolarizacion, con valores muy bajos
del orden de los 200 microvoltios y aun menores en el orbicular de los par-
pados.

La placa motora tiene una sensibilidad disminuida a la acetilcolina y no
se despolariza. Los agentes inhibidores de la colinesterasa, eserina, prostig-
mina y pyridostigmina (Barraquer y Ponces, 1955) tienen una accion favo-
rable sobre la fatiga miasténica. El curare, que inhibe la placa motriz, tiene
una accion desfavorable y peligrosa.

La enfermedad ha sido atribuida a un bloqueo a nivel de la unién neu-
romuscular. Este bloqueo podria ser provocado bien por un producto anor-
mal de la acetilcolina o de la colina, o bien debido a una alteracion de la
placa motora que originara «respuestas anormales a sustancias normales».
Coers (1968) describe anomalias evidentes en las placas motoras de los mias-
ténicos. Se ha atribuido también al timo (y primordialmente al timoma) el
papel de segregar sustancias curarizantes que serian las responsables del
proceso. Las timectomias realizadas no se han visto seguidas de una unifor-
midad de resultados. Pero la mejora observada en algunos casos sugiere creer
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que debe tener algun papel etiologico o por lo menos que es posible la exis-
tencia de casos con esta etiologia.

Simpson (1964) cree que la timectomia seria util de los cinco afios de
evolucion de la enfermedad y en mujeres sin timoma con menos de 30 afios.
Se ha propuesto también como terapia quirurgica la denervacion del seno
carotideo. La traqueotomia con vigilancia respiratoria o bien con respira-
cion mecanica puede resolver una situacion de crisis respiratoria que com-
prometa la vida del paciente.

El tratamiento medicamentoso sigue fundamentado en la prostigmina.
La pyridostigmina (Mestinon) posee efectos menos intensos, pero de mayor
duracion y menos efectos secundarios. Estan indicados también el anbeno-
nium (Nysuran, Mytelase), la espirolactona (Aldactone-A), la parotidina y
el Nivaline.

b) Distrofia muscular progresiva

No puedo hablar. Me faltan las fuerzas y hasta la voz.
(Victor Alfieri, Nérope, 111, 2.)

Llamada también Enfermedad de Erb o distrofia muscular idiopdtica. Se
trata de una enfermedad hereditaria de caracter recesivo. A pesar de que al-
gunos autores afirman que solo se da en el sexo masculino, han sido descri-
tos casos de mujeres afectadas. Nosotros hemos tenido la oportunidad de
estudiar a dos chicas afectadas de esta enfermedad. Una es hija unica y la
otra pertenece a una familia de seis hermanos, de los cuales tres, ella y dos
mas, se hallaban afectados de la enfermedad de Erb.

De comienzo lento y solapado, aparece en la infancia o la adolescencia
o por lo menos antes de los 30 afios. Al principio pasa inadvertida, manifes-
tdandose generalmente por fatiga y dificultad en levantarse del suelo, por la
afectacion tanto de los erectores del tronco como de los musculos pelvianos.

Los musculos que se afectan son los del tronco y cintura escapular y
pelviana, y posteriormente todos los musculos proximales de las extremidades.

Esta debilidad va progresando hasta convertirse en paralisis motora. Al
lado de los musculos paralizados se encuentra el contraste de musculos hi-
pertréficos, o mejor seudohipertréficos, caracterizados por la consistencia
pastosa del cuerpo muscular engrosado. A pesar de la hipertrofia, el muscu-
lo estd también debilitado.

Los musculos pueden presentar contracturas. Los reflejos estan dismi-
nuidos. En general los musculos hipertroficos son los gemelos de la pierna,
el triceps braquial y la musculatura del antebrazo.

La marcha es tipica, con la cabeza hacia atras, aumento de la lordosis
lumbar, abdomen prominente y lanzamiento de la extremidad que da el pa-
so. La maniobra que utiliza para levantarse del suelo es también muy tipica;
se mantiene el tronco en flexion mientras sus manos van trepando por sus
piernas. Progresivamente aumenta la lordosis, aparecen las escdpulas ala-
das, se afecta la cara con la pardlisis de los orbiculares de los parpados y
de los labios, y ultimamente las mejillas y la frente.

Con menos frecuencia se afectan los musculos faringeos y masticado-
res. El enfermo presenta pronto una disartria, que se inicia por los fonemas
labiales y con imposibilidad para silbar.
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Cuando se afectan los musculos peribucales, los labios penden flaccidos
y protrusionan, al mismo tiempo que los 0jos no se cierran, dando al enfer-
mo un aspecto peculiar («cara de tapir»). La musculatura de la faringe,
diafragma, lengua y laringe no suele afectarse. Hernandez y Berruecos
(1967) presentan dos gemelos univitelinos con distrofia muscular progresi-
va, sordera, crisis convulsivas y ausencia de lenguaje. Hemos visto un caso
de sordomudez complicada con la distrofia muscular progresiva.

El pronéstico depende del tipo clinico. Si se trata de un cuadro de afec-
tacion precoz, el enfermo muere en plena juventud por dificultades respira-
torias o por anomalias cardiacas. En los casos de comienzo tardio puede lle-
gar a la vejez.

El tratamiento es poco eficaz, estando indicados los anabolizantes, las
vitaminas E, By y la coenzima A, la glicocola, el dcido adenosintrifosfori-
co, el UTP y el adenocromo.

La audicion acostumbra a estar normal (Allen, 1974). En cambio Lam-
precht y cols. (1986) encuentran un 60 % de sorderas de percepcion en la
forma fascioescapulohumeral de la distrofia muscular.

El carécter hereditario congénito de esta enfermedad aparece claro en
la comunicacion de Cancel (1983). Expone el caso de dos hermanas: Una
de ellas tiene 18 hijos vivos, de los cuales 11 sufren de distrofia muscular.
La otra hermana tiene 17 hijos, 10 de los cuales tienen esta enfermedad. La
edad de presentacion oscila entre los tres y seis afios de edad, alguno de ellos
con retardo mental, intensa rinolalia, disfagia y malposicidon dentaria.

¢) Miotonia amiotrofica

Mendoza. — Mira qué flaco estoy. Toca. ;Yo que tenia
antes un brazo tan recio!

(Enrique Larreta, Santa Maria del Buen
Aire, 1, 2.)

Llamada también miotonia atréfica o distrofia miotdnica. Enfermedad de
Curschmann-Steinert. Hoffman, en 1896, describid un caso de miotonia
asociada a una atrofia muscular. Steinert en 1909 la diferencié de la enfer-
medad de Thomsen. _

La miotonia amiotréfica es una enfermedad poco corriente. Acostum-
bra a ser de presentacion familiar y hereditaria. Nosotros hemos visto a
cuatro hermanos, dos primos y dos hermanas (Perelld, 1958).

Battistini y Paganoni (1959) creen que existen lesiones en los centros hi-
potaldmicos.

Comienza después de los veinte anos y se caracteriza por la falta de rela-
jacion muscular después de una contraccion. Esta particularidad se presenta
perfectamente en los dedos de la mano. Haciendo cerrar fuertemente el pu-
o, no pueden extender la mano hasta pasado un buen momento. (Miotonia
congénita de Thomsen.) Los reflejos tendinosos son normales.

A ello se anaden perturbaciones troficas musculares y vasomotoras cu-
taneas, formacion de cataratas, signos de deficiencia endocrina y algun ras-
g0 psicotico.

Se presentan también trastornos de articulacién. Les cuesta empezar a
hablar o iniciar la fonacién, en ocasiones se quedan con la boca abierta y
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no pueden cerrarla. Por ello cuando se les pregunta algo tardan un espacio
de tiempo en contestar. Las demads personas no las entienden bien cuando
hablan y tienen que repetir hasta 10 y 12 veces la misma frase para que les
comprendan.

Coexiste una ligera insuficiencia velopalatina con salida de aire nasal y
acumulacién de saliva en los senos piriformes que demuestra una paresia de
los constrictores de la faringe.

A medida que va hablando, la articulacion de los fonemas pierde clari-
dad y precisidn, llegando, después de un rato, a ser dificil comprender lo
que dicen. En otros enfermos se observa una paresia de aduccion quedando
una hendidura glética a la fonacién. Con el ensordecimiento no se presenta
ni el aumento de intensidad ni de tono.

También existe una pereza de movilidad en los musculos faciales, lo que
da a la cara una inmovilidad que llama la atencion y al mismo tiempo un
aspecto atontado, «cara de hacha» o «facies miopaticas». Las atrofias son
simétricas y afectan preferentemente la cara, los musculos masticadores y
las manos. Estando echados no pueden elevar la cabeza. No hay dolor ni
fibrilacion. La sensibilidad esta conservada.

La ondulacion de los pliegues vocales, observada por estroboscopia,
es correcta.

Triadu (1959) en un estudio electromiografico observa (en los musculos
flexores de los dedos) unas descargas de alta frecuencia, llamadas «averse»
de 30 a 80 c./s. y de poca amplitud. En este enfermo, ademads de afonia,
se presentaba como molestia principal la disfagia.

Son enfermos que mueren antes de los 55 afnos.

Como tratamiento se recomienda vitamina E, norandrostenolona (Du-
rabolin, 1 inyeccidon de 25 mg. cada semana), escopolamina y quinina (0,5
a | g. tres veces al dia).

d) Artrogriposis

Es ésta una enfermedad rara, bien estudiada desde el punto foniatrico por
Soriano y Ruiz (1976). Fue descrita en 1861, sospechdndose un origen here-
ditario. La atrofia muscular se produce hacia los cuatro meses de vida em-
brionaria; las extremidades son delgadas y débiles, desprovistas de los relie-
ves musculares normales. La rigidez articular es consecuencia de esta atrofia
y se manifiesta en las cuatro extremidades, que quedan fijadas en posturas
anomalas en extension o en flexion. Estos autores encuentran voz bitonal,
hipertonia, incoordinacion neumofonadora, alteraciones de intensidad
y extension. En cuanto al habla, hay perturbaciones en la articulacion, en
el ritmo y melodia.

e) Enfermedad de Werdnig-Hoffmann

Es una variedad de la atrofia muscular progresiva, que se manifiesta ya en
la primera infancia. Los nifios afectos estan flaccidos, atdnicos, inmoviles
y muestran falta de desarrollo muscular. Pueden hallarse afectados los ni-
cleos de los pares craneales, en especial el del hipogloso.
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2. Enfermedades de los nervios periféricos

...Las palabras, al principio claras, confundianse luego,
resonando de modo que no estaba seguro de haberlas oido.

(F. Kafka, La metamorfosis.)

a) Polineuritis

Consiste en la afectacién de multiples troncos nerviosos siguiendo una dis-
tribucion y caracteristicas determinadas. Puede ser causada por agentes toxi-
cos (alcohol, arsénico, plomo, mercurio, 6xido de carbono, sulfamidas,
etc.), por agentes infecciosos (lepra, difteria, gripe, tifus, brucelosis, etc.)
0 por virus neurotropos. Los trastornos metabdlicos pueden ser causa de
polineuritis, como, por ejemplo, la diabetes, la porfiria, el embarazo, la ca-
quexia cancerosa, etc. Las carencias graves de algunas vitaminas pueden dar
lugar a esta enfermedad; la mas conocida de entre ellas es la avitaminosis
B,, que da lugar a la enfermedad conocida con el nombre de beriberi.

Se caracteriza por ser de afectacion simétrica y afectar las partes dista-
les de los miembros. Su cuadro viene constituido por la confluencia de un
sindrome motor y un sindrome sensitivo periférico de los troncos afectados.
La afectacién de los nervios craneales es mas rara que el resto de los nervios
periféricos. La polineuritis craneal puede manifestarse como localizacién
unica, o acompaifando un cuadro generalizado o bien siendo la afectacion
ultima de una afectacion progresiva. Los nervios craneales que se afectan
son generalmente el motor ocular externo, el motor ocular comun, el trigé-
mino, el facial, el neumogdstrico y el hipogloso.

No se debe olvidar que, al hacer un diagndstico de polineuritis, simple-
mente individualizamos una situacion sindromica y que es preciso esforzarse
al mdximo para conocer su condicionamiento etiopatogenético (Barraquer,
1968). La polineuritis craneal debe diferenciarse de las multineuritis, gene-
ralmente unilaterales, por problemas de espacio en los agujeros craneales.

I) Tratamiento causal. — Depende de la causa productora del cuadro
polineuritico. No siempre es posible realizar un tratamiento destinado a eli-
minar o combatir directamente el morbo causal. En tales casos solamente
nos sera posible realizar un tratamiento inespecifico y, pasado el momento
agudo, si se trata de un proceso infeccioso, proceder a la reeducacion de las
funciones afectadas.

II) Tratamiento general. — Comun a todo tipo de polineuritis inde-
pendientemente de la causa. Consiste en primer lugar en vitaminoterapia,
principalmente con vitaminas B,, B¢, B;;, A y C. Cuando los troncos ner-
viosos estan afectados por un proceso inflamatorio es util la corticoterapia, los
salicilatos, las pirazolonas, etc. La coenzima A tiene un efecto tépico glo-
bal. En casos concretos esta indicada la electroterapia de los musculos facia-
les. En la polineuritis craneal puede en algun caso practicarse la iontoforesis
yédica o salicilica utilizando la técnica de Bourguignon.
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b) Paralisis aisladas de los nervios craneales

Las paralisis de los nervios craneales pueden producirse por afectacion de
los troncos nerviosos o bien por lesiones de sus nicleos. Las lesiones nuclea-
res se producen en enfermedades que afectan distintas zonas del tronco en-
cefalico o bien en enfermedades generalizadas del sistema nervioso central.
Las causas capaces de provocar una disfuncién de los nervios craneales por
afectacion del tronco nervioso, o bien de su nucleo motor, pueden ser de
tipo toxico, infeccioso, traumatico, compresiones por problemas de espacio
(tumores, hemorragias, fracturas, etc.), heredodegeneraciones, etc. Vamos
a comentar aqui, simplemente, las caracteristicas clinicas propias de la afec-
tacion de algunos de ellos.

1.°  Pardlisis del trigémino

Se produce por una lesién que afecta la rama inferior o nervio del maxilar
inferior, o bien a los dos nucleos motores situados en la parte posterior de
la calota protuberancial. Cuando la lesidon asienta en la rama inferior se
acompaia de anestesia de la region mentoniana, de la mejilla, del labio infe-
rior, del suelo de la cavidad bucal y de la parte media y anterior de la mitad
de la lengua correspondiente. La lesion motriz se caracteriza por una parali-
sis de los musculos de la masticacién. El musculo pterigoideo esta también
paralizado. Si la pardlisis es bilateral, la boca permanece abierta, con impo-
sibilidad de elevar el maxilar inferior. Puede suceder que en el momento
agudo aparezca una contractura de los musculos maseteros y temporales,
provocando un cierre espasmodico de la boca; esto da lugar a una gran difi-
cultad para abrirla e incluso a veces una imposibilidad casi absoluta. Esta
situacion, que se denomina trismo, es parecida a la que ocurre en el tétanos.
Estd afectada la articulacion de los fonemas bilabiales y las vocales anteriores.

2.°  Paralisis facial

Hasta donde se lo permitia su rostro torcido, sonrio.
(A. Huxley, Punto-Contrapunto, 35.)

Cuando se lesiona periféricamente el nervio facial se afectan los musculos
de la frente, de los parpados y de la mitad inferior de la cara. La paralisis
del orbicular de los parpados da lugar a una imposibilidad para cerrarlo.
Si intentamos hacerlo, el globo ocular se dirige hacia arriba, fendmeno co-
nocido con el nombre de signo de Charles Bell.

La palabra se altera notablemente durante los dias que siguen a la ins-
tauracion de la paralisis facial. Los fonemas oclusivos labiales /p/, /b/,
/m/, /f/ son dificiles de emitir. Hay escape de saliva por la comisura labial.
El paciente no puede soplar, chupar ni silbar.

La asimetria de la cara se hace mas evidente cuando el enfermo rie
(véase capitulo V, apartado II, F).
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Fig. 1.—Labiograma de la paralisis facial izquierda en /pa/. Obsérvese la asimetria del orificio
oral, la atrofia de la mitad izquierda de ambos labios y su falta de presidon oclusiva.

3.°  Pardlisis del vagospinal

Las lesiones del vagospinal, en el tronco nervioso, dan lugar a fendémenos
velo-palato-laringeos, asi como a trastornos respiratorios que modifican la
intensidad y ritmos de los sonidos.

La paralisis del velo del paladar se caracteriza por la pérdida de aire por
las fosas nasales durante la elocucion. La voz adquiere un timbre nasal. Las
vocales en vez de ser puras tienen un timbre rinoldlico.

Las consonantes, sobre todo las explosivas, son deformadas; la /p/
suena como /m/, la /d/ como /n/. No insistiremos aqui, pues estas mani-
festaciones son las de la rinolalia abierta, estudiada en el capitulo de las dis-
lalias.

La paralisis unilateral congénita del velo produce un retraso del lengua-
je. Hemos visto nifios confundidos por esta causa con sordomudos, afésicos
congénitos o retrasados mentales. Cuando se hace emitir la vocal /a/ se ob-
serva como el velo del paladar se desvia de la linea hacia arriba y hacia el
lado sano. En reposo hay una atrofia de la mitad correspondiente del velo,
asi como una marcada asimetria. La uvula queda en contacto con la amig-
dala del lado sano.

La pardlisis de la laringe provoca las perturbaciones clasicas de la disfo-
nia, con voz ronca bitonal, o a veces afonia total con fatiga a la emision
del sonido por escape de aire. Sus manifestaciones y sintomas serdn estudia-
dos detenidamente en el capitulo V, I, del tomo IX, de los traumatismos
del nervio recurrente, asi como las paralisis de la laringe asociadas a otras
paralisis de los nervios craneales.

4.°  Paralisis del hipogloso

La lesion del hipogloso produce una paralisis con flaccidez, atrofia y frunci-
miento en la mitad de la lengua, acompanada de paresia del musculo or-
bicular de los labios. En las lesiones unilaterales, pasados los primeros dias,
no se aprecian trastornos ni de deglucién ni de expresion fonética. Al sacar
la lengua se desvia, gracias a la accion del musculo geniogloso del lado sano,
hacia el lado enfermo (signo de Gowers).

La pardlisis bilateral provoca, por el contrario, perturbaciones impor-
tantes de la palabra. Se observa imposibilidad para articular la /1/ y la /s/
y algunas veces también los fonemas /k/, /g/y /r/. Brock compara el tras-
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torno del habla de estos enfermos a como si tuvieran una patata caliente
dentro de la boca. Para Froment y Feyeux estas perturbaciones pueden
compensarse por suplencias bastante complejas.

La mecdnica alimentaria también se altera al tener que realizarse sin el
concurso de la lengua.

Hemos visto el caso de una nina de 10 anos de edad que empieza a ha-
blar hacia los tres afios. El resto del desarrollo es normal. La inteligencia,
el scanner, los aminodcidos en orina y la EEG son normales. La masticacion
y la deglucidn fueron muy dificultosas, habiendo mejorado con el tiempo.
El examen descubre una paralisis de lengua y la de los musculos verticales
de los ojos.

¢) Poliomielitis anterior aguda

Esta enfermedad, conocida simplemente con el nombre de poliomielitis, pa-
rdlisis infantil o enfermedad de Heine-Medin, se caracteriza por ser produ-
cida por un conjunto de virus neurotropos que tienen un especial predomi-
nio de fijacion por las neuronas motoras del asta anterior medular. Fue una
enfermedad muy frecuente hasta hace pocos afos, cuando, gracias a la apa-
ricion de distintos tipos de vacunas y de las campafias de prevencion organi-
zadas en todos los paises, se ha conseguido su casi total erradicacion.

Generalmente su aparicién es aguda, inicidndose por un cuadro febril
que es etiquetado de faringitis o bien de un proceso intestinal. En otros ca-
sos las paralisis son el primer sintoma. Existe una forma clinica, la parélisis
ascendente de Landry, en que las pardlisis van ascendiendo, provocando
una afectacion bulbar. La encefalitis poliomielitica es poco frecuente.

La poliomielitis bulbar constituye tan sélo un 4% del total de los
cuadros poliomieliticos. Cuando se presenta, la gravedad del cuadro obliga
a adoptar toda una serie de medidas en todo semejantes a las provocadas
por la afectacion bulbar aguda por otras causas.

Nos vamos a referir exclusivamente a este tipo de localizacién.

Laringe

Las manifestaciones laringeas de la enfermedad son variadas. En el pri-
mer periodo de la enfermedad la voz va progresivamente disminuyendo de
intensidad. No existe en realidad una verdadera disfonia, salvo la transito-
ria provocada por un momentdneo estancamiento de secreciones que resba-
lan dentro de la laringe. Esta hipofonia progresa hasta llegar a la voz cuchi-
cheada, y si la enfermedad se extiende, y como ultima etapa, se llega a la
afonia.

En general la observacion laringoscépica suele mostrar una laringe nor-
mal anatomica y fisiolégicamente. La aduccion y la abduccion de las cuer-
das estan conservadas.

En los nifios colocados en el pulmon de acero aparece una congestion
laringea difusa con insuficiente tension y aduccion, acompanada de una li-
gera ronquera; todo ello se interpreta como una laringopatia a frigore debi-
do al intenso enfriamiento corporal provocado por el pulmotor. Otras ve-
ces, sobre todo en nifos de corta edad, la disfonia puede atribuirse al llanto
y al grito prolongados; en otros casos al estancamiento de las secreciones
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faringeas o a las maniobras para su extraccion o para ayudar a la alimenta-
cion.

Bosma (1957) indica que cuando el paciente empieza otra vez a hablar
se observa que el tono es mas grave e irregular y con gran trémolo.

La paralisis de la rama motora del trigémino produce un impedimento
en los movimientos mandibulares; ademas se acostumbra afiadir la contrac-
tura de los musculos masticadores. Generalmente va acompaifiada de parali-
sis de los musculos de la faringe, de la laringe y de los musculos intrinsecos
de la lengua.

En la convalecencia es posible que la respiraciéon no sea tan intensa co-
mo para permitir la fonacién; entonces el enfermo habla susurrando ayu-
dandose con muecas y ademanes. Algunos quedan con la traqueotomia; en-
tonces para hablar ocluyen la canula. En otros una intensa lordosis hace que
la base de la lengua y el hioides contacten con la columna vertebral cervical,
con el consiguiente impedimento para la fonacion. Este estado es producido
de la manera siguiente: la lesidn virica afecta al segmento espinal cervical
del C, al C, y se produce una paralisis de los musculos metaméricos infra-
tiroideos. Resulta con ello que el hueso hioides y con él la laringe son estira-
dos hacia arriba y atrds por los musculos suprahioides y estilohioideos, con
lo que se produce un angulo agudo submaxilar, conocido por el nombre de
signo del dngulo. Este signo no es un buen prondstico respecto al futuro in-
mediato del enfermo, porque indica la destruccion de las astas anteriores de
los primeros segmentos cervicales y éstos estdn muy cerca de los nucleos del
hipogloso, dorsal del vago y del nervio ambiguo. El conocimiento de este
signo facilita tomar las medidas oportunas (traqueotomia y pulmén de acero).

’ gﬂj/

Fig. 2.—A) Cuello normal. B) Signo angulo.

Si existe una hipotonia de los musculos suprahioideos y una contractura
del esternohioideo y del esternotiroideo, la faringe se alarga en todos sus
didmetros. Este aumento de volumen del tubo de resonancia modifica el
tono de voz, como hace notar Kelemen (1967). Durante el habla, la faringe
puede aun aumentar su capacidad.

Cuando hay un gran desplazamiento entre la lengua-hioides y la larin-
ge, acostumbra a haber una paresia de los musculos constrictores de la fa-
ringe. En ocasiones puede observarse el signo de la cortina de Vernet. Al
articular un fonema o deglutir, la pared posterior de la faringe se desplaza
toda en bloque, horizontalmente hacia el lado sano. Concomitantemente
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con esta expansion de la faringe se produce retencion de saliva y de alimen-
tos. Ello se manifiesta por ruido de burbujas al hablar, muy manifiesto para
el médico, pero que parece pasar inadvertido para el enfermo. La situacién
no mejora aunque el enfermo haga movimientos de deglucion.

La insuficiencia respiratoria es la resultante de la paralisis de los muscu-
los intercostales y del diafragma. Se observa un aumento de la frecuencia
respiratoria, pulso y tension sanguinea, por retencién de anhidrido carbéni-
co, y se acompana de inquietud y ansiedad. El paciente al hablar se inte-
rrumpe frecuentisimamente por la imperiosa necesidad de respirar; las alas
de la nariz se dilatan en la inspiracién y los musculos respiratorios acceso-
rios, esternocleidomastoideo, trapecio y pectorales entran en actividad,
caso de no hallarse paralizados; el progreso de la paralisis puede conocerse
midiendo su capacidad vital mediante un espirémetro. Cuando ésta descien-
de por debajo de la mitad de su valor normal es probable que necesite pron-
to la respiracion artificial.

Sin espirometro puede medirse asi: Se observa hasta qué nimero puede
contar con una sola inspiracién. Normalmente se llega hasta el numero 50.
Si el enfermo no puede pasar de 15 o 20 necesita la respiracién artificial.

Terapéutica fonidtrica

Cuando el paciente ha sido estabilizado médicamente y los movimien-
tos adecuados no han reaparecido, se debe empezar la reeducacion.

Muchas veces se puede obtener que el paciente logre cerrar el esfinter
nasofaringeo, pero aun es incapaz de hacer este movimiento durante el ha-
bla. Semel recomienda el chewing method, pero éste mejora mas la palabra
que la deglucion. .

En algunos enfermos se produce una serie de movimientos compensa-
dores para producir los fonemas. Asi el labio inferior y los incisivos superio-
res sustituyen algunos fonemas linguopalatales y el golpe de glotis sirve para
la /k/ y la /g/.

Por ello, si el movimiento articulatorio correcto es imposible para la pa-
ralisis total de los musculos interesados, el logopedista buscara de producir-
lo semejantemente por movimientos vicariantes.

En la paralisis del velo se empleard el masaje del mismo para que se pro-
duzcan nauseas, que elevan el velo. También hemos empleado con éxito las
corrientes faradicas en el paladar blando.

El paciente sometido al pulmon artificial y traqueotomia no puede ha-
blar; esto le produce una gran angustia por la incapacidad de expresarse,
no puede pedir ayuda para sus necesidades y no puede responder al interro-
gatorio del médico o enfermeras. Para evitar este mutismo, Carrat (1963)
construye una canula traqueal en cuya parte superior va unida paralelamen-
te a un tubo que se abre hacia la subglotis. Cuando el enfermo quiere hablar
se inyecta por este tubito aire a la velocidad de tres litros por minuto y a
una presion de 20 a 30 cm. de agua. Con ello el enfermo puede volver
a hablar.

Hay que esperar tres o cuatro dias después de la traqueotomia para em-
plearla, para que empiece la cicatrizacion y evitar el enfisema subcutdaneo.
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Fig. 3.—Cdnula de Carrat para posibilitar el habla al enfermo con poliomielitis.

B) ENFERMEDADES DELU SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL

¢ O le ha dado algin accidente que le impide
poder hablar?

(Giulio Cesare de la Croce, Bertoldo,
Bertoldino y Cacaseno.)

1. Paralisis cerebral infantil (PCI)

Con la denominacién de paralisis cerebral infantil se agrupa una serie de
sindromes encefalopaticos distintos, congregados bajo un criterio, movido
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por una actitud rehabilitadora, mas que por una motivacion clinica. Ello
hace preciso, principalmente en nuestras latitudes, que delimitemos el tér-
mino, cuya definicion nominal podria inducir a error, ya que solo pretende
englobar a un grupo de encefalopatias infantiles que presentan un trastorno
motor mas 0 menos grave, pero con escasa afectacion intelectual. Esto hace
que sea totalmente improcedente identificarlo con el concepto de encefalo-
patia, brain-damage syndrome, brain-injured, etc., y que se caiga en el error
de confundir a los paraliticos cerebrales con los nifios oligofrénicos. Estas
distinciones tienen hoy en dia una trascendencia paramédica, ya que el mo-
vimiento social en favor del nifio minusvalido ha creado el término de «sub-
normal» con el que a veces se masifica a grupos, clinica y terapéuticamente,
distintos.

Segun los datos proporcionados por varios autores, esta paralisis se
presenta con las siguientes proporciones:

Asher y Schonell (1950), en Birmingham, 1% escolares. Ingram (1955),
en Edimburgo, 2% escolares. Herlitz y Redin (1955), en Suecia, 2,1% entre
2 a 11 afos. Woods (1956), en Bristol, 1,9% después de 5 afios. Coben
(1957), en Birmingham, 1,5% entre 5y 15 afios. Andersen (1957), en Norue-
ga, 1,9% nacidos vivos. Pirie (1957), en Londres, 1,8% entre 5 y 14 anos.
Cruiskshank y Raus (1955), 5,9% entre nacidos vivos. Wishik (1956), en
USA, 1,3 a 3% entre poblacion total. Nilsonne (1952), Suecia, nacen 2 cada
100.000 habitantes. Phelps, USA, nacen 7 cada 100.000 habitantes. Nielson,
Suecia, 1 por 100.000 habitantes. Keddie, 1,5 por 1.000 (de escolares de S
a 15 anos). Holoran, 1,6 por 1.000 (de escolares entre Sy 15 afios). Shenec-
tady calcula 5,9 por cada mil nacidos.

Segun Phelps existen 200.000 en EE. UU., pero Perlstein calcula 300.000.

En un informe de la United Cerebral Palsy Association (1962) estima
en 550.000 los pacientes en Estados Unidos, y en el Estado de Nueva York
de cada 1.000 nacimientos hay 6 con paralisis cerebral.

Las caracteristicas principales de los paraliticos cerebrales las resume
Ponces (1963) en tres apartados:

1.° Que la etiologia responsable del sindrome neuroldgico no sea evo-
lutiva.

2.° Que la lesion se fragiie en un momento en que el sistema nervioso
esté en plena maduracion, tanto anatémica como funcionalmente.

3.9 Que los trastornos sean primordial y esencialmente motrices, es
decir, con una cierta indemnidad intelectual.

Esta ultima indicacidén es importante. Aunque Stope cree que el 75%
de los paraliticos cerebrales sufren un retardo mental, éste no forma parte
del cuadro clinico en todos los casos, y cuando hablamos de paraliticos cere-
brales tendremos que referirnos a aquellos nifios que tienen una inteligencia
dentro de lo normal y que forman parte de lo que llamamos ‘‘paraliticos
cerebrales recuperables’’.

Se calcula que en 1980 habia en Espafia unos 750.000 nifios con pardli-
sis cerebral.

Stope (1965) opina que la incidencia de la PC es de dos nifios por cada
mil nacimientos.

Tuuteri (1967) encuentra el 2% de los nacidos con PC en Finlandia.
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a) Definicion
Ponces, Barraquer, Corominas y Torras (1966) definen la paralisis cerebral
infantil como «la secuela de una afeccidon encefélica, que se caracteriza pri-
mordialmente por un trastorno persistente, pero no invariable, del tono, la
postura y el movimiento, que aparece en la primera infancia y que no solo
es directamente secundario a esta lesion no evolutiva del encéfalo, sino debi-
do también a la influencia que dicha lesidn ejerce en la maduracion neurolé-
gica». Y afiaden, siguiendo lo acordado en septiembre de 1958 en el «Little
Club» de Oxford por la mayoria de especialistas europeos: «La persistencia
de un tipo infantil de control motor, como puede verse en nifios deficientes
mentales, no se considera paralisis cerebral.»

En francés se llama «infirme moteur cerebrale», IMC; en inglés «Cere-
bral palsy», CP; en aleman «zerebrale Kinderlahmung». También se conoce
como enfermedad de Little.

b) Etiologia

Mrs. Linton encountered and conquered the worst
shock of what was denominated a brain fever.

(Emily Bronté, Wuthering Heights, 13.)

[.as causas responsables de la paralisis cerebral son multiples. De las distin-
tas estadisticas elaboradas por Ponces, Corominas y Torras en el Centro
Piloto de Paralisis Cerebral de Barcelona se deduce que la etiologia mas
frecuente es la anoxia, principalmente durante el parto. La siguen con fre-
cuencia la ictericia del recién nacido y la hemorragia intracraneal. Otras
causas, hasta en numero de 18, pueden hallarse como responsables de la
PCI. Queremos senalar la proporcion elevada de PC que se observa en ni-
nos hipermaduros, que esta a la par con la que se aprecia entre los prematuros.

Tanto McDonald (1963) como Alberman (1963) encuentran muy fre-
cuente la falta de peso al nacer.

Para Anderson v col. (1967) la hipocalcemia en la primera semana de
vida es causa frecuente de PC.

¢) Anatomopatologia

Desde el punto de vista anatomopatologico las lesiones son muy variadas.
En general se apreciar lesiones ditusas, afectando a uno o ambos hemisfe-
ros, ocasionadas por la anoxia histica, por microtrombosis o por hemorra-
gias tocales. Con mucha frecuencia no existe correlacion entre el cuadro
chinico v las lesiones macroscopicas. De ahi que la neumoencefalografia y
la arteriografia tienen en estos casos poco valor diagnostico y pronostico.
L.as microlesiones ditusas v las alteraciones bioquimicas adquieren mayor
importancia. como responsables en alto grado del cuadro clinico.

En 1a mavor parte de [os casos las lesiones se fraguan en el embarazo,
en el parto o en et pertodo posnatal. Solo un numero escaso, que oscila en
las distintas estadisticas entre el 6 v el 10%, son de etiologia posterior. De
ahi la importancia del conocimiento de las manifestaciones clinicas de la pa-
ralisis cerebral intantil en las distintas edades del nino, primordialmente
dentro del periodo posnatal v los primeros seis meses.
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Ponces y Rolddn (1977) no observan diferencias en el lenguaje, segin
la lesion cerebral esté en el hemisferio derecho o en el izquierdo, en 90%
de ninos con paralisis cerebral.

d) Clinica y diagnostico

El diagnostico precoz permite poder instaurar también una terapéutica re-
habilitadora precoz, con los beneficiosos resultados que hoy dia pueden ob-
servarse.

El diagnostico precoz es muchas veces dificil. Los grandes trastornos
funcionales que aparecen en el nifio de un ano o mas no son evidenciables
en el lactante. La exploracion clasica del adulto no nos sirve para poder
mostrarnos una alteracion neurolodgica en aquél. Es preciso conocer cual es
su semiologia, es decir, la evolucion del funcionamiento del sistema nervio-
so desde el nacimiento en adelante, para poder apreciar precozmente una
situacion anatomofuncional patologica.

Segun Ponces (1964), el diagndstico precoz no viene determinado en ge-
neral por un sistema caracteristico, sino por un grupo de actitudes, compor-
tamiento y respuestas del nino, es decir, por un conjunto de datos que nos
suministra la exploracion del funcionalismo del sistema nervioso tal como
se manifiesta en esta edad. Indicamos algunos datos clave que nos permitan
sospechar precozmente la existencia de una lesion encefalica.

1.° Existe todo un grupo de antecedentes del embarazo, de parto,
etcétera, que nos exigiran una exploracion minuciosa del nino: por ejemplo,
hemorragias repetidas durante el embarazo, presencia de anomalias de
implantacion o de corddn, ninos hipermaduros, prematuros, partos prolon-
gados, anestesia prolongada en el parto, distocias con sufrimiento fetal, cia-
nosis del recién nacido, enfermedad hemolitica incluso correctamente trata-
da, etc.

2.9 Presencia de cuadro clinico agudo en el recién nacido: hemorragia
intracraneal (sea subdural, subaracnoidea, intraventricular o parenquima-
tosa), que en general se pone de manifiesto por cianosis, convulsiones, esta-
do de shock, anomalias en la actividad refleja del recién nacido (en la hemo-
rragia subdural es frecuente observar un reflejo de Moro, opistotonos e
imagen del sol poniente, en un nino ictérico), etc.

3. Pérdida de peso en los prematuros. Se aprecian en los ninos pre-
maturos con mavor frecuencia intensas pérdidas de peso durante los prime-
ros dias.

4.° Las exploraciones neurologicas repetidas nos permitiran reafir-
marnos en la sospecha de una lesion. Podemos decir que los signos mas ca-
racteristicos son: ausencia del reflejo de succion, alteracion del reflejo de
Moro, presencia del reflejo tonico asimétrico, ausencia del reflejo de los
puntos cardinales, ausencia de reaccion de soporte, ausencia de «grasping»,
alteraciones en el reflejo de defensa v en el de la extension cruzada, presen-
cia de la reaccion de «ojos de muneca japonesa», etc., acompanados de ac-
titudes posturales alteradas (aumento del tono flexor, opistétonos, postura
rota), alteraciones del tono muscular del lactante y gritos raros.

L a sospecha de alteracion neurologica en el periodo posnatal debe indu-
cir, tanto al pediatra como al internista, a remitir el nino-problema a cen-
tros de neurologia infantil para la confirmacion diagnostica.
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A partir del primer mes los signos de¢ sospecha se hacen mas patentes.
Se pone de manifiesto el retraso de la evolucion motriz. Por ejemplo: el
nino de un mes, colocado en decubito prono, levanta la cabecita. A los dos
meses, colocado verticalmente, sostiene la cabeza y a los 3-4 meses la sostie-
ne en cualquier postura. Colocado en decubito prono, no solo entonces
levanta la cabeza, sino que lo hace también con la parte superior del tronco,
apoyandose en sus codos, etc. A los tres meses el nino juega con sus manos,
observandolas, entrelazandolas, etc., e inicia la prension. La ausencia o
retraso en estas etapas evolutivas nos hace prejuzgar la existencia de una le-
sion cerebral. Se vera confirmada o no por la exploracion, si apreciamos la
existencia del tipo de motilidad refleja del recién nacido, actitudes postura-
les anormales, anomalias del tono, etc. Si con este cuadro observamos que
el psiquismo del nino va evolucionando de manera normal, apareciendo
precozmente la sonrisa a la madre, con toda probabilidad podremos afir-
mar que nos hallamos ante un cuadro de pardlisis cerebral.

A medida que ¢l nino va creciendo, el cuadro clinico se hace mas flore-
ciente. A partir del primer ano se aprecia una doble sintomatologia: una que
hace referencia a la falta de estructuracion motriz normal (el nino no aguan-
ta la cabeza, no se mantiene sentado, no realiza la prension, etc.) y otra,
el cuadro clinico determinado por la lesion, sintomas espasticos, distonias,
movimientos atetosicos, ete. Ponces y Barraquer (1966) exponen con detalle
la evolucion clinica del paralitico cerebral durante el primer ano en la mono-
grafia dirigida por este altimo.

La proporcion en importancia de los sintomas «carenciales» correspon-
dientes al retraso de la evolucion motriz normal y los trastornos neuro-
musculares en relacion directa con la lesion, es distinta segun los cuadros
clinicos. Los datos estadisticos del Centro Piloto Arcangel San Gabriel, de
Barcelona, permiten afirmar:

1.%  Enel hemipléjico infantil las etapas de la evolucion motriz se suce-
den con poco retraso, y dentro del segundo ano o, a lo sumo, del tercero
consigue la bipedestacion y la marcha.

2.% En el parapléjico infantil la evolucion se realiza con cierto retraso
en las primeras etapas para detenerse al alcanzar, en general, la postura de
sentado.

3.0 En el tetrapléjico el retraso se realiza en lo temporal desde la pri-
mera ctapa: la conquista de la estatica de la cabeza. Un 90% de los casos
terminan el primer ano de su vida sin haberla alcanzado.

4.%  Dentro de ia tetraplejia tambieén esta evolucion es distinta segun
su cuadro clinico: asi, por ejemplo, en ei ataxico el retraso es discreto en
lo que se retiere a alcanzar la estatica de la cabeza, se hace mayor cuando
debe alcanzar la postura de sentado, para ser mas acusado el retraso del mo-
mento en que alcanza la bipedestacion. Por el contrario, tanto el distonico
como el espastico presentan ya un importante retraso en aparecer ¢l controfl
de cabeza.

[ os trastornos neuromusculares que puede presentar un paralitico cere-
bral son multiples. Hace anos, ¢ incluso actualmente en el didlogo meédico
corriente, se clasifica a los paraliticos cerebrales en distonicos, espasticos,
atetdsicos, ataxicos, etc., en atencion a su sintomatologia predominante,
dejando un grupo, en general el mas numeroso, con el nombre de mixto, en
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el'que la complejidad clinica no evidencia un predominio. No obstante, la
escuela de Barcelona prefiere la descripcion clinica a englobarlos en los mol-
des rigidos de un esquema.

Ponces y Barraquer (1962) desarrollan, en la monografia antes citada,
una clasificacion fisiopatoldgica de sintomas que ya habia sido descrita por
Ponces. En cada paralitico cerebral infantil puede apreciarse un conjunto
de estos sintomas en una proporcion y una intensidad peculiares:

1. Aumentos de tono. En el paralitico cerebral pueden observarse
primordialmente, segiin Tardieu (1951), cuatro tipos de hipertonias: la es-
pastica, la rigidez, la tensién en el sentido de Phelps y la retraccion. La cuar-
ta no es una hipertonia. Se trata de la fibrosis de los elementos conjuntivos
del musculo, lo que condiciona una disminucion de su extensibilidad. Tanto
aparece en un paralitico cerebral como en una pardlisis periférica, en una
artrosis, en un postraumatico, etc.

Los tres tipos de contractura propiamente neurologica se distinguen cli-
nicamente por multiples caracteristicas:

a) La espasticidad presenta, en general, una distribuciéon que afecta a
musculos flexores o extensores; a la movilizacidon pasiva brusca pone de ma-
nifiesto la exageracion del reflejo de traccion, con la caracteristica de que
al cesar el movimiento persiste la respuesta, etc.

b) La rigidez afecta tanto a agonistas como a antagonistas; a la movi-
lizacion pasiva brusca, la respuesta cesa al hacerlo el movimiento, etc.

c) La tension es un tipo de contractura extrapiramidal de caracteres
muy variables. A veces puede semejar una contractura espastica, otras veces
una rigidez, pero varia en el transcurso de la exploracion, primordialmente
con los cambios de postura. Tiene la caracteristica de que cuando el nifio
esta tranquilo y se le balancea, cede global o segmentariamente.

Las variaciones de postura influyen en la contractura. La rigidez es la
que menos influye, la espasticidad se influye mucho mds y la tension sufre
grandes variaciones; a veces pasa de hipotonia a hipertonia con las variacio-
nes posturales. También la tension varia mucho con las situaciones emocio-
nales del nifo.

2.° Hipotonias. Son menos frecuentes como situacion global. No
obstante, si lo son en cuanto a grupos musculares determinados. Muchas
veces, cuando se relaja una tension, existe una hipotonia de base.

3.9 Distonias. Casi un 50% de paraliticos cerebrales presentan dis-
tonias. Pueden adquirir distintas formas, como en espasmos de torsion, es-
pasmos segmentarios, espasmos globales en flexion o extension, etc.

4.° Discinesias. Pocas veces el paralitico cerebral presenta como sin-
toma exclusivo movimientos atetdsicos en el sentido clinico atetdsico. Es
frecuente el ir acompanados de distonias y movimientos coreicos.

5.° Trastornos posturales. 1.0s trastornos que pueden observarse
son multiples. Un conocido especialista europeo de pardlisis cerebral, al
preguntarle cudles eran los trastornos posturales mas frecuentes, respondio:
todos. Y es que, en realidad, puede apreciarse una amplia gama. Desde el
torticolis distonico hasta todo tipo de anomalias posturales del pie.

6.° Paresias y pardlisis. Es frecuente, tanto en nifos con sintomatolo-
gia primordialmente distonica como espdstica, apreciar paresias o verdade-
ra paralisis (falta de movimiento voluntario) de distintos grupos musculares.
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Fig. 4. —Dibujo de un hombre hecho por un nifo de 13 afios con paralisis cerebral. Expresa
el movimiento y una buena organizacion. La distinta fuerza con que estan dibujados los brazos
y las piernas muestran sus propios transtornos (segun Mas y Corominas).

A

Fig. 5.—Dibujo muy elemental y pobre en detalles de un ninio de 13 afos con paralisis cerebral.

Expresa las relaciones entre lo interno y lo externo e, incluso, el intercambio entre ambos. La

estrella puede significar la guia que ¢l necesita del mundo exterior. El énfasis estd puesto en
su mundo interior (segun Mas y Corominas).
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Fig. 6.—Dibujo de un hombre trazado por un nino distonico de 12 anos de edad. A pesar de
las dificultades motrices, ha conseguido plasmar la figura humana (segun Mas y Corominas).

Fig. 7.—Dibujo de una clase hecho por una nifia de 11 afos de edad con paralisis cerebral.
Las alumnas muestran las extremidades muy delgadas o inexistentes, expresion de su propia
debilidad motriz (segiin Mas y Corominas).
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7.° Trastornos de la coordinacion. Los que presenta el paralitico ce-
rebral son en su mayor parte de origen extrapiramidal. La ataxia cerebelosa
se ve con menor frecuencia.

8.° Patrones anormales. También con frecuencia se observa la persis-
tencia de patterns anormales de movimiento o persistencia de reacciones
normales en el recién nacido, pero que no se han integrado.

Los factores que normalmente concurren en la aparicidon del lenguaje
son de orden intelectual, afectivo, motor y sensoperceptivo. Por consiguien-
te, los retrasos o trastornos del lenguaje pueden ser debidos a cualquiera de
estos aspectos. En el paralitico cerebral los trastornos provienen de los tres
ultimos factores, primordialmente del tercero, es decir, de los trastornos
motores. En general, casi un 80% presenta problemas respiratorios, trastor-
nos motores laringeos, de la cavidad bucal y situaciones posturales y moto-
ras anormales de cabeza, tronco, etc.

En los nifios de paralisis cerebral la maduracion afectiva se encuentra
siempre muy dificultada. Su situacién motriz, el retraso de su evolucion,
hace que persista la fase de dependencia, de simbiosis con su madre. Su ex-
periencia sensorial y motriz es muy reducida, su conocimiento es visioaudi-
tivo y a través de las sensaciones tactiles que pasivamente recibe. No puede
hacer la experiencia de modificar él, con su influencia fisica, el mundo exte-
rior, el mundo circundante, y, algunas veces, sdlo de modo indirecto y muy
incompleto. Persiste en €l la simbiosis madre e hijo, lo que colabora a retra-
sar el comienzo del funcionamiento psiquico diferenciado.

Desde el punto de vista sensorial es frecuente la observacion de hipoa-
cusias (Perelld 1966) o trastornos oculares en un 45%, segin Noguer.

El aparato locomotor sufre las consecuencias de las anormales presio-
nes que recibe, al presentar el nifio una anormal distribucion del tono, al
no aparecer la marcha, etc. Primordialmente los trastornos osteoarticulares
son del tipo de las deformidades, luxaciones (por ejemplo, la de cadera, de
clinica parecida a la luxacion congénita) y heterometrias que generalmente
se observan en los hemipléjicos.

Un tanto por ciento reducido presenta crisis epilépticas de los tipos
mas variados, y en proporcion menor se observan trastornos metabolico-
endocrinos.

A pesar de los dibujos presentados por Corominas, investigaciones de
Abercrombie y Tyson inclinan a pensar que el niio con PC no tiene dis-
torsion de la imagen corporal.

Hay que senalar que, pese al aspecto del nino, éste puede poseer una
inteligencia normal y a veces superior. Debemos tener muy en cuenta este
estado; bien es verdad que, segun Serigo (1977), entre los paraliticos cere-
brales se presentan también retrasos mentales. Asi, de 36.998 casos de oligo-
frénicos con IQ menor de 50, 6.835 eran paraliticos cerebrales, es decir, el
18,5%.
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e) Sintomas foniatricos

Hablando mucho entre dientes hard mil visajes.
(Eclesiastés, 13, 19.)

1.°  Audicion
El descubrimiento de la hipoacusia en los paraliticos cerebrales es relativa-
mente reciente.

Evans y Polari (1950) encuentran sordera en 5 casos entre 16 quernicte-
ros. Crabtree y Gerard (1950) describe 16 casos de quernictero con sordera
de percepcion, en 14 de los cuales era debida a la enfermedad hemolitica
del recién nacido. En todos los nifios la pérdida se localizaba en los tonos
agudos. No obstante, el grado de sordera no estaba relacionado con la seve-
ridad de los signos neuroldgicos ni con la inteligencia del nifio. Como el
nifio conserva una relativa buena audicion para los tonos graves, los padres
creen que el nifio oye bien.

Asher (1952) encuentra sordera en 22 de 24 nifios con historia de quer-
nictero o ictericia grave neonatal y en 4 de otros 18 nifios atetdsicos. Duns-
don (1952) observa sordera de mas de 10 dB. en el 85% de los casos y pérdi-
das de més de 20 dB. en mas del 10% de los casos. La proporcion fue mayor
en nifios atetosicos. Fisch (1955) prueba la audicién de 89 nifios: el 20% te-
nian sordera grave; el 14% tenian dificultades en la audicion del lenguaje.
Este mismo autor, dos afios mds tarde, examina a un grupo de 427 enfermos
de pardlisis cerebral internados, es decir, enfermos que parecian recupera-
bles, y en una cuarta parte de ellos aprecia sordera en mayor o menor grado.

Woods (1965), entre 301 casos de paraliticos cerebrales, encuentra 20
sordos, la mayoria entre atetdsicos. Cree que en algun caso se trata de una
agnosia auditiva.

A estos niflos es muy dificil practicarles una audiometria, y mas aun a-
los que presentan retraso mental. Ewing obtiene excelentes resultados en la
ensenanza de estos enfermos utilizando la proétesis acustica en todos ellos.

McHugh (1961) afirma que estos nifios poseen poca atencién auditiva
y que una pérdida insignificante en decibelios en la audiometria tonal repre-
senta mucha mas sordera que en un nifo sin lesion cerebral. Este autor en-
cuentra que la mitad de los nifios con lesion cerebral presenta hipoacusia.

Rutherford (1945), Hardy (1953) y Fisch (1955) indican también que la
frecuencia de sordera o hipoacusia en los paraliticos cerebrales es considera-
blemente mayor que en nifios normales.

Torok y Perlstein (1962) estudian a 518 enfermos de paralisis cerebral. Un
tercio de ellos presenta lesiones vestibulares y el 14% trastornos auditivos.
La sordera ocurre en todas las formas de paralisis cerebral (ataxia, atetoi-
des, espdsticos, mixtos) o etiologias (ictericia neonatorum, anoxia, hemo-
rragia intracraneal, etc.).

Las disfunciones vestibulares y las cocleares pueden presentarse juntas,
pero se observan también aisladas.

Para Citrinovitz y cols. (1956) las hipoacusias son poco frecuentes: el
18% de los casos. En 137 casos de paralisis cerebral, Adler y Chaco (1962)
encuentran 11 con sordera, 8 de los cuales eran totalmente sordos. Segun
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Cooper (1950) son hipoacusicos el 10%, y segun Denhoff (1960) el 40%.
Para Palmer el 26% de los nifios con sintoma de rigidez tienen acusada pér-
dida auditiva.

Perelld (1966) encuentra un 22% de hipoacusicos en un estudio de 50
nifios paraliticos cerebrales recuperables.

Parece que las hipoacusias son mas frecuentes en los atetdsicos por
quernictero. Capdevila (1968) encuentra la siguiente proporcién de hipoa-
cusias segun el tipo de paralisis cerebral en un grupo de 65 nifos:

Tetraplejias N. ° casos Hipoacusias %
Distdnicos 20 6 30
Espasticos 13 1 7
Atetdsicos 17 5 29
Tripléjicos

Atéxicos 9 2 22
Espasticos 1 —

Parapléjicos

Hemipléjicos 2 1 50

La deteccion y la valoracion de una hipoacusia en un nifio no es, la ma-
yoria de las veces, una tarea facil. Desde todos los puntos de vista es muy
importante detectar precozmente cualquier alteracion de la audicion dentro
del primer afio de la vida. El diagnostico precoz nos permitira poder realizar
toda una estimulacion auditiva que, a la vez que nos permita conseguir algu-
nas veces una mejoria de la audicion como tal, evite la estructuracion de una
agnosia auditiva y las consecuencias que provoca en la organizacién del
lenguaje.

La experiencia nos pone de manifiesto que una ausencia de respuesta
auditiva en los primeros meses de vida carece de valor pronodstico. Puede
ser debido a un estado de desconexion del nifio o bien a un retardo de orga-
nizacion de la funcién auditiva. En la mayoria de nuestros casos, con una
estimulacion precoz realizada convenientemente a los seis meses, el cuadro
inicial de sordera se ha transformado en una hipoacusia, en algunos casos
de poca magnitud. El audioencefalograma realizado en estos primeros me-
ses no nos aporta ningin dato nuevo a la exploracion clinica, si ésta ha sido
paciente y cuidadosa.

El fin primordial de la exploracidon auditiva en el niiio pequeiio es el
mismo que en el adulto: valorar, con la mayor precision posible, la magni-
tud y la calidad de su defecto. Las técnicas de exploracion, no obstante, son
muy distintas. En primer lugar la actitud del explorador tiene un papel mu-
cho mads importante. Podriamos aqui decir que es la misma actitud que debe
poseer cualquier especialista de la rama que sea, que intente realizar una ex-
ploracién lo mas completa posible de algun aspecto del paralitico cerebral.
Pierre Dague (1968) indica las condiciones que debe poseer un psicologo
para poder conseguir una estimacion real del nivel intelectual de un paraliti-
co cerebral. «Ser un psicologo cualificado, que conozca bien estos nifios,
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que sepa adaptarse a sus dificultades, capaz de hacer una buena relaciéon
con el nifio (nuestro papel es determinar las capacidades maximas del nifio
colocado en un ambiente estimulante), y que esté dispuesto a emplear tiem-
po vy hacer una continuada demostracion de paciencia.»

Generalmente una exploracion unica es insuficiente por completo, in-
cluso si la relacion que se establece con el nifio permite ya, desde el princi-
pio, una colaboracion aparentemente aceptable. El trastorno motriz, la ien-
titud de la percepcion y de ia organizacion de respuestas, la situacion de las
gnosias auditivas, la misma situacion de examen, etc., hacen dificil que
las respuestas obtenidas en una exploracion unica tengan valor determinan-
te. Pero, ademas, en el nifio hipoacusico se hace dificil diferenciar cudl es
ia magnitud del defecto propiamente auditivo, qué parte corresponde a un
estado de desconexion psicologica y cudl es el papel de la agnosia auditiva
que muchas veces le acompaia. Sélo las exploraciones repetidas y pacien-
tes, y el integrar y valorar nuestros datos con los de la exploracion neuropsi-
quiatrica del nifio, nos permitiran alcanzar una comprension de su proble-
ma, que aisladamente seria imposible obtener.

Como era de suponer, en las investigaciones de Irwin y Hammill (1965)
los resultados en las pruebas de discriminacién sonora fueron mejores en los
paraliticos cerebrales que en los retardados mentales.

Stope (1965) encuentra el 25% de pérdidas auditivas.

Investigaciones de Quinn y Andrews (1977) en pruebas de audicion did-
tica no encuentran dominancia del oido derecho, como se observa en los su-
jetos sanos.

El arco reflejo estapediai esta generalmente intacto en los nifios con
PG, segun Keith (1977).

2.° Sintomas respiratorios

La respiracion en la fonacién exige un control excelente de las contracciones
cinéticas y posturales de los musculos interesados, y en primer lugar del
diafragma. Se comprende faciimente que el nifio con paralisis cerebral tiene
perturbado de distintas maneras este control (Tardieu, 1951).

Son frecuentes los trastornos respiratorios, a veces debido a la incoordi-
nacién entre los movimientos toracicos y diafragmaticos, por ejemplo, uno
esta en la fase inspiratoria mientras el otro esta en la espiratoria (respiracion
basculante); a veces existen incongruencias entre la espiracion y el movi-
miento laringeo o entre el ataque vocal y la articulacién fonética; el inicio
de la emision sonora se presenta con un cierto retraso; hay imposibilidad de
prolongar la emision; fonacién a sacudidas por una mala relajacion.

Para Citrinovitz v cols. (1956) siempre hay alteraciones en la respira-
ciéon. Encuentran modificaciones dei tipo respiratorio en el 80%, el ritmo
en el 82%, la funcion diafragmatica en el 78% y la accidén de los musculos
auxiliares e intercostales en el 29%. La inspiracién mixta nasal y bucal coin-
cide con las rinolalias mixtas. El ritmo del habla esta en relaciéon con el rit-
mo respiratorio. Este autor menciona la existencia de algunos enfermos, del
tipo respiratorio glosofaringeo. Tardieu llama la atencidn sobre la inversion
de los movimientos respiratorios en los atetdsicos.

“En los espasticos los musculos abdominales se contraen en la respira-
cion, por exageracion de su propio reflejo de traccidn; y en los atetdsicos
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se contraen indebidamente durante la respiracion. Los espasmos de los
musculos abdominales son nocivos para la respiracién. La falta de tono de
los musculos intercostales puede provocar una depresion tordcica en cada
inspiracion y, después de un tiempo, una deformacion diafragmatica (Tar-
dieu). Los espasmos de los musculos respiradores parecen propagarse a los
musculos de la fonacion y de la articulacién. Miiller insiste en la observa-
cion de los musculos, cuyos espasmos se propagan a los musculos respirato-
rios, a la glotis, a la lengua y a los labios.

Los movimientos respiratorios se ven alterados por una espiracion re-
tardada por bloqueo del diafragma en inspiracién o por bloqueo de la glo-
tis; la duracién de la espiracién puede estar reducida, y la emisidén puede
estar sacudida por un mal sincronismo entre los musculos agonistas y anta-
gonistas.

Ponces y Roldén (1977) encuentran dificultades respiratorias en el 77%
de nifios con PC.

3.° Voz

La movilidad laringea puede estar afectada por un espasmo de la glotis o
por una falta de sincronismo entre los musculos laringeos y el diafragma.

Es util examinar al nifio en voz susurrada o en voz alta. Si hay alteracio-
nes en la primera, se trata de trastornos respiratorios; si so6lo se presentan
las alteraciones al intentar hablar en voz alta, se trata de alteraciones larin-
geas. El habla a sacudidas puede ser secundaria a los espasmos de la glotis.
La imposibilidad de mantener un sonido puede ser ocasionada por la difi-
cultad de mantener una aduccién constante de los repliegues vocales. La voz
ronca puede ser debida a espasmos incompletos de los repliegues vocales;
la voz débil o afona, a una aduccidn insuficiente.

La articulacion de /a/ es casi exclusivamente laringea: por lo tanto, si
el nifio puede soplar 3 segundos y no puede articular /a/ durante el mis-
mo tiempo, indica que falta la aduccidn en los repliegues vocales. Si tarda
algun tiempo en empezar a hacerlo indica un espasmo de glotis o un asincro-
nismo entre fonacidn y respiracién.

A veces la voz se presenta entrecortada, lo cual puede ser debido a es-
pasmos respiratorios o también a espasmos intermitentes de la glotis. En
otros nifios la voz es ronca o mal timbrada por contracciones incompletas
de los repliegues vocales o insuficiente audicién. Estas mismas contraccio-
nes ritmicas las hemos visto en el velo del paladar, por las cuales la voz ad-
quiere un timbre nasal intermitente.

El canto es imposible para estos nifios. Observaciones espectrograficas
de Puyuelo y Perell6 (1985) de la voz de éstos demuestra disfonias intensas,
linea prosoddica incorrecta, mantenimiento irregular de la intensidad de la
voz del orden de 24 dB. en una décima de segundo.

Ventura (1955) describe en algun caso la diplofonia y debilidad de la voz.

Sato (1960), en su estudio de la voz de 103 nifios paraliticos cerebrales,
encuentra que la extension vocal es la mitad de lo normal y con tendencia
hacia el registro grave.

Fisichelli y Karelitz (1963) producen un estimulo molesto a un bebé con
paralisis cerebral y encuentran que el lapso de tiempo de reaccion del grito
es mayor que en los nifios normales.
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Estudios de Van Michel y Lecomte (1967) con glotografia no encuen-
tran alteracién en los nervios laringeos. De ello deducen que las alteraciones
de la voz son de origen central.

Los reflejos tan acentuados en la cavidad oral hacen imposible en ellos
una laringoscopia indirecta (Perelld).

En la actualidad, Hirschberg (1982) estudia espectrograficamente el gri-
to de los recién nacidos como posible sintoma de enfermedad neuroldgica.
En los espdsticos se encuentra un grito con ruido en todo el campo tonal,
con visualizacién de los sobretonos entre 250 y 2.500 Hz que termina con
dos sobretonos, uno alrededor de los 5.000 Hz descendente y otro a los
3.000 Hz que se mantiene bastante horizontal, con supresién de todos
los otros armodnicos. La intensidad del grito desciende con fluctuaciones ra-
pidas de unos 10 dB.

4.° Habla

Conmocion cerebral, pérdida del habla, el pequerio se
metio el pulgar en la boca, guifio un ojo y produjo un chas-
quido en la lengua.

(Axel Munthe, Lo que no conté en la
Historia de San Michele.)

Las disartrias en estos enfermos son muy frecuentes. El 75% de los pa-
raliticos cerebrales tienen defectos del habla. Perlstein (1955) da el 70%;
Courville (1954) el 50%; Adler (1962) el 51%. Hansen encuentra el 42% de
disartrias entre 2.360 nifios afectos de pardlisis cerebral. Mds minuciosa es
la estadistica de Andersen, pues excluye a los nifios menores de 3 afios y a
los oligofrénicos; Conneil da la cifra de 50%; Pittenger entre 65 y 76%; Dea-
ver el 75%; Fabricant el 75%, pero la logopedia sélo puede ser til en el
50%; Shell y Thompsen dan el 58%, y Asher (1950) el 52%.

Tardieu y Laiter encuentran disartrias importantes que requieren reha-
bilitacidn logopédica larga en el 33,7%, alteraciones discretas que necesitan
también reeducacion en el 31,4%, y trastornos de la articulacidn ligeros en
22,3%. Es decir, en Francia 8.000 individuos con paralisis cerebral necesitan
reeducacion logopédica. Las causas son: 1.°, la respiracion irregular, ataxi-
ca, insuficiente e incoordinada entre la respiracion costal y la diafragmati-
ca; 2.°, la espasticidad y la incoordinacion de los musculos de la laringe,
de la lengua, labios, mejillas y maxilar; 3.°, la falta de coordinacion entre
la respiracién y la articulacidn; 4.°, la frecuente deficiencia del control audi-
tivo y visual; 5.°, los problemas agnosicopraxicos que presentan algunos de
ellos; 6.°, los trastornos intelectuales y emotivos, y 7.°, los problemas
de lateralidad. Los defectos del habla son variadisimos y al lado de retrasos
en la adquisicidon de la palabra se observan dislalias, sigmatismos y en el
10% de ellos tartamudez. La mayoria de las disartrias se presentan en los
casos de tetraplejia.

Las disartrias representan lesiones en las vias centrales y en los nucleos
de la fonacidén y de la audicién. Segun el sitio de la lesién variaran los sinto-
mas de la palabra. La triada de alteraciones de la voz, de la palabra y de
la audicion se presentan solo en los casos graves.
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Cuando la noxa afecta precozmente el desarrollo prenatal, las lesiones
son mas amplias, graves y poco localizables. Si la lesion actia perinatalmen-
te presenta alteraciones mas especificas. Por ello la sintomatologia es muy
variable y presenta todas las gamas. Torras (1962) clasifica las alteraciones
de la palabra en constantes y variables. Es decir, en el primer grupo el nifio
siempre habla de la misma manera y se acostumbra a presentar en la forma
espastica, atdxica y cerebelosa. En el segundo grupo la forma de hablar es
muy variable de un dia para otro. Esta forma se acostumbra a ver en los
extrapiramidales.

Los trastornos de la palabra traen una incapacidad suplementaria muy
importante a estos niflos, ya muy impedidos en sus relaciones sociales. La
reeducacion del habla crea problemas muy diferentes a los de las otras
logopatias infantiles. En el paralitico cerebral todas las estructuras de la fo-
nacion estan o pueden estar afectadas. Los misculos del habla estdin mads
o menos afectos por la enfermedad, pero son de dificil exploracion por
estar situados profundamente, no accesibles a la exploracién directa. Pero
hay que creer que pueden estar afectos de rigidez, espasticidad y tension la-
bil de movimientos involuntarios, de debilidad postural o cinética y ataxias,
al igual que los restantes musculos corporales.

Los movimientos de la articulacion requieren ser muy finos, precisos,
sincronicos y muy rapidos. Los movimientos elementales de lengua y labios
pueden resultar imposibles de hacer por la rigidez o por la paralisis. A veces
vemos que estos érganos se mueven bien para ejecutar otras funciones, pero
no para hablar, pues éste necesita una movilidad muy rapida y muy precisa.
Es muy frecuente observar en estos nifios movimientos de deglucién de tipo
infantil. Es decir, las arcadas dentarias quedan separadas y la lengua se in-
terpone entre ellas, sea a nivel de los incisivos, sea lateralmente. El unico
movimiento que saben hacer con la lengua es este reflejo primitivo de suc-
cion. Algun fonema puede ser dificil en razon de su situacion en la palabra,
o por traducir una idea muy dificil de exponer por la gran emocion del nifio
al tener que hablar. Entonces, y solo entonces, se produce el fallo en la ar-
ticulacion.

La adquisicidn de las gnosias y de las praxias que contribuyen a la ad-
quisicion del lenguaje y a su funcién simbdlica estan estrechamente pen-
dientes de la madurez de las estructuras neuroldgicas. Por ello el nifio no
puede mover los labios si no se ayuda mirandose en un espejo, no puede
volver a sefialar el lugar donde hemos tocado su boca, no puede mostrar
en un dibujo las diversas partes de la cara o relacionar ciertos lugares de la
imagen con los de su propio cuerpo. Las sincinesias son habituales, y pue-
den ser proximales (es decir, movimientos acompaiiantes y parasitos de la-
bios, mentdn y parpados) y aun distales (extension de la cabeza, contraccion
de brazos, manos e incluso de piernas y pies) cuando quieren hablar.

El nifio con paralisis cerebral puede tener dificultades en distinguir los
fonemas parecidos, por ejemplo, las consonantes sonoras y las sordas, o
distinguir un fonema dentro de un grupo sildbico.

Por otro lado, casi siempre presenta alteraciones de las praxias de los
organos de la fonacién. El nino no sabe qué hacer para estirar la boca, re-
dondear los labios, apoyar la punta de la lengua detras de los incisivos supe-
riores, etc. Por lo tanto, y debido a estas alteraciones praxicas, la adquisi-
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cién de los fonemas se presenta con retraso o bien se produce un error de
articulacién y otro fonema o simplemente un ruido que quiere ser el fonema
deseado. La praxia articulatoria correcta presupone una ausencia de agno-
sia auditiva, pues el nifio debe poder comparar los sonidos que él produce
con los sonidos que oye.

La organizacién de los fonemas dentro de las palabras supone una evo-
lucion praxica fonética mucho mas elevada.

Los trastornos de Ia palabra en las pardlisis cerebrales varian muchisi-
m.0: de la anartria total al retraso del desarroilo, a la dislalia multiple, a la
disfonia, disritmia, tartamudez, etc. Es decir, no hay un lenguaje paralitico
caracteristico. Se pueden observar defectos en la articulacion de fonemas
aislados, o de palabras, en el ritmo (a sacudidas, entrecortado, arrastrado
y lento) o en la intensidad (tan débil que no se le oye).

Nadoleczny (1926) describe los sintomas en cuatro apartados:

1.° En las formas hemipléjicas con hemiparesia y hemiatetosis del
lado izquierdo presentan trastornos afdsicos o sus secuelas. Se encuentra
ademas farfulleo, nasalidad abierta, tartamudez afésica, agramaticismo y
trastornos de los acentos lingiiisticos, con alteraciones de la melodia del
lenguaje, de la intensidad y de la velocidad de la palabra.

2.° La diplejia cerebral como forma patolégica de la via cérticobulbar-
piramidal. Kobrak cree que la tartamudez grave de la enfermedad de Little
es consecuencia de la lesidn cerebral orgdnica. Esta tartamudez orgdnica se
diferencia de la disfemia corriente por la falta de angustia subjetiva al ha-
blar y porque se presenta siempre por un igual en todas las circunstancias:
palabra espontanea, repeticion, lectura, recitacion, susurro y en el canto.

El cuadro se completa con farfulleo de silabas y de palabras, disartria,
bradilalia y convulsiones faringeas.

3.° La paralisis seudobulbar infantil es muy frecuente. En ella se pue-
den distinguir a su vez dos formas: la forma paralitica y la forma espastica.

La forma paralitica, segin la localizacidon de las pardlisis musculares,
presenta diferentes logopatias. En el lenguaje voluntario la voz falla fécil-
mente y se fatiga pronto. En cambio, la palabra involuntaria y afectiva en
el llorar o gritar es normal, segin Gutzmann (1912). A consecuencia de la
paralisis de labios, lengua o paladar existen distintas disartrias con gran al-
teracion de todos los fonemas y con nasalidad abierta. Los movimientos vo-
luntarios del lenguaje estan mds alterados que las acciones reflejas o auto-
maticas.

La manera de hablar es a veces precipitada, demasiado fuerte, a
sacudidas o borrosa. Hay ligera resonancia nasal. Froeschels (1913) com-
prueba trastornos en la respiracion.

En la forma espdstica se observa la articulacién con movimientos ataxi-
cos. La nasalidad puede ser debida a debilidad del velo o, por el contrario,
a una traccién espdstica que le obliga a descender. Existen movimientos
atetdsicos, convulsiones incoordinadas de la musculatura de la mandibula,
lengua y cara, lo que hace que la palabra sea precipitada, golpeada y fati-
gante. Abadie le llama tartamudeo disdrtrico. También puede observarse
una bradiartria.

Mueller y Peters (1970) presentan también un caso de PC con disartria
y tartamudez. Claro estd que esta tartamudez no es una disfemia.
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4.° Disartria extrapiramidal. Las lesiones causadas son mucho mds ex-
tendidas y por fuera de la via piramidal y corticobulbar.

Las dificultades de la palabra son uno de los mayores impedimentos
que sufre el nifio. Las dificultades surgen: 1.°, por el retraso mental; 2.°,
con la hipoacusia; 3.°, por lesiones corticales que originan una afasia o ag-
nosia auditiva; 4.°, la espasticidad o falta de armonia en los musculos de
la boca, laringe y sistema respiratoric; 5.°, problemas de lateralidad: hay
una preponderancia de zurdos, y 6.°, por causas psicoldgicas. Cuanto mas
babeo existe, mas dificil sera la reeducacion logopédica.

La palabra falta totalmente o el nifio sélo emite algunos sonidos, a
veces algunos remedos de palabra, pero la articulacion es lenta, arritmica,
confusa, llena de omisiones y sustituciones de sonidos. Los intentos de ha-
blar van acompafiados por contracciones faciales, de cuello y de miembro.

En un estudio de Citrinovitz y cols. (1961) sobre 167 paraliticos cerebra-
les se hacen las siguientes observaciones:

a) En las cuadriplejias graves siempre hay una rinofonia (abierta, cerra-
da o mixta), el habla es anartrica y hay una hipertonia muscular fonatoria.

b) En las cuadriplejias moderadas se observan los mismos signos, pe-
ro en grado menor.

c¢) Enla atetosis se observa un refuerzo de vibracidn toracica, rinolalia
y disfonia.

d) En la ataxia la rinofonia es constantemente abierta.

Es caracteristica del espastico la lentitud del ritmo con que emite las pa-
labras. Esto le conduce a una gran dificultad para la formacién de las mis-
mas y aun de las silabas. En ocasiones la voz, mas que un sonido, es un gru-
fiido. Los intentos de hablar van acompanados de convulsiones y esfuerzos
incoordinados no soélo de los 6rganos de la fonacidn, sino también de todo
el cuerpo.

Los movimientos de la lengua y de los labios son mds dificiles que los
de la laringe. El habla presenta escasas inflexiones del timbre, pero si varia-
ciones de intensidad y monotonia.

Adler (1962) ofrece el siguiente cuadro de logopatias en enfermos ma-
yores de tres anos de edad.

Numerc
Tipo de PC Mude:- Disartria
Piramidal Si 17 7
Extrapiramidal 17 7 9
Mixto ) i 1
Cerebeloso 2 ! 1
Total 78 21 18

El desarrollo depende de la dificultad motora y también de la capaci-
dad intelectual. Si ambas son buenas pueden desarrollar un habla completa.
Si las deficiencias son apreciables o hay ademés hipoacusia solo desarrollan
un habla util para los familiares.

En una investigacién de la articulacion en diez nifios con PC Perelld
(1985) observa: cambio de fonemas consondnticos, especialmente entre r, /
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y s; cambio de vocales, especialmente ¥ y 0; omision de fonemas ¢, /, d; rea-
lizacién incorrecta de los fonemas oclusivos; impureza de los arménicos
vocalicos, y mantenimiento irregular de la intensidad de la voz. La articula-
ci6n es mas lenta, entre 250 y 450 mg. por fonema, lo que produce un enlen-
tecimiento del discurso, que dobla su duracion.

Estudios de Irwin (1960) en 333 nifios con paralisis cerebrales informan
que la habilidad articulatoria no tiene relacién con la edad, el sexo, el co-
ciente intelectual, el lado paralizado, la posiciéon del fonema dentro de la
palabra y el diagnéstico médico. No obstante, observo diferencias entre los
cuadripléjicos, hemipléjicos y parapléjicos.

Hardy (1961) sefiala que la disartria es ocasionada por la dificultad de
aumentar la presién aérea intraoral durante el habla.

Holt (1966) sefiala la utilidad de la electromiografia para detectar la es-
pasticidad de los musculos, predecir la actividad funcional de los mismos
en respuesta al esfuerzo voluntario, su realizacion, y predecir los resultados
de la cirugia ortopédica, etc.

En casos de paralisis velopalatina Hardy (1969) prefiere el uso de prote-
sis velar antes que la cirugia. De todas formas, pensamos nosotros, el uso
del aparato debe molestar mucho a estos nifios.

Mads raramente ocurre que los padres exigen del nifio, para que parezca
normal, un esfuerzo que el nifio no es capaz de hacer. Este, descorazonado,
termina renunciando a habiar. En uno y otro caso la esencia del problema
estd en que los padres no aceptan la invalidez. El nifio queda recluido en
casa sin otros compaiieros para hablar. Es bien conocido que la convivencia
con otros camaradas estimula y facilita la funcidn apetitiva del lenguaje.
Muchos nifios timidos y normales se lanzan a hablar cuando encuentran
otros de su misma edad.

Leather (1954), después del estudio de 600 nifios con pardlisis cerebral,
clasifica en doce apartados las logopatias observadas. 1.°, agenesia espasti-
ca del lenguaje, 2.°, disartria espastica, 3.°, agenesia atetdsica del lenguaje,
4.°, disartria atetdsica, 5.°, agenesia ataxica del lenguaje, 6.°, disartria
ataxica, 7.°, disfonia espastica, 8.°, disfonia atetdsica, 9.°, tartamudez,
10.°, dislalia; 11.°, retraso del habla por sordera, y 12.°, disfasia.

La paralisis cerebral presenta, pues, una serie de trastornos, los cuales
influyen en alto grado en el rendimiento escolar. Entre ellos, trastornos de
percepcidn visual y auditiva, trastornos de organizacion espaciotemporal y
trastornos del lenguaje. Este conjunto conduce a la dislexia y disortografia,
sobre todo en los hemipléjicos, menos en los atetdsicos y mucho menos en
los espasticos (Milhe, 1968).

Greech y cols. (1973) no encuentran correlacion entre Ia inteligibilidad
del habla y la severidad de la disartria o la sensibilidad oral.

Farmer y cols. (1974) estudian espectrogrdficamente el sonido neutro
nasalizado, sin significado, de unos tres milisegundos de duracién, que se
emite antes de la palabra, que llaman ruido preverbal e indica una mala
coordinacién del movimiento velar.

La misma opinion tienen Itoh, Sasanuma y Ushijima (1979), quienes
observan una movilidad anormal del velo, una gran variabilidad y una ten-
dencia a permanecer en una posicion neutra.
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La dificultad en la articulacién de /0/ indica un insuficiente control de
la base de la lengua. La imposibilidad de pronunciar /g/ y /k/ es debida
a la falta de fuerza de esta base lingual; en cambio el nifio atetdsico puede
articular /k/ y no /g/, porque esta ultima ademads de la fuerza lingual re-
quiere un control muscular y la cooperacion laringea. Esto sucede en todas
las sordas y sonoras; el paralitico cerebral tiende a transformar éstas en
aquéllas.

La atonia o la falta de control en el apex lingual produce disartrias en
todos los fonemas apicales /1/, /r/, /v/, /d/, /t/, etc. La ausencia de con-
trol en el orbicular de los labios altera la articulacion de /u/ y las bilabiales.

La rapidez y precisidn exigidas en la articulacién inmediata de su fone-
ma anterior y otro posterior (/claro/) o de un diptongo (/fui/) son muy difi-
ciles para el atetdsico. Lo mismo sucede en la laringe para alternar un fone-
ma sordo y otro sonoro. /papd/ puede sonar como /mama/.

5.° Lenguaje

La adquisicion del lenguaje y la adquisicidn sintactica de la frase pueden es-
tar retardadas en el paralitico cerebral. A veces estan tan retardadas que
surge la duda de si se trata de una afasia. Segtiin Chevrie-Miiller (1963), esta
eventualidad es muy rara. En cuanto se refiere a la comprension sélo se pue-
de hablar de afasia si existe una discordancia entre la edad de comprension
verbal del nifio y su edad mental, y si la audicion es normal. Como es natu-
ral, las pruebas de edad mental deben practicarse con tests no verbales. Este
mismo autor confiesa que el diagndstico es muy dudoso.

En cuanto hace referencia a la expresion del lenguaje, es también suma-
mente dificil saber si se trata de un trastorno motor que impide la fonacién
y la articulacién o se trata de una afasia motora o de una inhibicién afectiva
o emotiva. Ademas, en tales casos habria que considerar que propiamente
el nifio padece una agnosia.

En ocasiones el nifio espastico, por miedo de las burlas o por lo dificil
de expresarse oralmente, opta por hacerlo con ademanes. Los padres y los
abuelos del enfermo se sienten obligados a compensar la injusticia en aquel
pobre nifio desvalido con una atencion exagerada y equivocada. Intentan
adelantarse a sus necesidades y deseos colmdndolo de atenciones y cuida-
dos. Le hablan un lenguaje-bebé que contribuye a retenerlo en un grado de
infantilismo afectivo y, especialmente, lingiiistico.

Love (1964) estudia el lenguaje de 27 casos de paralisis cerebral con to-
das las variables de edad, inteligencia, sexo, raza, audicion, estado socioe-
condmico y educacion. Encuentra muy pocas diferencias entre ellos. No ob-
serva perturbaciones de lenguaje, de comprension o de formulacién que
puedan atribuirse a la PC.

6.° Otros sintomas

a) Sialorrea. Elescape de saliva por la boca es un sintoma muy frecuente
en el nifio con paralisis cerebral, y estorba bastante la correcta articulacion.

El babeo puede ser consecuencia de una deglucion de tipo infantil, a
falta de tonicidad del musculo orbicular de los labios o a la introduccion
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del borde lateral de la lengua entre las arcadas dentarias, lo que produce un
canal que del orificio de Stenon facilita la salida de la saliva por la comisura
labial.

Si la lengua es muy grande, se puede considerar su reseccion quirurgica.

b) Dismorfosis maxilodental. La deformacion de la cara y boca es bas-
tante frecuente en estos nifios. La forma de los maxilares depende en
alto grado de las presiones musculares que sufren. Estas deben ser equilibra-
das entre los musculos de la lengua y los musculos de los labios y mejillas.
Si un grupo muscular predomina encima de otro se produce una deforma-
ciéon de los maxilares.

Puede influir asimismo la deglucion de tipo infantil, succion del dedo
pulgar, etc.

c) Trastornos motores corporales. Tardieu y C. Miiller sefialan la im-
portancia que tiene para la fonacion el eje corporal y los miembros, los
trastornos del mantenimiento de la cabeza, cuello y tronco, y los movimien-
tos involuntarios de los miembros.

A veces la cabeza se cae hacia delante, atras o hacia los lados, lo que
representa una dificultad suplementaria para el habla. Las dificultades para
mantener en posicion el tronco trastornan los movimientos respiratorios.

Los trastornos tonicos perturban la movilidad de las mandibulas por es-
pasmos de los musculos masticadores. La boca queda ampliamente abierta
0, al contrario, bloqueada. El reflejo tonico del cuello, que aparece cuando
el nifio quiere hablar, se acompaifia de un bloqueo de la mandibula en posi-
cion asimétrica. Es caracteristico de estos pacientes la incapacidad para mo-
ver cualquier parte del cuerpo en forma independiente con respecto al resto
del mismo.

d) Lectura. Los atetoides sufren el mayor porcentaje (84%) de retrasos
en la lectura y los hemipléjicos el menor (46%). La dificil articulacion
influye en ello, asi como el nivel intelectual (Barch y Rudell, 1962).

e) Cardiocirculatorio. Cantrill (1976) encuentra que la frecuencia car-
diaca aumenta cinco veces con el acto de hablar en los sujetos con PC.

f) Tratamiento

El tratamiento del paralitico cerebral debe iniciarse lo mds precozmente
Dosible. El momento ideal es a los tres meses, en que el diagndstico puede
ser 'a bien establecido en la mayoria de los casos. Este tratamiento precoz
r . 1ice reducir la sintomatologia del nifio, modificar su cuadro clinico, evi-
t 109 la aparicion de grandes anomalias motrices y en un 60% de los casos
cc wseguir una recuperacion funcional aceptable.

En sintesis, el tratamiento consiste en someter al nifio a una serie de es-
timulaciones que faciliten su evolucion psicomotriz normal y evitar todo
aquello que favorezca las respuestas motrices anormales. En el Centro Pilo-
to Arcangel San Gabriel siguen la técnica de educacién de las madres, pre-
conizada por la profesora Grissoni-Colli. Consiste en preparar a las madres
de forma que sepan en qué posturas deben colocar a sus hijos, como deben
cogerlos, etc., para no desencadenar toda su movilidad refleja y a la vez que
aprendan cdmo deben relacionarse con el nifio, cudles son los tipos de jue-
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go, formas de dar de comer, etc., que estimulan y facilitan al nifio el realizar
su evolucidn psicomotriz. Es de destacar la eficacia de este tratamiento pre-
coz, que debe ser realizado por la madre, segun demuestran las experiencias
de la mayor parte de los paises europeos.

A partir de los tres afios, 0 quizds un poco antes, ciertos aspectos del
tratamiento deben ser aplicados ya por personal especializado. El interna-
miento o la asistencia a centros de rehabilitacién adecuados se inicia a los
cinco afnos. En ellos recibe asistencia de cuatro tipos: Fisioterapia, en la que
el nifio aprende a relajarse, a estructurar sus reacciones de equilibrio norma-
les, a modificar o controlar sus posturas, etc. Terapia ocupacional, en la
que se realizan tres tipos de actividades: 1.° Realizacion de movimientos es-
pecificos mediante juegos adecuados. 2.° Mejorar la coordinacidn y la habi-
lidad. 3.° Aprendizaje de las actividades de la vida ordinaria. Logopedia,
tratando las dificultades de la respiracion del nifio, las disartrias, etc. Peda-
gogia, en donde, aparte de una educacion sensoperceptiva, se procura que
las dificultades de movimiento y de comunicacién del nifio no sean motivo
para retrasar su escolaridad.

En algunos casos, quizas en un 30%, se utilizan aparatos ortopédicos,
que son algo distintos de los utilizados por los poliomieliticos, férulas con-
tra deformidades, proétesis auditivas en los hipoacusicos, etc.

Wainer (1965) informa de la eficaz ayuda de la psicoterapia.

Ponces y Roldédn (1977) afirman que reducir la estimulacion del lengua-
je a una simple estimulacidon fonética es una desconexion con la realidad.
Es, pues, necesario una estimulacién global.

Segun la opinion de los Bobath (1950), lo més importante es desarrollar
la propiedad de la inhibicién muscular. Si el nifio no hace un movimiento
determinado, es que hay varias o muchas tensiones musculares que se lo im-
piden. Es necesario inhibir los reflejos, que pueden ser normales, pero que
son inoportunos.

Antes de la actividad logopédica la madre debe procurar que exista en-
tre ella y el nifio una comunicacion no verbal y que el nifio encuentre en esta
actividad placer y que sea gratificante.

La finalidad ultima del tratamiento es conseguir que el nifio con PC
pueda inhibir su comportamiento inmaduro y facilitar el mas maduro a ni-
veles sucesivamente superiores del sistema nervioso central.

Para la escuela de Tardieu (1965) la finalidad del tratamiento debe en-
focarse a la obtencion de la relajacion de los musculos afectados por una
tension anormal, a reforzar las contracciones musculares deficientes y a ob-
tener una sincronizacién de los musculos agonicos y antagdnicos.

Fisioterapia

Una buena posicion corporal y una buena relajacion son aspectos importan-
tes para obtener un habla lo mas correcta posible. Para adquirirlas se reco-
mienda el golpeteo con las palmas de la mano de la espalda central a un rit-
mo de 68 golpes por minuto durante dos minutos; movilizacion de la cabeza
y cuello suave y lentamente en todas las direcciones y circularmente; situdn-
dose detrds del paciente, el fisioterapeuta agarra sus hombros y desliza el
pulgar por encima de las paletillas; el paciente, sentado, quiere hacer movi-
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mientos con el cuerpo que el logopeda intenta impedir; el paciente sujeta
con los brazos «xtendidos un baston horizontal y el fisioterapeuta lo sujeta
entre las manos, impidiendo los movimientos en todas las direcciones que
el sujeto quiere realizar.

Terapéutica médica

En realidad no existe una terapéutica especifica ni verdaderamente efi-
caz. No obstante, esta plenamente indicada como beneficiosa el hidrato de
piridoxina (vitamina Bg) a dosis de 50 a 300 mg. diarios; la centrofenoxina
a dosis de 100 a 250 mg. diarios; vitaminas E, B, y B,,, etc.

En general, los relajantes pocas veces producen resultados aparatosos
y en muchas ocasiones ni siquiera aparentes. No obstante, es adecuado in-
tentar obtener una relajacion medicamentosa, sometiendo a control sus re-
sultados, suspendiéndola si éstos son negativos. En algunos casos con hiper-
tonias permanentes el valium ofrece un cierto grado de relajacion que facilita
el tratamiento rehabilitador.

Durante la primer infancia, y en algunos casos posteriormente, puede
estar indicada la administracion de glutamina u otros derivados del acido
glutdmico, a dosis de 0,50, 1 o 2 g. diarios. Las crisis epilépticas son subsi-
diarias del tratamiento adecuado a su tipo e intensidad. Los trastornos ocu-
lares, primordialmente el estrabismo, asi como las hipoacusias deben tratar-
se muy precozmente.

Hardy v cols. (1961) recomiendan la faringo-plastia para que el nifo
pueda elevar la presion aérea intraoral y asi facilitar la articulacion de los
fonemas.

Marsh (1965) recomienda el diazepam para una mejor relajacion. Los
que reaccionan mejor son los atetdsicos, pero no tiene efecto sobre el apeti-
to, la masticacion, la deglucidn, el habla o la enuresis. Tampoco Angara y
Whittaker (1965) encuentran grandes beneficios. Un caso tratado por ellos
empeoro al suprimir el tratamiento con diazepam y en todos los pacientes
se presentd somnolencia.

Engle (1960) tampoco observa notables beneficios.

Para aliviar el babeo tan molesto Shavell (1977) propone la extirpacion
niiateral de las glandulas submaxilares, la diseccidon del conducto de la paro-

ide v su colocacion mas hacia atras.

gt Tratamiento logopédico

b i vamiento es complejo y requiere un equipo compuesto por el neurélo-
¢ . .1 pediatra, el foniatra, el oftalmoéiogo, el ortopeda, el psicélogo y el
lo.opedista.

Si la paralisis cerebral se descubre precozmente antes de la aparicion
normal del lenguaje, la madre desempefia un papel importantisimo en su
eclosion. Esta debe sonreir y hablar continuamente al bebé. Debe mostrar
el mayor placer y entusiasmo ante la menor manifestacion fonatoria del pe-
queno. El nifio debe vivir dentro de un bafio de palabras, como dice
Chevrie-Miiller (1963). Cuando el pequeno en su balbuceo produce un soni-
do parecido a un fonema, la mam4d debe repetirlo incansablemente hasta
que aquél lo vuelva a repetir varias veces. Para que el nifio adquiera lengua-
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je es necesario que vea cosas, que se mueva, que las pueda coger. Por lo
tanto no hay que abandonarlo echado en la cama todo el dia, sino variarle
de posicidon para ampliar sus horizontes, llevarle de paseo para que vea y
observe los multiples aspectos del mundo ambiente. El lenguaje debe acom-
pafiarle siempre. ; Oyes a papd que cierra la puerta?, ;oyes el auto que pasa
por la calle?, ;oyes el nifio que grita? Ves, mamd se pone el abrigo, guarda
tus paquetes, el oso estd sentado, la mufieca estd de pie, huele la flor, el cho-
colate es dulce, la cazuela estd caliente, el agua estd fria, etc. Las cosas de-
ben ser denominadas claramente, las frases deben ser cortas pero correctas,
no emplear palabras infantiies. Los familiares del nifio no deben emplear
con él un vocabulario complicado ni tener conversaciones superiores a su
capacidad.

Son muy utiles los libros de imagenes, las historietas que se cuentan con
gestos, las canciones infantiles, tanto para enriquecer el vocabulario como
para dar entonaciones y la melodia del habla. El nifio a quien todo se le da
hecho, cuyo mas minimo deseo se satisface antes de que lo exprese, no ten-
dra necesidad de hablar.

Tardieu propone las frases de eleccion ¢ Quieres chocolate o confitura?
¢Quieres el libro de cuentos o la murieca? Con este método obligamos al
nino a hablar y ademds favorecemos el desarrollo de su personalidad. Es
frecuente que cuando solicitamos que el nifio diga algo, entonces no lo quie-
re decir. Con estas preguntas es mas facil que conteste. No debemos caer
en el error de querer que el nifio en los primeros tiempos hable correctamen-
te y aceptamos con las mismas muestras de contento todos sus intentos de
fonacion y articulacion.

El lenguaje es muy influenciable por las emociones y por los fracasos
lingiiisticos. El nifio y su expresion verbal deben rodearse de una atmdsfera
de comprensién y ternura. El agobiar todo el dia al nino haciéndole repetir
palabras y sefialando sus defectos puede conducir a la mudez o la tartamu-
dez. El atetosico se fatiga con facilidad; por lo tanto, no hay que exigirle
una actividad agotadora, pero si se le puede hablar largos ratos contandole
cosas que le interesen, pero sin que ¢l tenga que contestar. Los temas a ex-
plicar deben adaptarse a la edad del nifo: ni ser tan simples que le anifien
o tan elevados que no pueda comprender.

Es conveniente que trate con nifios normales para su estimulo y para
prepararle paulatinamente a futuros desengafnos.

En paises bilinglies habra que ponerse de acuerdo entre familiares y lo-
gopedistas para escoger un solo idioma a fin de facilitar la adquisicion del
lenguaje.
1.° Relajacion general
Si el nifo esta relajado, el logopeda obtendra mejores resultados en el ha-
bla; por ello es ttil que éste, si no trabaja en un centro con fisioterapeutas,
conozca algo sobre ello. Es muy util un cambio de impresiones entre estos
dos profesionales sobre lo que se debe hacer con cada nino en particular.

La relajacion tiene importancia por cuanto facilita una situacion basal
para que el nifio pueda controlar mejor su actitud fonatoria. No obstante,
en el momento de iniciar la fonacion aparecen las distonias, los movimien-
tos atetosicos, aumenta la hipertonia, etc. Si el niflo no se encuentra en pos-
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tura adecuada, esta actividad anormal provoca un desequilibrio postural del
nifio que le condiciona mayores espasmos, movimientos atetosicos, etc.

Por consiguiente, junto a la primera situacion de relajacidén-seguridad,
debe afiadirse un control de la postura del nifio para evitar que sus desequili-
brios posturales sean un motivo mas que entorpezca el aprendizaje fonético.

Bobath (1959) intenta inhibir las actividades reflejas anormales median-
te unas ciertas posturas corporales que esquematizamos en la figura 8. Para
nosotros nos son tutiles sobre todo las posiciones que hacen perder la tensiéon
en la region cervical. Se ayuda a inclinar la cabeza hasta que la barbilla to-
que el esterndn y luego extenderla con lentitud.

Albitreccia (1961) recomienda la aplicacion de una mascarilla de arena
sobre la cara. Ello ayuda a la relajacion de los musculos faciales y sobre
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Fig. 8.— A) Posiciones de inhibicion de reflejos. B) Posicion que facilita los fonemas vela-
res. C) Posicidn para articular los fonemas alveolares.
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todo labiales, y da una sensacion propioceptiva de la movilidad muscular
de los mismos. Con ello el nifio toma conciencia de sus musculos. El peso
del saquito de arena varia segun la edad y se pone durante unos diez mi-
nutos.

La colocacion de sacos de arena para sujetar o apoyar los miembros va
muy bien. La musica suave ayuda a la relajacién y estimula el sentido ritmi-
co. Lo mismo puede decirse de la gimnasia ritmica. Un ambiente con luz
indirecta tranquiliza més al nifo.

Se puede obtener mejor la relajacion de los musculos respiratorios gol-
peando suavemente los hombros y el cuello del nifio, girando su cabeza de
un lado a otro, cogiendo el menton y nioviéndolo suavemente, dejando caer
la cabeza hacia delante y hacia los lados, bostezando, frunciendo la frente
y relajandola, llevando los labios hacia delante y luego soltandolos, cerran-
do los ojos fuertemente y luego abriéndolos lentamente, abriendo ia boca
sin fuerza.

Todos los movimientos pasivos deben ser hechos lentamente y con sua-
vidad, si no se provoca inmediatamente un espasmo de signo contrario.

El logopeda debe hacer que la situacion en la que se encuentra el nifio
sea agradable, placentera y libre de toda excitacion.

Coffman y Backus (1953) y Schoell (1958) creen muy util la rehabilita-
cion en grupo, pues permite la educacion de un 25% mds de nifos, evita
la tendencia de éstos al aislamiento y el sentimiento asocial, ayuda a su ajus-
te psicologico, se desarrolla la comunicacion por el lenguaje, estimula al
espiritu de emulacion y superacién, etc.

Froeschels (1952) recomienda el entrenamiento ritmico, pues éste re-
quiere una buena sincronizacion entre los musculos antagonistas. A estos
enfermos les es mas facil el ritmo rapido y luego se pasara a la adquisicion
del ritmo lento. Se empezara siempre por los musculos menos afectos, y lue-
go se pasa a los movimientos de masticacion, de rumiacidn, lateralizacion
de lengua, elevaciéon de la misma, de los labios, etc.

2.° Masticacion y deglucion

La masticacion y la deglucion son llamadas actividades prefonicas, pues es-
tas funciones se sirven de los mismos musculos que para la fonacion; con
ello preparan la coordinacion, la fuerza y la agilidad necesaria para hablar.

Siempre que sea posible se hardn ejercicios de succion, deglucion v mas-
ticacion, pues preparan la musculatura fonatoria. Asi se le colocard una bo-
lita en la boca para que vaya moviéndola (cuidado con la deglucion vy el
atragantamiento; por ello la bolita puede estar sujeta a una cadenita); untar
el labio superior con miel o azucar para asi, al lamerla, obligarle a sacar y
elevar la lengua..., instrumentos sonoros de viento. Botdn con un hilo, co-
locado detras de los labios, y el logopeda tira de él.

El primer alimento ha de ser triturado, dado con una cuchara pequena,
cuyo mango ha de estar curvado, de manera que el nifio esté obligado a tra-
gar al menos una pequeiia cantidad y abrir y cerrar la boca (el movimiento
ha de ser siempre acomparniado y guiado por la mano puesta debajo del men-
ton). Los alimentos serdn de fruta triturada con un bizcocho desmenuzado
dentro. Mermelada con galletas en su interior. Pequefios trozos de platano.
La primera vez el alimento se pondra dentro de la boca para que ¢i nifo
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pueda tragarlo. Sucesivamente se ird colocando mas hacia fuera, es decir,
hacia la parte anterior de la boca, hasta apenas ponerlo dentro, sino junto
a los labios, de modo que el nifio deba hacer el movimiento de coger el ali-
mento, moviendo labios y lengua, y llevarlo entre los dientes para masticar-
lo. Si no consigue hacer el movimiento se le pondra el alimento entre los
dientes, y se acompafiard y guiard la mandibula del nifio con la mano. Se
le dara crakers salados, faciles de disolver en la boca y gustosos; galletas
mojadas con leche, pastas, galletas sin mojar, pera rallada, manzana ralla-
da, bizcochos duros, carne trinchada mezclada con el puré, carne a trocitos
dentro del puré. Darle trocitos sélidos: un garbanzo, un trocito de pldtano,
una galleta salada, etc., poniéndoselos:

—Entre dientes y labio inferior.

—Entre dientes y labio superior.

—Debajo de la lengua.

—Entre dientes y lengua.

—Entre dientes y lengua, a un lado vy otro de la boca, primero en la par-
te anterior y luego progresivamente hacia atras.

—Entre dientes y labio superior e inferior, iniciando el ejercicio, prime-
ro en la parte anterior de la boca y luego colocando el trocito progresiva-
mente hacia atras.

LLos caramelos con un palo de madera sirven para hacer la lateralizacion
de la lengua y para alzarla. Se ponen los caramelos fuera de la boca a dere-
cha e izquierda, arriba y abajo, de manera que el nifio se vea obligado a em-
pujar el caramelo con la lengua.

Estos caramelos sirven igual para hacer tragar la saliva y aprender a
controlar el babeo mientras chupa el caramelo. Para obtener la masticacion
son utiles los caramelos de azucar.

Tragar cucharaditas de liquido con la cabeza en posicion vertical o lige-
ramente inclinada hacia atras. Colocarle el liquido en la parte anterior de
la boca (debajo de la lengua, por ejemplo). El ejercicio se hard progresiva-
mente con la cabeza vertical, y luego ligeramente inclinada hacia delante,
de tal modo que el nifio deba hacer movimientos con los labios y lengua
para llevar la pequena cantidad de liquido hacia atrds y tragarlo. Es mejor
usar para este ejercicio naranjada, agua azucarada o cualquier liquido que
al nino le guste, para incitarle a tragar.

Colocarle un guialenguas de 0,5 cm. de alto entre las muelas para man-
tenerle los dientes separados y luego hacerle juntar y separar los labios mu-
chas veces. Si el nifno no puede hacer el movimiento, ayudarle a hacerio con
las manos.

Kubomue (1958) recomienda el método masticatorio de Froeschels, con
el que ha obtenido éxitos. El tratamiento debe empezar a los 2 o 3 afnos,
pero como a esta edad el nifio puede deglutir accidentalmente el chicle, utili-
zar un trozo de alga marina de 2 X 7 cm. para que el niflo aprenda a chupar
y luego, poco a poco, a masticar. En realidad muchas veces la mastica-
cion y la deglucion estan también impedidas o dificultadas.

Si el nino puede masticar se empieza por ejercicios de succion a traves
de un tubo. Los labios deben aprender a apretar el tubo. Luego se colocan
pequenos trozos de pan entre los molares y se cierran los labios. Con los
dedos se ayuda a los movimientos de masticacion.
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Peapak recomienda un programa preparatorio para el lenguaje basan-
dose en ejercicios de alimentacion. Asi, hay que poner poca cantidad de ali-
mento en su cuchara, evitar que el nifio coja el alimento de la cuchara con
los dientes y si con los labios, evitar que para tragar eche la cabeza para
atras; el nino debe estar sentado en posicidon recta, hemos de mover sus
mandibulas con nuestras manos para ensefiarle cdmo se mastica; poner la
comida en los dos lados de la boca para que con la lengua tenga que ponerla
en el centro; no darle pedacitos triturados de pan o galleta, sino hacer que
los rompa con los dientes; cuando degluta hay que hacerle tocar su propia
garganta para que note sus movimientos de deglucidén; que aprenda a beber
del vaso sin mover la mandibula; hacerle beber a través de un tubo delgado
con los labios bien apretados; alabarle cuando come él solo y bien; recordar
cerrar los labios mientras come; tener la mesa limpia para acostumbrarle a
la limpieza, etc.

La sialorrea es uno de los sintomas mas molestos. Se ha propuesto me-
dicaciones parasimpaticas nara reducir la cantidad de secrecion salivar, la
radioterapia para esclerosar las glandulas salivales y la ligadura de los con-
ductos excretores, pero esto es doloroso durante varias semanas y termina
por fistulizarse. Van de Heyning y cols. (1980) proponen la diseccidon del
conducto de Stenon y abocarlo en la faringe por un tunel submucoso. Asi,
la saliva cae directamente en la faringe. Por otra parte, extirpan las glandu-
las salivales submaxilares.

Blanchard (1964) informa que la mejoria en el control de la succién de-
sarrolla una mejor articulacion.

Para desarrollar esta succion Palmer (1947) recomienda el siguiente
procedimientc. Un tubo de unos 30 cm. de largo y 4 mm. de didmetro se
llena de un jarabe o de extracto de carne y se ocluye con el dedo un orificio
terminal del mismo. El otro extremo se introduce entre los labios. Se man-
tiene el tubo ligeramente elevado para que el liquido descienda hacia la bo-
ca. Paulatinamente el tubo se coloca horizontal. Cuando el nifio empieza
a chupar, se desciende lentamente el extremo del tubo hasta unos 5 cm. por
debajo del nivel de la boca.

Se ha de tener cuidado para que el nino no desvie la mandibula hacia
el lado mas espastico cuando haga los ejercicios de masticacion. Puede ayu-
dar al contacto con una pelota o una muifeca blanda.

Para reforzar los musculos de ios labios, Froeschels (1952) recomienda
el ejercicio siguiente: El enfermo debe coger, solamente con los labios, tapo-
nes de corcho de distintos tamanos (de 3 a 1 cm.) y luego expulsarlos sélo
con el movimiento de los labios.

El mejoramiento de la tonicidad dei musculo orbicular de ios labios se
traduce por una eiiminacion de la sialorrea.

Otra manera de dirigir y movilizar los labios es la siguiente: los dedos
pulgares del logopeda se colocan encima del labio inferior del enfermo, los
indices encima del labic superior y los demas medios cierran las alas de la
nariz.

Marland (1951) afirma que un nino que no puede sostener la cabeza es-
tando en decubito prono y no puede comer alimentos solidos no esta en con-
diciones de iniciar la reeducacion logopédica.
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Mysak (1959) recomienda sacudir los labios con un rdpido movimiento
oscilatorio anteroposterior. Para ello es util un tipo de guialenguas que he-
mos construido. Las mejillas se condicionan colocando los pulgares por
dentro de la boca y moviéndolos entre la mejilla y los dientes en varias direc-
ciones. Aqui también los guialenguas son utiles.
3.° Audicion
La hipoacusia debe tenerse en cuenta en la reeducacion del lenguaje en
el nifio con pardlisis cerebral, pues aquélla se presenta con cierta frecuencia.

Chevrie-Miiller (1963) afirma que esto presenta serios problemas para
el reeducador y que, aun en Francia, no estan preparados satisfactoriamen-
te para resolverlos. Estos nifios pueden presentar dificultades de figura-
fondo. Por lo tanto, puede serles dificil distinguir las palabras del fondo
ruidoso del ambiente.

Al paralitico cerebral con sordera debe colocarsele una protesis actistica
de mediana intensidad de ganancia. El molde auditivo debe ser flexible,
pues como estos nifos se caen mucho podrian herirse el conducto auditivo
externo.

En los atetdsicos que se mueven continuamente es dificil sacar un buen
molde del oido, pero debe intentarse, pues con la extrema movilidad de es-
tos enfermitos el molde tiende a caerse continuamente. El caer y volver a
poner irrita mucho la piel del conducto, lo que puede conducir a la imposi-
bilidad de llevar la protesis. Es mejor que la protesis se coloque en el bolsillo
de la camisa del otro tado en que se lleva el molde auricular. EI cordon que
une ambos debe pasar por debajo de la axila y por detrds del cuello. Asi
se evitan los tirones del mismo por el enfermo o por los otros nifios, que
pueden romperlo v herir la oreja que lleva el auricular.

Si el nino cae siempre de un lado y la sordera es bilateral e igual, se
colocard el auricular en el oido opuesto al lado de la caida.

Ewing cree que a veces no hay una gran hipoacusia, pero la audicion
se desarrolla mas lentamente por la incapacidad de mover la cabeza hacia
la fuente del sonido.

Al paralitico cerebral con hipoacusia, ademas de la prétesis, hay que
hablarle lentamente, con voz bien timbrada v articulando claramente. Los
tamiliares deben hacer lo mismo. En casos de sordera total la ensefanza de-
bera hacerse con el método mimico, utilizando la labiolectura y el ademan.

Las clases de reeducacion auditiva deben llevarse a cabo en un ambiente
silencioso y solo debe hablar el iogopeda, recalcando bien las palabras mas
significativas de sus explicaciones. En los casos de agnosia auditiva o de
comprension el uso de la protesis auditiva tiene una utilidad solo en cuanto
proporciona un estimulo de mayor intensidad.

Para el desarrollo de la discriminacion auditiva se empieza por hacer
colocar una consonante distinta entre dos vocales iguales /ama, aba, ata,
apa, ata, aca, omo, oto, opo, ofo, oco/. L.uego intercalar una consonante
entre dos vocales distintas /amo, abo, ato, apo, afo/, etc. Intercalar una
consonante distinta entre dos vocales iguales: /pala, pata, pana, pava, pa-
ga/, etc.

Segun Alvin (1961), ia musica es muy util para el tratamiento emocional
del nino paralitico.
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El logopedista procurara que el nino con PC aprenda a escuchar a otras
personas para que copie los sonidos que producen y, por otro lado, que se
escuche a si mismo, a fin de juzgarse y compararse con aquéllos.

4.° Respiracion

El primer problema es el de controlar la respiracion. Es evidente que a causa
de la edad y enfermedad del nifio no es posible obtener este control activa-
mente. Se procurard obtenerlo por via indirecta. He aqui unos juegos para
conseguirlo:

—Apagar velas de distintos tamafios y a varias distancias. La primera
vez se ha de poner la vela cerca, de manera que el nifo la pueda apagar sin
esfuerzo. Luego alejarla progresivamente.

—Soplar con pitos y trompetas adecuados. Deben ser de colores diver-
sos y vivos. Primero la boquilla de la trompeta o pito debe tener la forma
adecuada para que el nifno pueda mantenerla entre los labios sin esfuerze
(anchas y redondeadas se aguantan mejor en la boca); mads tarde se acos-
tumbrara al nifio a tener en la boca boquillas de diferentes tamanos y mas
pequenas.

—Soplar plumas, papelitos, polvo de tiza desparramados sobre la me-
sa, que el nifio hara alejar o volar.

—Hacer burbujear agua, soplando por un tubo, cuyo grosor ha de ser
el mas conveniente para el nifio. Mas adelante se ira disminuvendo el dia-
metro.

—Soplar molinillos de viento.

—Pasarse una pelota de ping-p ‘ng encima de la mesa, entre dos ninos,
por medio del soplo.

—Ultilizar perfumes para obtener la inspiracion nasal.

—Hacer pompas de jabon. Deshacer jabon en un vaso y hacer soplar
con un tubo de plastico.

Fig. 9.— Ejercicios de respiracion abdominal.
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—Aspirar agua con un tubo de pléstico.

—Hinchar globos de goma.

—Respirar rapido, jadeando como un perro.

—Hinchar las mejillas para retener lo mas posible el aire.

Esto ademads obliga a elevar el velo del paladar.

Sera util al lector leer las normas generales y ejercicios para establecer
la respiracién diafragmatica que se describen en el tomo III, capitulo 3. Hay
que tener en cuenta que la duracién de la espiracion varia segun la posicion
corporal.

El logopeda acompaiia los movimientos respiratorios aplicando ambas
manos en los hemitdrax, o una en el esternon y otra en el abdomen. Se trata
de asistir a la respiraciéon, no de forzarla, y en particular intentar alargar
la respiracion evitando que se entrecorte. Al final de la inspiracion y de la
espiracidn se hace una pequefia pausa para que el nino las distinga y las dife-
rencie bien.

Rood (1954) indica que la colocacion de un cubito de hielo en el epigas-
trio puede hacer cambiar el tipo de respiracion clavicular en un tipo diafrag-
matico.

Dudley y Lennon (1962) también recomiendan esta aplicacion del frio,
asi como estimulaciones con cepillos.

Takahashi (1986) mejora la duracion de la fonacién con la metodologia
de Bobath.

Perkins (1983) recomienda, en decubito supino, flexionar las piernas
sobre el abdomen y apretar las rodillas contra el torax, para expulsar el aire
pulmonar, seguido de la extensi¢n de las piernas sobre la mesa, lo que facili-
ta la inspiracion.

Otro ejercicio aconsejable es el de la mariposa. El nifio se sienta en un
taburete y el logopeda permanece de pie detrds de él. Se colocan las palmas
de sus manos en la nuca. El logopeda empuja con suavidad los codos hacia
atrds para luego llevarlos hacia delante y abajo, flexionando la cintura, y
colocarlos, junto con la cabeza, encima las rodillas.

Fig. 10.— Ejercicios de respiracion con inmovilizacion de las piernas.
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Jones y cols. (1963) mejoran el volumen pulmonar y regularizan los
movimientos respiratorios. El aire de reserva disminuye con estimulaciones
eléctricas en los musculos respiratorios y en el musculo recto abdominal.

5. Fonacion

Igual que en el nifio normal, la posicion que va mejor para empezar a emitir
sonidos es el decubito supino. Las piernas dobladas, los brazos flexionados
y la cabeza hacia atrés; es decir, antes que la fonacién hay que buscar la
relajacion. El laleo se puede provocar haciendo vibrar el torax y/o la laringe
con la mano extendida mientras el logopeda produce vocalizaciones. Des-
pués de un tiempo se produce la vocalizacion espontdnea. A veces incluso
se manifiesta solamente con las posiciones de inhibicidon de reflejos. Esta
técnica facilita asimismo los procesos respiratorio-fonatorios utilizando me-
jor los movimientos diafragmaticos.

En general, todos los nifios producen sonidos al llorar, al reir o al gri-
tar, que deben ser aprovechados como base para la produccion de sonidos
para hablar. Este balbuceo se facilita con técnicas particulares. Los fone-
mas bilabiales se fomentan durante la fonacion mantenida, produciendo
movimientos del labio superior con tres dedos de la mano mientras el pulgar
aprieta por debajo el mentdn. Los fonemas labiodentales se hacen con la
misma posicion de la mano, pero los tres dedos empujan el labio inferior
hacia arriba para contactar con los incisivos superiores. Los fonemas vela-
res se facilitan por la presion ritmica por encima del hueso hioides.

La imitacion de ruidos del tren, de los automoviles y de los animales
sirve para la adquisicion de diversos tonos y timbre, ademas de ser muy di-
vertido para el nino.

Fig. 11.— Ejercicios de soplo.

Luego se pasara a la fonacion de las vocales, pero evitando siempre que
sea posible la presentacion de espasmos. La risa espontdnea no provoca
contracciones. Constiltese la correccion de los sonidos vocdlicos en el tomo
VIII, capitulo 3, IV, E.
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Fig. 12.— Material para ejercicios de soplo.

Para ejercitar la funcion glética Perkins (1983) ocluye durante unos ins-
tantes las narinas, para que el nino intente hacer una inspiracion mds pro-
funda; otras veces da a oler vinagre o amoniaco, y en otras ocasiones cos-
quillea la fosa nasal para provocar el estornudo.

Para aumentar la intensidad de la voz se hacen ejercicios del punetazo,
apretar las manos una contra otra delante del pecho, tos prolongada, etc.
Es util que el nino compruebe la intensidad de su voz por medio de un osci-
lografo. )

Es frecuente en estos nifios que, al intentar fonar, se les bloquee la res-
piracion y la glotis. Cuando estan relajados y sujetos tienen un tiempo de
fonacion mayor. Los atetdsicos, cuando se les solicita un movimiento, ha-
cen totalmente lo contrario. Debemos aprovechar los sonidos espontaneos
de llorar, reir y chillar para repetirlos y estimular al nifio a hacerlo. Con una
caja de la que sale un monigote a resorte, se exclama un ;oh! cada vez que
sale el muneco, y se repite hasta que lo haga el nino.

El juego del secreto consiste en que, con gran misterio, se dice al nifo:
Voy a decirte un secreto, y a ras del oido se articula un ruido; luego el logo-
peda coloca su oreja para que sea el nino quien diga el secreto.

Las canciones infantiles muy ritmadas pueden ser un buen medio para
estimular la voz del nino.

6.° Articulacion

Los padres tienen mucho interés en que el nino hable, pero el logopeda no
debe dejarse llevar por esta precipitacion. Se empezara con la articulacion
cuando se haya pasado satisfactoriamente por todas las etapas previas des-
critas.

Al principio se puede aprovechar también el lenguaje extraverbal, es de-
cir, la mimica, como medio expresivo, pero lo haremos con prudencia y solo
como elemento de introduccion al lenguaje hablado. Los movimientos articu-
latorios deben hacerse primero aislados y luego coordinados. Empezar por
los fonemas sonoros y por las silabas inversas que son las mas faciles. Diri-
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gir los ejercicios de una manera progresiva, valiéndose de todas las estimu-
laciones cinéticas, cinesioldgicas, visuales y auditivas. Con los guialenguas
se intenta movilizar, dirigir o dificultar la movilidad de la lengua.

El aprendizaje del habla debe seguir las etapas fisioldgicas. Cuando el
nifio articule los fonemas, empezaremos la ensefianza de silabas con sentido
o palabras monosildbicas. Las silabas sin sentido, s6lo para aprender los
movimientos de la articulacion, son mas dificiles de conseguir.

Algunos autores recomiendan que el nifio acompaiie cada silaba con un
movimiento del brazo. De esta manera es mas consciente de cada silaba y
no se deja ninguna sin articular. Edwards (1957) comunica los efectos bene-
ficiosos que obtiene con movimientos de coger y soltar la mano. Se basa en
que la mano esta relacionada con los movimientos de comer y con la explo-
racion del mundo exterior. Generalmente, en el nifio normal se desarrolla
antes la manipulacion con la pinza digital que el habla. Por lo tanto, ense-
flaremos aquélla antes que ésta. Esta debe desarrollarse con sentido ritmico,
acompafiada de canciones infantiles y cierre y abertura de la mano.

La ensefianza del lenguaje es muy importante para la escritura de estos
nifios. Harrison (1965) propone el entrenamiento direccional para la ense-
flanza de la escritura. Consiste en que el niflo imita con los brazos y manos
la forma de la letra y al mismo tiempo la describe asi: la b es un palo recto
y al final una curva hacia la derecha. Con ello ha logrado facilitar y posibili-
tar la escritura.

El cierre del velo palatino se facilita con la posicion de la cabeza en ex-
tension y viceversa.

Para evitar repeticiones sobre los movimientos del velo del paladar, re-
mitimos al lector al tomo VIII, capitulo 4, V, 8, b donde hallara todos los
procedimientos para la movilizacion del velo del paladar, que tanta impor-
tancia tiene para el habla correcta.

Para los movimientos de los 6rganos de la articulacidn, se obliga al
nifio a cerrar la boca para que respire por la nariz y como preparacién para
la articulacién de los fonemas bilabiales.

Fig. 13.— Ejercicios de articulacion con el cuerpo inmovilizado.
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Westlake (1951) sefiala que hay unos movimientos que facilitan la eje-
cucién de otros. Asi, por ejemplo, la flexidn del cuello hace elevar la lengua,
la extension cervical la deprime; al elevar la mandibula se eleva la lengua;
se cierran mas fuertemente los labios si se hace morder un trozo de goma
entre los molares; algunos levantan la lengua si se mantiene la boca abierta;
se lateraliza la lengua si se impide la lateralizacion de la cabeza; se cierran
mejor los maxilares si se impide tirar la cabeza hacia atrds; se disminuyen
los movimientos atetdsicos si se entrelazan los dedos; se impide la abertura
exagerada de la boca con un tirante sujeto encima y rodeando la cabeza.
Segun los casos, sera menester reforzar los distintos grupos musculares que
estan mas afectos.

El juego infantil de la lengua puede ayudar y al mismo tiempo divierte
al nifio. El logopeda se tira de la oreja derecha y al mismo tiempo saca la
lengua hacia la derecha; se tira del pabellén auricular izquierdo y dirige
la punta de la lengua hacia la comisura izquierda; se tira de la nariz y la len-
gua se coloca hacia arriba; se tira de la piel anterior del cuello y la lengua
se introduce dentro de la boca. El nifio debe imitar estas muecas.

Fig. 14.— Ejercicios de movilizacion de lengua.

Las espatulas guialenguas producen, a veces, contracciones musculares.
Por ello las debemos utilizar en sentido contrario. Si queremos que el nifio
tire la lengua hacia la derecha, la empujaremos con la espatula plana hacia
la izquierda. Con otra espatula de bola podemos cosquillear los puntos de
articulacidon que deben contactar. Para reforzar los labios hemos construido
una espatula especial. Para darle sensacion cinestésica de contacto se coloca
un trozo de esponja blanda entre los labios y que éstos la sostengan, aunque
los maxilares estén entreabiertos.

Kabat (1947) utiliza mucho estos ejercicios de resistencia al movimiento
deseado; con ello obtiene contracciones mas fuertes de los musculos afecta-
dos. Lefevre (1952) los emplea con éxito en la ensenanza del habla.
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Rood (1954) utiliza la percusion suave de los musculos de los labios,
lengua, velo, etc. Con ello se les estimula a la contraccion y se mejora su
circulacion sanguinea.

Froeschels (1952) indica que, al principio, la intencidn del nifio debe ser
acompaiiada por el movimiento pasivo. Es decir, cuando indicamos al nifio
que levante la punta de la lengua y él hace esfuerzos para hacerlo, nosotros
con una guialengua elevaremos el apex lingual. Del mismo autor es la frase:

El logopeda consciente trabajara exclusivamente durante varios meses en
los musculos antes de enseiiar la articulacion.

El movimiento de lateralidad de la mandibula, como en el rumiar (en inglés,
Jjaw-shaking), empezando lentamente y luego aumentando la rapidez y la ex-
tension, puede ayudar a la relajacion de los musculos fonadores.

Fig. 15.— Ejercicios fonéticos delante del espejo.

También se recomienda el método de la masticacidon (chewing method)
porque, como no tiene una intencion social de comunicacion, afecta mucho
menos la emotividad del nino. Este método es descrito con detalle en el
tomo VIII, capitulo 2, XII, F, 2, b.

Para la ensenanza de palabras es conveniente que el nifio esté lo mas
relajado posible. No pediremos al nifio el esfuerzo de articular una palabra
porque le desencadenamos inmediatamente un espasmo que le impide ha-
blar. Por el contrario, con voz amable diremos que lo tinico que debe hacer
es sentir lo que el logopeda hace y efectuar los sonidos con él. Este coloca
suavemente su mano debajo del suelo de la boca, de manera que no produz-
ca ninguna reaccion per parte del nino. Entonces, cuando el logopeda ar-
ticula /ku/, su mano desciende bruscamente. Asi el nifio nota el lugar y el
modo de articulacion. Cuando consigue hacer un fonema parecido, el nifio
se inunda de satisfaccion y se pone a reir.

Es importante que la mano del logopeda sea libre, calmante y tranquili-
zadora. El contacto subito y nervioso acentiia aun mas la espasticidad del
paralitico cerebral.
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Cuando el nifio ha aprendido un fonema bilabial, pasaremos a ensefiar-
le otro que no lo sea, para evitarle las confusiones que se producen siempre
en la adquisiciéon de fonemas, con articulacion semejante.

No daremos prisa ni insistiremos para que el nifio articule palabras en
los primeros ejercicios, al menos que consideremos que estd ya apto para
hacerlo. El nifio tiene mas interés en articular palabras que silabas aisladas.
Cuando ensefiemos las palabras, el objeto designado o su imagen debe estar
presente y visible para el nifio.

Los ejercicios con las vocales empezaran con la a, que es la més f4cil,
seguida por la e. La i y los diptongos son mds dificiles de conseguir. Las
vocales posteriores son mas faciles si el nifio puede redondear los labios.

Van Riper (1963) propone la imitacion como método. El logopedista
debe imitar los sonidos balbuceados que produce el nifio. Lentamente éste
va asimilando y reproduciendo los mismos sonidos que se le ofrecen.

Mowrer (1957) afirma que las palabras se adquieren con mas rapidez
si van acompafadas de sensaciones placenteras, sabores, caricias, etc.

Una vez que el nifio emite fonemas identificables, se pasa a la articu-
lacion de silabas directas, luego a consonante-vocal-consonante y, al fin, a las
silabas indirectas. Cuando se ha conseguido esto, se prosigue con palabras
y frases cuya complicacidon va en aumento.

7.°  Creacion del lenguaje interior

El nifio no hablard si no tiene nada que decir; por lo tanto, es necesario
estimular su sensibilidad con palabras, imdgenes y hechos. Cada cosa nueva
que vea serd una palabra mds aprendida. Al contarle cuentos se procurard
ayudarse con el gesto. Asi, si hablamos del papa oso, alargaremos y separa-
remos los brazos; si hablamos del osito, bajaremos la mano. El tono grave
de la voz corresponde al primero y una vocecita al segundo.

Las visitas a comercios, mercados y parques de la ciudad serdn motivo
para ensefiarle muchas cosas, de las que procuraremos darle el nombre. Se
ha de ensefiar y comentar los gustos y olores, asi como fomentar el sentido
del tacto. Mas tarde se introduce la nocion de espacio, tiempo, individuo,
de singular y plural, sucesiones y consecuencias, etc.

El nivel de comprensién lingiiistica es siempre superior al nivel de ex-
presion, lo que indica que el nifio con PC tiene mds lenguaje interior de lo
que podria suponerse.

8.° Comunicacion con artificios. Comunicacion aumentativa.

En los casos en que la rehabilitacion logopédica no obtiene unos resul-
tados aceptables se puede recurrir a métodos artificiales. Uno de ellos es la
ensefianza del cédigo Morse (Clement, 1961).

En la industria electronica se comercializan una serie de aparatos como
el microprocesador AUTOCOM, en el que el paciente sefiala con una pieza
magnética la letra, palabra o frase que quiere emitir. El aparato puede guar-
dar éstas en una memoria e ‘‘ignora’’ el temblor del paciente.

CANON fabrica una mdquina de escribir, con un peso de 280 g., que
puede llevarse en la mufieca, con la que se escribe en una tira de papel.

Los aparatos POSSUM permiten actuar sobre una maquina de escribir
convencional por medio de la mano, del pie o de la boca.
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El Phonic Ear produce el VOICE aparato, de 1,3 kg. de peso, con 891
palabras, ademas de 19 frases de uso comun, prefijos y sufijos, etc.

Parecido es el ALFA WRITER, que ademds puede conectar y desco-
nectar los interruptores eléctricos, manejar la TV, el teléfono y la radio.

Los simbolos de BLISS son un buen método para la comunicacion del
nifio con PC para Archer (1977).

h) Centros de rehabilitacion

En Espana existen (1982) los siguientes Centros: )

— Centro de Tratamiento Integral de la Paralisis Cerebral de Alava,
dependiente de FASVA.

— Centro de Paralisis Cerebral, Joaquin Maria Lopez, 15. Alicante.

— Dos centros de Tratamiento Integral de Paralisis Cerebral ASPACE
en Baleares.

— Cinco centros en Barcelona:

— Centro Piloto Arcdangel San Gabriel (ASPACE).

— Ambulatorio de Pardlisis Cerebral (ASPACE).

— Centro Ocupacional Alella (ASPACE).

— Centro Maresme.

— Centro Esclat.

— Centro Cami.

— Guipuzcoa:

Centro de Tratamiento Integral de la Paralisis Cerebral, dependiente de
ASPACE.

Lugariz, San Sebastian.

Goyenetxe, San Sebastian.

Virgen de Anate, Eibar.

Ferrerias de Yarza, Beasain.

Pablo VI, Azpeitia.

Nua, Pasajes de San Pedro.

San Martin, Vergara.

— Madrid:

Centro de Paralisis Cerebral, de Auxilia.

Centro de Pardlisis Cerebral El Nido, Coop. Padres.

— Murcia:

Centro de Pardlisis Cerebral Virgen de la Caridad.

— Navarra:

Centro de Tratamiento Integral de la Paralisis Cerebral Ramon y Cajal,
ASPACE.

Centro Uxane, ASPACE.

— Oviedo:

Centro de Paralisis Cerebral General Mola.

— Sevilla:

Unidad de Pardlisis Cerebral Ciudad Sanitaria de la Seguridad Social
Virgen del Rocio.

— Tarragona:

Centro de Paralisis Cerebral.

— Toledo:

Centro de Orientacion y Ayuda a la Paralisis Cerebral.
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— Valladolid:

Centro de Paralisis Cerebral, ASPRONA.

— Vizcaya:

Asociacion de Paralisis Cerebral, ASPACE.

— Zaragoza:

ASPACE.

En Italia la «Associazione Nazionale per I’ Asistenza agli Spastici», Via
Degli Scipiona, 132—Roma.

En Francia hay las siguientes:

Marseille (Bouches de Rhone), Centre de rééducation psychomotrice,
130 Bd. Prier.—Association d’Aide aux IMC, 6 rue D’Arcole.—Bordeaux
(Gironde), Ecole municipale des jeunes infirmes, 10 rue Croix-de-Segrey.—
Paris, Hospital de Bicétre (Seine). Dr. Tardieu.— Fontainebleau (Seine
et Marne), Centre de Rééducation motrice, 33 rue des Bois. Garches (Seine et
Oise), Hospital R. Poincaré Pavillon Letolle, 2.¢éme. Paris (6), Cours pour
enfants IMC M. Botta, 14 rue Abée de ’Epée. Paris (10), Centre Temoin
de rééducation psychomotrice, 10 rue Jacques-Louvel-Tessier.— Nimes
(Gard), Ecole specialisée pour deficients de la motricité.

Lyon (Rhone), Haute Gardene, 25 place de la Comédie.— Association
régionale des IMC, 26 place Tolozan—Maisson Saint. Alban, 94 rue
Laennec.—Ecully (Rhone), Centre d’éducation motrice, 25 chemin du
Trouillat.

En Francia se ha fundado la Asociacion des Infirmes Moteurs Céré-
braux, 33 rue Blanche, Paris (9).—Flavigny-sur-Moselle (Meurthe et Mose-
lle), Centre de réadaptation de ’enfance. Tel. 25-70-65.

i) Pronostico

La recuperacion del habla en el paralitico cerebral depende de muchos fac-
tores: edad que tenia cuando se produjo la lesion, inteligencia, habilidad,
tipo de afeccion, gravedad y localizacion de la lesion, estado sensorial, etc.
El prondstico es bastante bueno si el nifio posee una inteligencia suficiente
y se empieza la rehabilitacion precocisimamente.

En los débiles mentales la recuperacion del habla es muy dificil, por no
decir imposible. La pardlisis cerebral no puede curarse, las células nerviosas
destruidas no se regeneran; por lo tanto, lo unico que puede intentarse es
la rehabilitacion funcional lo mds completa posible. Las formas espasticas
y atetdsicas tienen mejor prondstico que la forma ataxica.

Hay pesimistas como Wolf, quien afirma que el 26% de los paraliti-
cos cerebrales son irreducables. Por otro lado, grados hgeros de paraliticos
han llegado a ser médicos, matematicos y escritores de fama.

Los resultados dependen en gran parte del clima ambiental, de la com-
prensién, dulzura y autoridad del reeducador, pues la espasticidad se acen-
tua por estimulaciones minimas de orden tactil, auditivo y emocional. En
conclusion, para hacer un prondstico en cuanto a lenguaje hay que realizar
primero un test mental. Si el lenguaje actual de comprensién y de expresion
del nino estd muy por debajo de su cociente intelectual, el nifio sacara mu-
cho provecho de la rehabilitacion. Si el nivel del habla es igual al de inteli-
gencia, el nilo no mejorard mas.
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El desarrollo del lenguaje depende asimismo de si existen lesiones cor-
porales y psiquicas mds o menos graves.

En algunas ocasiones, desgraciadamente, habra que renunciar al amor
propio de reeducador y aceptar que hemos llegado a un nivel del cual no
se puede pasar. A veces tendremos que limitarnos a un lenguaje simple y
sencillo o a la palabra-frase. A veces serd mejor desarrollar la expresion ges-
tual o indicar las frases mds usuales y necesarias en una lista escrita.

Segun Karlsson y cols. (1965) solo el 28% de PC son capaces de desem-
peniar un empleo. Claro estd que esto depende de la gravedad de la afeccidn.
El principal impedimento para una buena integracion laboral es la epilepsia
y el retraso mental.

Klapper (1966) afirma que los adultos con PC potencialmente emplea-
bles y capaces de una actividad social estan sin trabajo y viven aislados.

Andrews y cols. (1977) afirma que en la edad adulta solo la mitad de
las palabras son inteligibles, que su inteligencia es la normal en la popula-
cion y que la dificultad de una buena integracion social depende mas del im-
pedimento fisico que del lenguaje.

Gratke (1947), Evans (1947) y Crickmay (1966) declaran honestamente
que los movimientos y la coordinacion finos que requiere el lenguaje normal
siempre estaran fuera del alcance del nino con PC grave, pero que el trata-
miento por lo menos debe orientarse a contribuir a que el nifio adquiera su-
ficiente lenguaje como para dar a conocer sus necesidades.
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2. Encefalopatias infantiles con trastornos
motrices y psiquicos

La confluencia de trastornos motrices de origen encefalico con situaciones
oligofrénicas o importantes estructuras psicdticas proporcionan un cuadro
clinico, que, concretado en la esfera del lenguaje, adquiere una gran com-
plejidad semioldgica. Esto hace que muchas veces sea dificil poder valorar
la importancia y la proporcién de los distintos trastornos que presenta. La
magnitud del trastorno psicologico provoca que las dificultades de la orga-
nizacion del lenguaje trasciendan a las dificultades del acto fonatorio, de la
misma manera que la propia situacion oligofrénica, al dificultar el aprendi-
zaje, es un serio impedimento para la reeducacion de los problemas propia-
mente disdrtricos.

Si a todos los trastornos que hemos visto que puede presentar un parali-
tico cerebral afladimos los descritos en el tomo VII correspondientes a la oli-
gofrenia, obtendremos la amplia gama de posibilidades y situaciones clini-
cas que es posible encontrar en estos nifios.

La segregacion de ninos con trastornos motrices de origen encefalico de
la agrupacién de paraliticos cerebrales, por la magnitud de su trastorno psi-
coldgico, indica a la vez que es una situacion sindromica distinta, que tienen
unas posibilidades terapéuticas también distintas. Las causas capaces de
producir uno u otro cuadro clinico son sustancialmente las mismas. Las di-
ferencias se ponen de manifiesto por la distribucién de las lesiones cerebra-
les a que han dado lugar. Asi, pues, la distincion entre este tipo de encefalo-
patias y la pardlisis cerebral se basa en fundamentos anatémicos, clinicos
y terapéuticos.
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La valoracion de los trastornos de toda la esfera del lenguaje se encuen-
tra en el mismo nivel madurativo que el de su organizacion psicoldgica; sera
una situacion secundaria que se irda modificando si se modifica el nivel de
organizacion de su inteligencia. El problema serd equiparable a las situacio-
nes descritas en el capitulo segundo del tomo VII. Pero cuando no existe
una correspondencia entre nivel mental y organizacion del lenguaje, es
cuando se hace necesaria una exploracién minuciosa para poder valorar la
magnitud del problema disartrico o la existencia de un trastorno gnosico-
praxico. Si la oligofrenia es bastante profunda, el detalle exploratorio es impo-
sible. Lo mismo sucede cuando el estado de desconexion del nifio es impor-
tante.

No debemos perder de vista que toda ausencia o trastorno del lenguaje
no es susceptible de reeducacion. La logopedia solamente sera eficaz cuan-
do nos enfrentemos a trastornos modificables, en un momento evolutivo
adecuado a las exigencias del aprendizaje que es necesario que realice. Por
consiguiente, las posibilidades de una accion terapéutica solo pueden deter-
minarse en una labor de equipo, valorando unilateralmente la situacion glo-
bal del nifio.

La meningitis bacteriana y sus secuelas han disminuido ostensiblemente
con los tratamientos antibidticos. Era ésta una de las grandes causas de sor-
domudez y de oligofrenia, y asi se expone en los volumenes VI y VII de esta
enciclopedia.

Aqui debemos mencionar las perturbaciones que se presentan en el len-
guaje, sin que haya retraso mental ni sordera.

En una investigacion Stucki y Monod (1979) encuentran 9 casos con
estas perturbaciones en un total de 28 nifios que sufrieron meningitis sin
afectacidn de la audicidn. Cinco de ellos presentaron un retraso del habla
y del lenguaje, tres tenian disartria y uno era afésico.

3. Encefalopatias infantiles de evolucion progresiva

Se trata de encefalopatias infantiles cuyo morbo etiopatogenético sigue ac-
tuante, provocando un deterioro cada vez mayor de las funciones del siste-
ma nervioso. Desde el punto de vista rehabilitador, la velocidad de progre-
sion de la enfermedad le confiere una caracteristica propia, que esta por
encima de la sintomatologia que pueda presentar en un momento determi-
nado. Si la velocidad de progresion es muy lenta, una atencion logopédica
puede facilitar la adquisicion de unas funciones que permaneceran durante
un tiempo bastante largo. Pero si la evolucion del proceso se realiza a un
ritmo mayor, el beneficio terapéutico sera practicamente nulo. Es necesa-
rio, pues, conocer el ritmo y la forma de evolucion de la enfermedad, ya
que serd esta nota la que nos movera a realizar o no una accion logopédica.

Algunas encefalopatias evolutivas cursan a brotes. Después de un pe-
riodo de detencion del proceso, que dura un tiempo mds o menos largo,
aparece un nuevo brote de agravacion que perturba el nivel funcional que
se habia adquirido. Por esto, cuando se ha podido realizar el diagndstico
del tipo de encefalopatia, una detencion de la marcha evolutiva no debe lle-
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narnos de optimismo, ya que es posible la aparicion de un nuevo brote que
destruya toda la accion que, llevados por este optimismo, nos hubiéramos
atrevido a realizar.

Existen algunas encefalopatias evolutivas de causa conocida en las que
es posible una terapéutica etioldgica, o por lo menos que modifique la pato-
genia del proceso, resolviendo o disminuyendo su marcha progresiva. En ta-
les casos, comprobada la eficacia terapéutica, se transforma el cuadro clini-
co en una situacién secuela, apta para una accién rehabilitadora.

Vamos a describir algunas de estas enfermedades mas frecuentes y que
forman parte de la patologia neuroldgica cldsica.

a) Enfermedades heredodegenerativas

1.° Heredodegeneraciones espinocerebelosas. Se trata de un conjunto de
enfermedades de aparicion familiar y de herencia dominante. La forma in-
fantil es conocida con el nombre de enfermedad de Friedreich. Se inicia en
la segunda infancia, generalmente entre los 4 y 7 afios. Se trata de una dege-
neracion del sistema nervioso con localizaciones multiples. Se afecta la sus-
tancia blanca medular, las astas posteriores, el tronco cerebral, el cerebelo,
que se atrofia, y en casos raros los nucleos grises de la base. Existen casos
en que la afectacion bulbomesencefdlica provoca paralisis oculomotoras
aparte de la disfagia y la disartria (Ludo van Bogaert).

Clinicamente se caracteriza por la aparicién paulatina de una anestesia
profunda, con abolicidon de reflejos musculares y una ataxia de tipo cerebe-
loso. Si se afecta el nucleo vestibular del VIII par, se acompaiia de vértigos
y nistagmus. La respiracion esta alterada, disritmica, presentando a veces
crisis de arritmia respiratoria de Cheyne-Stockes. Las alteraciones vegetati-
vas afectan también la funcién cardiaca, apareciendo arritmias y un trazado
electrocardiografico semejante a la insuficiencia coronaria. Otra caracteris-
tica de estos enfermos es la postura excavada de sus pies y la frecuencia con
que presentan escoliosis.

La ataxia cerebelosa de los musculos fonatorios da lugar a un lenguaje
lento, disprosodico, desigual, a veces explosivo, confuso y pastoso. La dife-
rencia de tonalidad se produce tanto entre las silabas de una palabra como
entre una palabra y otra. Si la afectacion bulbomesencefélica es importante
se suman, a este sindrome fonético, las alteraciones consecutivas a la afec-
tacion de los nucleos de varios pares craneales.

La evolucion generalmente es lenta, pudiendo presentarse algunas for-
mas abortivas, sin peligro para la vida. La muerte aparece por una infeccion
interrecurrente o por causa de una crisis vegetativa.

Los estudios electrofisiolégicos de McLeod (1971) encuentran una con-
duccién nerviosa motora lenta y deficiencias en la conduccion sensorial.

2.° Disinergia cerebelosa de Ramsay Hunt. Aparece a partir de la segun-
da infancia y se caracteriza por presentar un sindrome cerebeloso progresivo
al que se asocian trastornos extrapiramidales y alteraciones del acto motriz
voluntario. Las lesiones asientan en el nicleo dentado, en los pedunculos
cerebelosos, en el nucleo rojo, el globus pallidus y pudiendo alcanzar la de-
generacion a los cordones posteriores y los haces espinocerebelosos.
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Junto al cuadro cerebeloso presenta mioclonias que dan una caracteris-
tica especial a esta enfermedad. Puede decirse que cabalga entre el Frie-
dreich y el paramioclonio multiple. El progreso de la enfermedad acostum-
bra ser rapido y con desenlace fatal.

3.° Epilepsia mioclonica de Unverricht-Lundborg. Se caracteriza por la
aparicion en la segunda infancia, en un nifio que previamente ya presentaba
crisis epilépticas, de sacudidas miocldnicas. Progresivamente aparecen fases
bruscas de atonia estdtica o bien de rigidez masiva. La evolucion es rapida-
mente progresiva.

4.°  Distonia musculorum deformans. Se caracteriza por aparecer en la
segunda infancia, ser de cardcter racial y hereditario tipo progresivo. Clini-
camente consiste en la aparicion progresiva de distonias y espasmos de
torsion. Se acompana de movimientos coreicos, movimientos atetosicos y
una ataxia de tipo extrapiramidal. A veces coexiste con una cirrosis hepati-
ca, significando el parentesco que existe con la enfermedad de Wilson.

Los espasmos irregulares del diafragma y del resto de los musculos
respiratorios provocan una palabra entrecortada y espasmodica. A medida
que avanza el cuadro clinico las dificultades de articulacion son mayores y
desencadenan las distonias y los espasmos. Hablar les cuesta un gran es-
fuerzo. Las silabas iniciales son explosivas y acompanadas de una dismimia
grotesca,

En general, el proceso evoluciona cronicamente, con algunos periodos
de remision, produciéndose la muerte por enfermedades intercurrentes.
En algunos casos es posible la evolucion de la distonia muscular defor-
mante hacia otro tipo de trastornos motores, con disminucion de los espas-
mos de torsion. Se han citado casos que han evolucionado hacia la enfermedad
de Wilson.

5.°  Encefalitis esclerosa periaxil difusa o enfermedad de Schilder. Se caracte-
riza por la presentacion en la segunda infancia de una progresiva deterioriza-
cion mental acompanada de un sindrome motor complejo, generalmente con-
sistente en una paresia (en forma de paraplejia o hemiplejia), espasticidad
en extremidades inferiores y sintomas distonicos en las superiores. Con fre-
cuencia se acompana también de trastornos de la vision y de la audicion.
En la forma pura de Schilder coexisten sintomas de hipertension endocra-
neana, por lo que se llama al cuadro clinico forma pseudotumoral. En otros
casos puede seguir una evolucion a brotes. Generalmente cuando mas pre-
coz es el momento de su aparicién, mas agudo es el comienzo y la evolucion.
Sea cual fuere su forma clinica, su prondstico es fatal.

6.° Degeneracion hepatolenticular o enfermedad de Wilson. Se trata de
una enfermedad hereditaria de tipo recesivo, que aparece en la segunda in-
fancia o en la adolescencia y que se caracteriza por presentar un trastorno
del metabolismo del cobre y de las proteinas. Generalmente comienza con
manifestaciones de insuficiencia hepdtica e ictericia acompaifiadas de lenti-
tud motora y temblor. A medida que va progresando el cuadro aparecen
distonias, hipertonias tipo tension e incluso del tipo de la rigidez, movimien-
tos coreicos, paresia con pérdida de la organizacion de la motricidad volun-
taria y liberacion de las actividades magnéticas o de las evitativas. Por lo
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general, se acompana de desérdenes psiquicos, primordialmente de tipo psi-
coafectivo.

Los trastornos de la articulacidén son de aparicion precoz. Aparece una
bradilalia, a la que se suman trastornos de tipo logoclénico. Los intentos
de hablar se acompanan de una grotesca dismimia. No obstante, tarda mu-
cho en llegar a la completa anartria. La facies de estos nifios tiene una carac-
teristica especial. La boca permanece entreabierta con babeo, frecuente-
mente interrumpida por risas espasmaodicas.

La evolucion de la enfermedad oscila en cada caso, pero siempre se tra-
ta de un proceso incurable y mortal. Mavlov y Kehaiov (1969) estudian a
seis enfermos con degeneracion hepatolenticular pseudosclerosa bastante
pura, es decir, sin otras manifestaciones piramidales o extrapiramidales. En
ellos no se encuentra ninguna alteracion en la movilidad de los repliegues
vocales vistos a estroboscopia. Creen que la palabra bradildlica, escandida
y explosiva es debida al flujo aéreo irregular y a sacudidas por ataxia de
musculatura respiratoria.

7.°  Disautonomia familiar. Este sindrome fue descrito por Riley, en
1949, y luego extensamente estudiado en 1952 y 1954. Es un conjunto de
sintomas neurovegetativos, cerebrales y oculares.

Acostumbra a presentarse en nifios de raza judia con historia de disfa-
gia y bronconeumonias de repeticion, ausencia de secrecion lagrimal, sudo-
racion profusa, anestesia corneal en el 35% de los casos, hipotension postu-
ral, vomitos ciclicos y habones dérmicos, enanismo, ausencia de reflejos
tendinosos e insensibilidad relativa al dolor.

La causa de la enfermedad parece ser la insuficiente cantidad de cateco-
laminas circulantes. El prondstico es malo, pues la muerte sobreviene hacia
los 20 afios por accidentes renales, hipertension arterial o neumonia.

Dehirsh (1957) describe la voz como nasal, tono mondtono, deficiente
control del mismo y tendencia a su desaparicion. La memoria auditiva es
corta, el lenguaje expresivo sufre muchas fluctuaciones, la articulacion y la
inteligibilidad son inferiores a la normal.

Kelemen (1968) informa de anomalias Oticas tales como dilatacion del
acueducto dseo del vestibulo y un canal membranoso estenosado.

8.9 Degeneracion olivopontocerebelosa. Conocida también como enfer-
medad de Menze, se manifiesta por temblor en las manos y en la mandibula
de tipo cerebeloso. Este temblor ocasiona cierta' dificultad en la articula-
cién, con fatiga al hablar, pero no hay escape de aire nasal al soplar ni al
hablar y la movilidad de los musculos laringeos es normal.

La sensibilidad superficial y profunda es normal, asi como la fuerza
muscular, aunque puede constatarse cierta hipotonia espdstica con hiperre-
flexia patelar y plantar. Se trata de una polineuropatia mixta axonal y des-
mielinizante progresiva.

9.° Enfermedad de Recklinghausen. Llamada también neurofibromato-
sis, es una enfermedad hereditaria de tipo dominante que se manifiesta por
manchas pigmentadas en la piel y multiples abultamientos, redondos, no fi-
jados debajo la piel, de tamafio variable. Puede producirse sordera por neu-
rinoma del nervio acustico. Se acompana de exoftalmos, deformidades del
esqueleto y retraso mental.
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Nosotros la hemos visto con voz grave, ronca, con repliegues vocales
rectos, rosados y movibles, con dislalia y paresia del velo del paladar.
No hay tratamiento.

b) Enfermedades metabolicas.

1.° Encefalopatias lipoiddsicas. Se caracterizan por presentar anomalias
esqueléticas, esplenomegalia (enfermedad de Gaucher y enfermedad de
Niemann-Pick), alteraciones psiquicas y alteraciones motrices de tipo extra-
piramidal. En la enfermedad de Tay-Sachs existe ademds atrofia del nervio
optico.

Su aparicion es precoz, en la lactancia, y su prondstico fatal, terminan-
do generalmente en la idiocia y la rigidez descerebrada.

2.° Oligofrenia fenilpirivica. Se trata de un trastorno congénito del me-
tabolismo de la fenilalanina. El cimulo de esta sustancia y de sus derivados
en la sangre y la falta de produccion de tirosina da lugar a un retraso psico-
motriz, que permite un escaso desarrollo intelectual, acompanado de una
ataxia y discretos signos espasticos. Generalmente se trata de nifios rubios
con ojos azules, debido a la dificultad de elaborar melanina por la carencia
de dioxifenilalanina.

Actualmente esta enfermedad es detectable mediante el test de Gutrie
u otro proceder de laboratorio, lo que permite precozmente, a partir del na-
cimiento, poder suministrarles una dieta pobre en fenilalanina y rica, por
el contrario, en lipidos, azucares y en contenido vitaminico-mineral. Con
este proceder se consigue evitar, en gran parte, en algunos casos completa-
mente, las consecuencias neuroldgicas.

3.° Galactosemia congénita. Se trata de un trastorno del metabolismo
de la galactosa y, en general, de los otros glicidos. Si no se suministra al ni-
fio una dieta pobre en galactosa aparece un retraso psicomotriz, con oligo-
frenia importante, cataratas, hepato- y esplenomegalia y ascitis. El diag-
nostico de laboratorio se realiza por la constatacion de la hipergalactosemia
lactosemia o de la galactosuria que generalmente se acompaia de cetonuria.

4. Epilepsias

Desplomase de pronto en el suelo con un alarido horri-
ble, antinatural, presa de horribles convulsiones. Se le ha-
bia demudado el semblante. Solian darle ataques de epilepsia.

(Dostoyevski, Humillados y ofendidos,
2.% parte, capitulo IV.)

El ataque epiléptico se caracteriza porque el enfermo pierde el uso de la pa-
labra y parece ahogarse, la boca se le llena de espuma, sus dientes rechinan
y sus manos se crispan. El conocimiento se pierde y los ojos se extravian.
Algunos enfermos evacuan sus excrementos. Esta antigua descripcion de
Alcmeédn de Crotona (500 a. de J.C.) todavia es valida hoy en dia para des-
cribir las crisis del gran mal.



90 TRASTORNOS DEL HABLA

La epilepsia era considerada en la antigiiedad como una enfermedad sa-
grada. El enfermo era un poseso por el demonio. Fue Hipdcrates (460-377)
el primero en afirmar que la epilepsia es una enfermedad orgédnica como
cualquier otra, y la asocia a la pérdida del habla (aphonos) y a la pérdida
de la voz (anaudos).

J. H. Jackson, en 1870, define cientificamente la epilepsia como un sin-
toma producido por descargas bruscas y violentas de las células cerebrales.

Calmell, en 1829, introduce el término de ausencia para significar las
pérdidas fugaces de conocimiento, equivalentes a los ataques epilépticos.

Wilks, en 1859, inicia en su tratamiento el bromuro potdsico, la prime-
ra terapéutica efectiva.

Las epilepsias se consideran en la actualidad como un conjunto de sin-
dromes que pueden acompaiar a distintos modos de enfermar del encéfalo
y, en bastantes casos, constituir el sintoma mas aparente. Barraquer Bordas
(1968) define las epilepsias como manifestaciones clinicas, habitualmente
paroxisticas y recurrentes, de una descarga o sucesion de descargas neuro-
nales excesivas, que pueden ocurrir en multiples estructuras encefdlicas y
obedecer a situaciones condicionantes y causales muy diversas.

Los ataques epilépticos se distinguen de los histéricos porque el enfer-
mo pierde bruscamente el conocimiento, cae haciéndose dafio, se muerde
la lengua, emite orina, estd afecto de movimientos ritmicos de las extremi-
dades, labios y dedos ciandticos, caracteristicas que no se observan en la
histeria.

a) Etiologia

Dicen, en efecto, que los nifios epilépticos y enfermizos
con vino puro cogen convulsiones y pierden el sentido.

(Plutarco, Licurgo XVI.)

Sea o no demostrable clinicamente frente a cada caso concreto, la causa de
la crisis parece asociarse a lesiones cerebrales orgdnicas de tipo macroscopi-
co o microscdpico, o bien ligadas a un trastorno de la bioquimica cerebral.

Hasta hace relativamente pocos afos este conjunto de sindromes era
considerado una entidad clinica unitaria. Se ha visto revestida durante mu-
chos siglos de Ia historia de la humanidad, e incluso en la actualidad, por
una carga magica importante. En la Antigliedad pasd por ser considera-
da una enfermedad sagrada, como enfermedad de los dioses o bien demo-
niaca. A pesar de que ya Hipocrates la describiera como una enfermedad or-
géanica, la desmagicacion de este conjunto de sindromes no se ha realizado
aun plenamente. Y no es soélo el impacto que el presenciar una crisis de
«gran mal» provoca en el ciudadano corriente, sino que la actitud del médi-
co no especialista frente a un cuadro de crisis en la infancia no estd exenta
de un temor a que exista un proceso evolutivo o a que las crisis den lugar
a nuevas lesiones. Temor evidentemente fundado en la existencia de ciertos
cuadros (como el sindrome HHE: hemiconvulsiones, hemiplejia, epilepsia)
de hemicrisis que se ven seguidas de hemiplejia.
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b) Clasificacion

En 1946 la Federacion Internacional de Sociedades de EEG y Neurologia
constituyd una comision compuesta por diez renombrados especialistas con
el encargo de realizar una revision de la clasificacion de epilepsias. Basados
en criterios encefalograficos y clinicos propusieron una clasificacion cuya
utilidad y uso se hace cada dia mas patente, y que destierra definitivamente
las féciles calificaciones de antafio. Los cuadros clinicos se ven englobados
en cinco grandes grupos: crisis generalizadas, crisis parciales, crisis unila-
terales, crisis errdticas del recién nacido y crisis epilépticas no clasifica-
das. Cada una de estas agrupaciones se ve subdividida en otros grupos y
subgrupos.

El sindrome de Bourneville asocia la epilepsia a adenomas sebaceos, a
veces solo perceptibles como pequenas manchas dérmicas de color blanco
y mas o menos fusiformes. En un caso visto por nosotros el desarrollo psi-
quico, motor y control de esfinteres era normal. [.a masticacion y la deglu-
cién eran correctas, pero el nifio no hablaba; solo emitia silabas duplicadas.
Su conducta era indiferente, no sociable, sin carifio ni ternura. Absorto en
sus cosas se aislaba del ambiente. La audicion era normal. Las crisis epilép-
ticas eran diarias, sin pérdida de conciencia ni ausencias.

El sindrome de W. J. West (1841) es una encefalopatia miocldnica in-
fantil con hipsarritmia. Es como una epilepsia generalizada o centroencefa-
lica caracterizada por la presencia de espasmos de flexion, bilaterales, simé-
tricos, bruscos y de breve duracién.

¢) Lenguaje

Hay que ser muy cauto para valorar cualquier trastorno del lenguaje que
aparezca en un enfermo que presenta crisis epilépticas. Estos trastornos
pueden ser provocados por causas tan dispares como la existencia de un tu-
mor, de una encefalopatia evolutiva, etc., de los cuales las crisis son sim-
plemente una manifestacioén clinica. Por otra parte, no debe olvidarse el
impacto psicoldgico que las crisis provocan en el propio enfermo y en su
familia, y que aquél puede ser responsable de algunas perturbaciones del
habla.

Los primeros trabajos sobre epilepsia y logopatias se deben a Nado-
leczny (1907) y Stengel (1937).

Ya en otro estudio de Stauder (1941) las perturbaciones del habla se dis-
tinguen en transitorias y permanentes. Las primeras pueden presentar todos
los tipos de logopatias; las segundas consisten en disartrias y afasias.

Las logopatias producidas por la epilepsia son divididas por Luchsinger
y Brunner (1950) en transitorias y cronicas. Entre las primeras las mas fre-
cuentes son las afasias transitorias en el aura, que presentan todos los gra-
dos, desde una ligera dificultad para encontrar las palabras hasta un mutis-
mo absoluto. Menos frecuente es el tropiezo sildbico y la tartamudez. £ntre
las manifestaciones cronicas estos autores describen la disartria; el habla
desvaida e incolora; el tropiezo sildbico; la tartamudez de la que nosotros
hemos visto un caso intensisimo; el hablar arrastrado, monotono y cansa-
do. En enfermos mas afectados se encuentra la uniformidad de la voz, que
para Clark y Scripture (1908) es un signo tipico epiléptico, la perseveracion;
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afasia amnésica, asemancia; todos los grados de parafrasia; mutilacion de
palabras; fusion de palabras; contaminacion de frases; formulacién impre-
cisa, etc. Mouret (1957) describe cuadros clinicos semejantes.

En un estudio de Desantis y Vizioli (1958) sobre 6.000 enfermos epilép-
ticos encontraron solo 19 casos de trastornos afdsicos o disartricos prece-
diendo o siguiendo una crisis epiléptica (aura afdsica); en 6 pacientes la afa-
sia sucedia a la crisis epiléptica, en 3 casos existia una aura disartrica y en
otros 4 enfermos la disartria se presentaba después de la crisis convulsiva.

De los 5 pacientes con aura afésica, en 4 la sintomatologia subjetiva es
del tipo de afasia motora; los pacientes refieren que unos segundos antes
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Fig. 16.— Trazado EEG caracteristico de la epilepsia.
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de la crisis epiléptica advierten una imposibilidad de hablar aunque com-
prenden la palabra, algunos usan palabras inadecuadas, otros no pueden
encontrar la palabra aun sabiendo lo que quieren decir. Solo en uno de esos
pacientes el aura afdsica es del tipo de afasia sensorial; el paciente explica
que antes de la crisis no llega a comprender la palabra de la persona que
le habla en aquel momento. Ello se explica por la posibilidad de una descar-
ga epiléptica en uno de los centros de la palabra. De los seis casos de afasia
después de la crisis, en cinco era del tipo motor y en uno de percepcién. Ta-
les trastornos de breve duracion no se han prolongado ni establecido a per-
manencia.

De los once pacientes con trastornos afasicos solo en seis se pudo locali-
zar con precision con EEG el foco epileptdgeno cerebral. En dos enfermos
solo se pudo hacer el diagndstico de lateralizacion del foco. En cuatro se
observé aspecto de sufrimiento cerebral inespecifico sin localizacion preci-
sa. Es de suponer que el sufrimiento difuso enmascara ésta. En los casos
en que pudo localizarse el foco en los cuatro pacientes con tipo de afasia
motora, se encontraba en tres casos en la zona frontal y en otro en la tempo-
rofrontal. En los dos pacientes de tipo afdsico sensorial el foco epiléptico
estaba localizado en el I6bulo temporal (1 caso) y frontal en el otro. De los
ocho pacientes con disartrias epilépticas, en tres seguia el ataque epiléptico
y en cinco le precedia. Sélo en estos ultimos se pudo localizar el foco y éste
estaba localizado temporal (2 casos), temporoparietal (1), parietal (1) y tem-
porofrontal (1).

En casi todos los sujetos observados por Santis y Vizioli (1958) los fo-
cos epileptogenos fueron localizados en el hemisferio izquierdo; sélo en un
caso estaba en el derecho. De estas chservaciones puede deducirse que estos
trastornos afasicos o disdrtricos son originados por focos epileptdgenos que
afectan las zonas corticales del lenguaje. La localizacion de éstas, encontra-
das por estos autores, coinciden con la distribucion cortical de las areas del
lenguaje descritas por Penfield.

En los sujetos con afasia epiléptica del tipo motor se encontraron los
focos epilépticos en la zona frontal, en la afasia sensorial, en la zona tempo-
rofrontal y en los trastornos disartricos en la zona temporoparietal y tem-
porofrontal.

Nosotros podemos citar de nuestra experiencia clinica una amplia varie-
dad de casos: epilepsia con tartamudez cldnica y balbismo; una joven con
paresia derecha y paresia bilateral de lengua, velo y pliegues vocales, lo
que producia una palabra ininteligible; la existencia de mudez y la presencia
de manifestaciones electroencefalogréficas.

Un nino de S afos con desarrollo normal al que se le practicé una amig-
dalectomia hace 7 meses, y al poco tiempo nace una hermanita; dos meses
después de la intervencion, de repente, se queda mudo y empieza a utilizar
la mimica. Quedaba la duda de si esta mudez era a consecuencia del trauma
operatorio o por celos. Grita, llora, pero no habla. El EEG indica una gran
actividad convulsiva paroxistica de alto voltaje, de origen centroencefalico
y de proyeccion asimétrica. Luego hemos visto cinco casos mas de pérdida
del lenguaje con epilepsia, sin otras manifestaciones clinicas.

Como se comprenderd, tan amplia variedad de cuadros logopaticos es
susceptible de varias interpretaciones etioldgicas que trascienden al del sin-
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drome epiléptico. Nuestra busqueda etiopatogenética no puede terminarse
al constatar una alteracién electroencefalografica, sino que debe profundi-
zarse en la exploracidén neuroldgica y psiquidtrica.

Un aura tipica de la epilepsia frontal generalizada esta relacionada con
el lenguaje; el paciente siente deseos de hablar y no puede, tartamudea, o
experimenta una sensacion constrictiva en la region laringea.

Kasten y Klapper (1957) describen el caso de un nifio que a los 24 meses
empieza con ataques de «petit mal», a los 4 afios inicia un tartamudeo seve-
ro, a los 5 y medio afos desarrolla una hiperactividad y desinhibiciéon moto-
ra, comprende la palabra hablada, pero le es dificil nombrar objetos. Los
tests mentales demuestran inmadurez. El nifio juega mondétonamente du-
rante horas con la misma cosa. La inteligencia parece normal, pero el habla
es estereotipada y comprime las palabras. Dificultad en distinguir la figura
del fondo, trastornos de conducta, inseguridad y ansiedad.

Bolin (1953) encuentra la tartamudez mds frecuente en los epilépticos
que en los oligofrénicos, los hebefrénicos o los esquizofrénicos.

Worster-Drought (1964) ha visto 10 casos de afasia infantil que él consi-
dera de origen epiléptico. El inicio se situa a los 5 0 6 afios con un ataque
epiléptico que no vuelve a repetirse aun sin tratamiento anticonvulsivo. No
hay reaccién febril pero si una ligera hipoacusia que luego desaparece. Pero
mientras la audicién mejora se empeora la comprensiéon del habla y la
expresion de la misma. La inteligencia verbal permanece intacta. El liquido
cefalorraquideo y la encefalografia aérea es normal. Los nifios son incapa-
ces de cantar o controlar su fonacién. En algun caso (30%) no se logra nin-
guna mejoria a pesar del tratamiento logopédico. El autor propone para
este estado el nonibre de encefalitis discreta del Iobulo temporal. Sedlacko-
va (1962), que ha visto casos parecidos, le llama agnosia acustica.

En algunas ocasiones las crisis epilépticas van acompafiadas de gritos.
Para Marsan este grito es consecuencia de la salida de aire por la presion
de los musculos respiratorios contracturados a través de una glotis espasmo-
dizada. Esta opinion no es compartida por Gastaut y cols. (1963). Estos au-
tores observan gritos modulados de 500 c./s. a 700 c./s. con variaciones pe-
riddicas que semejan un seudotrémolo. Creen que existe un centro de
vocalizacion en la parte baja centroencefalica.

Launay y Paquier (1968) dan a conocer el caso de un nifio que, en el
espacio de dos afios, presento6 tres episodios de mutismo que duraron varios
meses. Todos los periodos de crisis coincidieron en la existencia de crisis
comiciales.

Quirds (1967) senala que la epilepsia puede manifestarse por afasia; vo-
calizaciones fuertes, prolongadas y destimbradas, y detenciones del habla.

En los nifios también observa estas alteraciones, pero solamente el 16%
de ellos presentaba antecedentes convulsivos. En cambio, el 11% de afasi-
cos infantiles presenta signos epilépticos claros.

Perrella y cols. (1968) encuentran, en la exploracion audiométrica de
175 sujetos epilépticos entre 16 y 47 afios, una sensibilidad auditiva mas
acusada en los tonos agudos, especialmente en el 8.000 c./s.

Huteau-Laureux (1968) sefiala el gran porcentaje de trastornos de es-
tructuracion espacial, dislexias y disortografias que encuentra en nifios epi-
1épticos.
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d) Herencia

Un hombre no debe desposarse con una mujer de fami-
lia epiléptica, porque esta enfermedad reaparece tres veces.

(Talmud de Babilonia, Yebamot, 64 b.)

La epilepsia genuina es hereditaria; la debida a lesiones cerebrales adquiri-
das se llama epilepsia sintomdtica, y no lo es. Los hijos de matrimonios en
los cuales uno de los padres es epiléptico son nuevamente epilépticos en un
11% de los casos (Lange). Debe anadirse que la mortalidad infantil es muy
elevada en estas familias y muchos de sus hijos mueren a consecuencia de
la enfermedad. Frecuentemente los hermanos de los epilépticos padecen asi-
mismo la enfermedad, 4,1%, y los gemelos univitelinos se conducen frente
a la epilepsia de un modo concordante; por el contrario, en los gemelos bivi-
telinos se da en la misma proporcion que entre hermanos. Lundborg ha de-
mostrado que la epilepsia que se acompaina de convulsiones mioclonicas se
transmite de una forma hereditaria recesiva simple. La epilepsia genuina
presenta ciertamente una transmision hereditaria mds complicada. Entre los
antecedentes familiares se encuentran convulsos, bebedores o sifiliticos.

e) Tratamiento

El tratamiento debe ser llevado a cabo durante muchos afios por el neurdlo-
go. Desde el punto de vista logopédico y de escolaridad Kerfriden y cols.
(1967) informan de los excelentes resultados obtenidos en una escuela espe-
cializada. La adhesividad, la amnesia y las alteraciones de caracter fueron
desapareciendo.

Mejora la lentitud en el hablar, la inteligencia y el aprendizaje escolar.
Este~ mejeras coinciden con la supresion de las hidantoinas. También noso-
tros tenemcs la impresion que el retraso intelectual, lingiiistico y escolar de
estos nifios esta ocasionado por un exceso de medicacion.

f) Epilépticos célebres

Casio.— Cayd al suelo en la Plaza Mayor, echando es-
pumarajos por la boca, y quedo sin habla.
Bruto.— Es muy posible. Padece de epilepsia.

(W. Shakespeare, Julio César, Act. I,
Esc. 2.%)

Se dice que muchos hombres célebres padecieron de crisis epilépticas; entre
ellos figuran Julio César, Britanico, Pedro el Grande, Luis XIII, Carlos V,
Alejandro Magno, Enrique III, Richelieu, Napoleén, Lord Byron, Dos-
toievski, Flaubert, Maupassant, Van Gogh, Paganini, Haendel, Pascal, Don
Enrique, rey de Portugal (1578), Cambises (530-532), rey de Persia, San Pa-
blo, Amenhotep IV, Pitdgoras, Mahoma, Louis XII de Francia, Berlioz,
Nietzsche.
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5. Trastornos motrices de origen cerebral en el adulto

El costado derecho de su cuerpo permanecia muerto.
No podia hablar; debido a la tremenda desgarradura de su
cuerpo, colgaba el labio oblicuamente. Y las palabras sélo

salian apagadas y balbuceantes de su boca.

(Stefan Zweig, Nuevos momentos este-
lares, Buenos Aires, Espasa Calpe, 1952:13.)

Las secuelas motrices de lesiones cerebrales no evolutivas en el adulto
difieren en gran parte de los problemas que presenta el paralitico cerebral.
Si bien la propia causa, generalmente ocasionada por un accidente vascular,
puede no ser evolutiva, no quiere esto decir que no se produzca una re-
produccion del proceso causal. Asi, pues, la situacién secuela se refiere
exclusivamente a la de la causa concreta responsable del cuadro neurologico
actual.

Si en cuanto a frecuencia el tanto por ciento mayor se refiere a los acci-
dentes vasculares encefdlicos, en cuanto a cuadro clinico la hemiplejia cons-
tituye el sindrome de preferencia. El accidente vascular o ictus puede ser de-
bido a una obturacién de la luz vascular o bien a una extravasacion hematica.

La isquemia cerebral provocada por una obturacién vascular acostum-
bra tener una manifestacion clinica menos brusca que el cuadro fulminante,
con pérdida de la conciencia, de la hemorragia cerebral. Si el responsable
de la obturacién vascular es el trombo, la isquemia cerebral se establece
poco a poco. Si la provoca la detencion de un émbolo, el cuadro clinico es
de aparicion mas aguda y acompanada de pérdida de la conciencia.

Clasicamente se describen tres frases o periodos que se suceden en el
curso de instauracion de una hemiplejia: la primera, o fase de coma, en la
que predomina el cuadro general y en la que el enfermo presenta una hipo-
tonia con abolicion de reflejos; una segunda fase, en la que la hipotonia
queda circunscrita en el lado hemipléjico, y la tercera fase, de instauracién
de la hemiplejia espastica.

A pesar de que habitualmente se habla de hemiplejia espastica para de-
signar la hemiplejia hipertonica del adulto, en realidad coexisten sintomas
de origen piramidal y extrapiramidal. Brock y Krieger (1966) prefieren lla-
mar a esta hemiplejia «corriente» hemiplejia piramidal-corticoextrapirami-
dal, término con el que consideran se expresa mejor el contenido fisiopato-
logico del proceso.

La localizacién mas frecuente de las lesiones es la cdpsula interna. Las
hemiplejias por lesion cortical acostumbran ser de aparicion lenta. Cuando
las lesiones asientan a nivel del tronco cerebral se presentan sindromes com-
plejos que se conocen con el nombre de hemiplejias alternas.

Los trastornos de la esfera del lenguaje de tipo afasico o apraxico seran
estudiados en el tomo VII. Nos limitaremos, pues, a describir aqui los pro-
blemas disartricos mas frecuentes en el hemipléjico. Como ya apuntabamos
al principio de este tomo, es cada vez mas dificil afirmar la existencia de
trastornos disdartricos puros en ¢él.
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El hemipléjico tiene dificultad para articular los fonemas, y su lengua
se mueve pesada y torpemente. La articulacién no es limpia; al contrario,
dificil, penosa y sorda. Poco a poco la articulacion mejora y la palabra se
restablece normalmente.

En el viejo hemipléjico, persiste una cierta dificultad para la articula-
cion. El puede sostener una conversacion, pero ciertos fonemas palatinos
son sordos y nasales. La articulacion se lleva a cabo con un esfuerzo cons-
tante y frecuentemente no vuelve mds a tener su claridad anterior.

Babinsky y Jarkonwski han descrito dos casos en los que se producian
movimientos involuntarios cuando el enfermo queria hablar. No se trataba
de una verdadera sincinesia, sino de un movimiento asociado a un esfuerzo
psiquico.

La destruccion unilateral de las vias piramidales no provoca ningun
trastorno en la movilidad de los pliegues vocales, porque es muy probable
que la corteza cerebral envie una inervacion bilateral a éstos.

No sucede lo mismo con el velo del paladar, y si hacemos pronunciar
/a/ a un hemipléjico veremos como el velo se desvia hacia el lado sano. Es
16gico pensar que si la inervacion del velo es bilateral, al menos esta mas
inervado el del lado opuesto que el del propio lado.

Pueden coexistir ligeras amnesias pasajeras al hablar y no al escribir,
como hemos observado un caso.

Practicamente todos los estudios del lenguaje en el hemipléjico se refie-
ren a la afasia. Boone (1959), en cambio, describe sus hallazgos en sujetos
hemipléjicos no afésicos. Sobre todo se centra en las diferencias que puede
haber entre las hemiplejias derechas y las izquierdas. Por de pronto, la di-
sartria era parecida en ambas. En cambio, la habilidad lingiiistica estaba
peor en los hemipléjicos derechos. La inteligencia no mostraba diferencia
entre los dos grupos. Parece haber més una dificultad intelectual que una
afasia receptiva.

Por el contrario, Karlin (1951) estudia las caracteristicas de 26 hemiplé-
jicos derechos con afasia o sin ella. En 20 existia afasia. L.a hemiplejia pre-
sentada subitamente afectaba menos al paciente en su aspecto de lenguaje
expresivo y receptivo. Los pacientes con afasia por trombosis tenian dificul-
tades predominantemente de tipo receptivo. Los sujetos con afasia obtenian
peor resultado en las pruebas manipulativas. Las dificultades auditivas son
iguales en los dos grupos y es posible que las hipoacusias se deban mas a
la edad que al dafno cerebral.

Ploger y cols. (1982) estudian a 100 ninos hemipléjicos mayores de 24
meses de edad. El 38 % de ellos presentaban dificultades en el habla. Este
porcentaje es menor de lo que figura en la literatura. Los hemipléjicos dere-
chos tenian mas problemas de lenguaje que los hemipléjicos izquierdos. Es-
tas dificultades son menos frecuentes en las lesiones cerebrales que ocurren
en la época perinatal.

También Endo y cols. (1986) informan de que las disartrias son mas fre-
cuentes y mas severas en las lesiones cerebrales izquierdas que en las del lado
derecho, y que la severidad de las mismas no tiene relacion con el tamano
de la lesion cerebral.

La reeducacion se hard llamando la atencion del paciente sobre el movi-
miento correcto de los érganos de la articulacion. Es mejor hacerlo median-
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te la vision refleja en el espejo bien iluminado. Se ayuda a los movimientos
mediante los dedos, un depresor de lengua o con las guialenguas. Colocar
una tira de papel himedo encima de la lengua para aumentar la sensacion
de sus movimientos. Asociar la ejecucion de ciertos fonemas con otros mo-
vimientos. Por ejemplo /p/ con el acto de escupir, /k/ con el de carraspear,
/b/ con el acto de fumar en pipa, /u/ con el mugido de la vaca, /n/ con
el acto de deglutir, etc.

a) Sindrome piramidal bilateral

En los casos graves de este sindrome el enfermo no puede articular ninguna
consonante, ni apenas las vocales. Solo emite un cierto nimero de sonidos
que corresponden al numero de silabas (Gutzmann, 1912).

A la laringoscopia, si la enfermedad no es muy grave, no se observa
ninguna alteracion en los movimientos laringeos porque los musculos voca-
les reciben una inervacidén auténoma desde los centros bulbares. En los ca-
sos extremos todos los musculos de la laringe estdn inertes, en posicion
cadavérica tanto en la respiracion como en los intentos de fonacion (Gutz-
mann, Bela, Freystadtl).

El velo del paladar queda inmovil; no obstante, se contrae en los movi-
mientos reflejos como la deglucién y al reir. La lengua queda quieta en el
suelo de la boca, pero no hay atrofia ni fibrilacién. El enfermo no puede
servirse de ella, ni para deglutir, por lo que la saliva se escapa por las comi-
suras labiales. Los labios parecen completamente paralizados durante la fo-
nacién; en cambio se mueven en las funciones involuntarias como al reir.

El enfermo est4 irritable, rie y a menudo grita por una pequefia provo-
cacion. Estas manifestaciones son rapidas, explosivas y ruidosas. El estado
mental acostumbra estar intacto.

b) Sindrome seudobulbar encefalico

Es el sindrome de disturbios motores bilaterales del territorio de los pares
craneales, ocasionado por patologia de la neurona motora superior. Se la
llama también pardlisis suprabulbar.

Es bastante raro, porque requiere que existan lesiones en ambos hemis-
ferios. Puede darse en el recién nacido, etiquetdndose de congénito. Pero
mas a menudo se observa en los ancianos que después de un ictus hacen otro
en el lado opuesto. La etiologia mas frecuente es la arteriosclerosis.

Si se presenta en una sola hemiplejia se cree que hay una lesion en el
cuerpo calloso (Brissaud, 1894) que suprime las conexiones interhemisféri-
cas, o bien que un ictus anterior en el lado opuesto ha pasado inadvertido.
Hay dos signos principales: la disartria lingual y la hiperrinofonia. La cara
del enfermo es inexpresiva, sin arrugas, la boca entreabierta con sialorrea.
La masticacién y la deglucion estan muy dificultadas o totalmente abolidas.
En este caso el enfermo debe ser alimentado con sonda. El velo del paladar
pende inmévil, al menos a la fonacion, pues algunas raras veces el reflejo
de contraccion del velo al tacto esta conservado. Los labios se mueven con
dificultad, no se puede soplar ni silbar y la saliva escapa por la comisura
labial.

En los casos peores la lengua esta inmovil, flaccida y atrofiada, fijada
en la arcada dentaria inferior. La movilidad de los repliegues vocales esta
mejor conservada.
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Estos sintomas hacen pensar en lesiones de los nucleos bulbares (en rea-
lidad la lesion estd por encima), pero en €stos no se presentan la risa y el
llanto espasmdédico inmotivado. Lo mas llamativo de estos enfermos es la
triada de alteraciones en la voz, en la deglucion y en la mimica.

Las causas mas frecuentes son la desintegracién lacunar del parén-
quima cerebral (P. Marie) o cerebrosclerosis; la esclerosis en placas; encefalitis
cronicas y las secuelas de agresiones cerebrales difusas. La sifilis cerebral cuen-
ta poco en la actualidad.

En los dias que siguen al accidente apopléjico el enfermo esta frecuente-
mente afono o con la voz débil y sorda y sélo puede emitir sonidos inarticula-
dos o incomprensibles, comparables a un gruiido.

Posteriormente, o en los casos menos acentuados, la voz es monotona,
arrastrada, apagada y nasalizada. Las vocales son pronunciadas bastante satis-
factoriamente; pero las labiales, dentales y linguales son defectuosas; las gutu-
rales son mal articuladas y la /g/ es imposible. En casos mas graves el paciente
s6lo pronuncia unas pocas silabas, otros solo dicen si o no, y, en fin, en un
caso el enfermo solo era capaz de decir /a/ y aun con mucho esfuerzo.

En resumen, estos enfermos no son afésicos; son disartricos o anartricos
que no pueden pronunciar las palabras que desean decir. El esfuerzo continua-
do es imposible y el fin de las frases es frecuentemente incomprensible. La es-
piracion es corta; la frase, entrecortada: 1a voz sale a sacudidas semiexplosivas.

Durante los intentos de hablar, el enfermo no separa los dientes, ni abre
apenas la boca y habla sin mover los labios, 1o que ha hecho decir a Levy:
Estd como un individuo sometido a un intenso frio exterior.

En algunos casos las contracciones clonicas de los labios y del maxilar in-
ferior vienen a estorbar la emision de la palabra, que resulta entonces trémula.
En ocasiones el espasmo de la musculatura fonatoria y asociada es tal, que cul-
mina en una rigidez que bioquea Ia expresion oral, Es la anartria espasmoddica
o hipertonica, descrita por Claude y Alajouanine. Otras veces la voz es muy
débil y llega a la afonia en el curso de una frase prolongada. Es la afonia seu-
domiasténica de Thurel.

También es caracteristica de estos enfermos la palilalia (Souquer) o la
ecolalia (Brissaud, 1894), caracterizadas por la repeticion espontanea de unas
pocas palabras del final de la frase. En ocasiones estas repeticiones se alargan
tanto, que acaban el aire espiratorio. Asi, los labios continuan moviéndose sir.
que se oiga ningun sonido perceptible (disneumia, palilalia dfona). La palilalia
es totalmente involuntaria y no se cura ni espontdneamente ni por reeducacior:.
La palilalia traduce una de las caracteristicas fisiopatoldgicas del sindrome seu-
dobulbar, cual es la perseveracion auromadtica de un acto reflejo o voluntaric
(Thurel).

La lengua presenta fibrilaciones. El paciente se atraganta con facilidad.
Hay escape nasal de liquidos al beber, e incluso comida. Llama la atencion la
falta de expresion facial e incontinencia emocionai. El enfermo no puede so-
plar, chupar, besar, o hinchar las mejillas. Al querer mover la lengua lateral-
mente, gira la cabeza.

Los reflejos tendinosos son muy vivos, incluso el nauseoso, a pesar de que
el enfermo acostumbra a estar inmovil y rigido. El mutismo es frecuente.

La laringoscopia indirecta es dificil de practicar. Cuando se consigue, se
observa la movilidad gldtica en la tos pero no en los intentos de hablar. Hay
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temblor de la mano al escribir pero no en el reposo. La inteligencia y la memo-
ria son normales y se expresa bien por escrito.

Moore, F., Hudson-Smith y Manning (1957) presentan el caso de una nifia
de 8 afos de edad afecta de agenesia congénita suprabulbar, cuya unica mani-
festacion era una paralisis del velo palatino con la consecuente hiperrinolalia.

Clasificacion de las disartrias

Diagndstico Etiologias posibles Tipo Localizacion

Lesion en la segunda

Paralisis Secuela de infeccidn virica. neurona motora de los V,
bulbar Poliomielitis. Tumor. Flaccida VII, X, X1y XII pares
Miastenia craneales

Hemorragia. Trombosis. Lesion bilateral de la
Paralisis Tumor. Trauma. Encefalitis. Espastica primera neurona motora
pseudobulbar Esclerosis multiple Combinacion de lesion

piramidal y extrapiramidal

Esclerosis Mixta Degeneracion progresiva
lateral Desconocida flaccido- de la primera y segunda
amiotrofica -espastica neurona motora

Tumor. Degeneracion
progresiva. Trauma.

Cerebelosa Esclerosis multiple. Téxico. Ataxia Lesion en el cerebelo
Enfermedad vascular.

Parkinson Degeneracion de las células Hipocinesia
nerviosas. Arteriosclerosis.

Microtraumatismos Hipercinesia Lesion en el sistema
Distonia cerebrales. lenta extrapiramidal
Toxicos.
Corea Hipercinesia
rapida

Segun Garde, la voz es infantil, llorosa, de débii intensidad (menos de
30 dB.) y sin mordiente. Varia poco en tonalidades (4 tonos). El paciente no
puede emitir un sonido en un tono dado y no puede mantener una frecuencia.

Caraceni y Zibordi (1965) demuestran una disociacion electromiografica
entre la actividad voluntaria y la refleja en los musculos laringeos de estos en-
fermos.

A veces el diagnostico diferencial no es facil. Hay que hacer la distincion
entre la paralisis suprabulbar, la pardlisis bulbar progresiva y la disartria extra-
piramidal. En la paralisis bulbar los bordes de la lengua estan atroficos y se
observa un temblor muscular. Este temblor se manifiesta mas si se raspa la len-
gua varias veces con un depresor lingual.
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Para comprobar el estado del velo, Seeman (1964) hace la maniobra si-
guiente: Coloca el dedo por detras del velo; al provocar la nausea determina
el grado de pardlisis o de paresia del musculo.

Cuando se le afiade una afasia, el prondstico es mucho peor.

¢) Sindromes bulbares posteriores

En la mitad posterior o retroolivar del bulbo se encuentran: el haz sensitivo,
las fibras simpaticas de la formacion reticular, el pedinculo cerebeloso inferior
y los nucleos de origen de los cinco ultimos pares craneales. Segtn el capricho
de la localizacion de la lesion, se produce una serie de sindromes distintos:

1. Sindrome de Avellis (1891).

Consiste en la pardlisis directa de un pliegue vocal y de la mitad direc-
ta del velo del paladar.

2. Sindrome de Schmidt (1892).

Formado por la paralisis de un pliegue vocal, de la mitad del velo del
paladar y del esternocleidomastoideo y espinal del mismo lado.

3. Sindrome de Jackson (1886).

Es el sindrome de Schmidt asociado a la paralisis del hipogloso del mis-
mo lado.

4. Sindrome de Babinski-Nageotte (1902).

Fig. 17.— Seccion transversal del bulbo raquideo. En gris la zona lesionada en el sindrome
de Wallenberg. 1. Oliva inferior. 2. Nucleo ambiguo. 3. Cuerpo restiforme. 4. N. acustico.
5. N. vestibular descendente. 6. N. solitario del vago. 7. N. dorsal del vago. 8. N. hipogloso.
9. Cuarto ventriculo. Los sintomas son producidos: taquicardia en 10; hipoanestesia de farin-
ge, laringe y paralisis del velo del paladar en 11; nistagmus y vértigo, en 12; sindrome de
Horner e hipohidrosis en 13, y paralisis del recurrente y disfagia en 14. (Segun Zippel.)
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Consiste en la hemiplejia y hemianestesia cruzada, hemiasinergia y late-
ropulsion directas, ptosis ligera, miosis y enoftalmia directas.

5. Sindrome de Wallenberg (1901).

El sindrome consiste en vértigo, disfagia, disfonia y diplopia. En la ex-
piracion se oye una palabra arrastrada. El examen muestra una paralisis
unilateral del musculo vocal, con acumulacién de saliva en el seno pirifor-
me, paralisis velopalatina, reflejo de nausea abolido, nistagmus espontdneo
de tercer grado, sindrome de Horner, todo ello con audicion normal. La ve-
locidad de sedimentacion globular esta ligeramente acelerada. El sindrome
no es influido por los tratamientos instituidos.

Zippel (1961) describe un caso de sindrome de Wallenberg producido
por una infeccién gripal tipo A. Este virus produce lesiones en una zona del
bulbo medular que afecta los nucleos dorsal y solitario del neumogastrico,
trigémino, nucleo ambiguo y nicleo vestibular.

Maurer (1960) describe otro caso de este sindrome.

6. Sindrome de Cestan-Chenais (1903).

Es la asociacion de los sindromes de Avellis y de Babinski-Nageotte.

La disartria cerebelosa hereditaria (Petersen y cols., 1974) se inicia con
retardo en la presentacion del habla, coloboma en la retina y ataxia.

Mavlov y Kehaiov (1969) publican 6 casos de pseudoesclerosis cerebelo-
sa con temblor masivo en los movimientos voluntarios, palabra escandida
y explosiva, fonacion irregular al mantener una vocal, con aumentos por sa-
cudidas de intensidad y frecuencia. Por el contrario, por estroboscopia se
observa una ondulacién de los pliegues regular, ritmica y sincrénica. De
todo ello, los autores creen que la palabra escandida e irregular se debe a
la columna de aire, por ataxia de la musculatura respiratoria.

d) Lesiones del tronco cerebral

1.° Lesiones pedunculares

No es excepcional ver asociados a los sintomas pedunculares una disartria
importante, con farfulleo en las palabras dificiles o en la elocucion rapida.
Esta disartria ha sido estudiada por Mayor, Leyden y Astros. Segun Pierre
Marie y Foix esta disartria es andloga a la paralisis general.

En la opinion de Astros, las logopatias son bien acusadas aunque la le-
sidn sea unilateral; la articulacion estd grandemente perturbada y llega a ser
un farfulleo ininteligible. Debemos notar que estos trastornos no se produ-
cen en el sindrome cerebelopiramidal. En la polioencefalitis superior, Guillain
y Alajouanine han descrito una palabra tartamudeante e incomprensible.

Las lesiones pedunculares producen los sindromes de Weber, Benedikt,
Claude y Foville superior, mezclas variables de lesiones en el nervio motor
ocular y en las vias sensitivas y piramidales.

2.°  Lesiones protuberanciales

Las logopatias no son raras. Guillain y Alajouanine opinan que son debidas
a lesiones bilaterales. Ademas, algunas de estas disartrias tienen relacion
con trastornos cerebelosos.

Las disartrias se explican, en esta regidn, por una lesion en las vias mo-
toras originada en el cortex. Raymond y Artaud han descrito tres casos de
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reblandecimiento de la protuberancia con disartria y parélisis de la lengua
en los cuales las lesiones ocupaban la parte posterior e interna de las pirdmi-
des motrices.

Lassman y Arjona (1967) informan de 27 casos de glioma pontino que,
ademas de cefalea, pardlisis de nervios craneales, nistagmus y ataxia, pre-
sentaban disartria que hacia incoherente el habla. El reblandecimiento para-
medio de la protuberancia provoca una hemiplejia, frecuentemente asocia-
da a ligeros trastornos de la palabra (Halipre).

Ademas se producen el sindrome de Millar-Gubler (paralisis del nervio
facial con hemiplejia del lado opuesto), el de Foville inferior (paralisis fa-
cial, paralisis oculdgira, hemiplejia cruzada), el de Raymond-Cestan (hemi-
plejia cruzada ligera, temblor, movimientos coreoatetdsicos, asinergia cere-
belosa, incoordinacion, trastorno de la sensibilidad, parélisis oculdgira).

El reblandecimiento doble paramedio determina una parélisis seudo-
bulbar protuberancial, provoca trastornos de la palabra de varias intensida-
des, desde la ligera disartria hasta la anartria total con voz sin entonacidén
y mala utilizacion del aire espirado (Guillain y Alajouanine). Pueden existir
formas puras con disartria y disfagia aisladas.

3.° Mioclonia faringolaringea

Esta afeccion es una discinesia de la encrucijada faringolaringea. Fue des-
crita por Politzer en 1862. Spencer la llamé nistagmus del velo.

Consiste en sacudidas ritmicas ininterrumpidas del velo del paladar. Se
acompafia de sacudidas transversales de los pilares y de la pared lateral fa-
ringea y a veces de la musculatura laringea. Son siempre bilaterales, aunque
pueden predominar en un lado. Estas contracciones oscilan alrededor de
100 por minuto, de una manera regular y de una frecuencia igual. La aneste-
sia general no las modifica. A veces pueden producir zumbidos de oido pul-
satiles y sincrénicos (Lupascou, 1975; Bobrovnikova, 1974).

La voz tiene un temblor especial, el habla se hace mas lenta y con cam-
bios en el timbre.

A veces la enfermedad empieza por un ictus y el temblor se hace irrever-
sible.

La mayoria de veces es producido por una arteriosclerosis banal.

Las lesiones responsables se limitan a un territorio triangular, cuya base
va del nucleo rojo a la oliva bulbar y cuyo vértice llega al nucleo dentado,
centro lateral del cerebelo. Los dos lados corresponden a las fibras olivo-
dentadas y al pedunculo cerebeloso superior. Engloba en €l el fasciculo cen-
tral de la calota. Es el llamado tridngulo de las mioclonias, de Guillain-
Moliaret.

Collet (1894) cita este nistagmus producido por esclerosis del cerebelo.
Kohler (1891) por quiste hidatidico, y Spencer (1886) por tumor cerebeloso.

En la clinica dental de la Universidad de Chicago se ven muchos casos
de mioclonia del velo.

Dordain y cols. (1975) publican sus observaciones sobre tres casos de
mioclonias. La palabra es lenta e intermitente, interrumpida por frecuentes
contracturas de la lengua y de la faringe. La voz es a sacudidas, monocorde,
explosiva, nasal. Antes -de hablar el paciente se concentra, luego, después
de las primeras silabas, la palabra se precipita y se hace incomprensible. El
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intento de hablar provoca salvas de mioclonia en la lengua y en los musculos
peribucales. Las silabas se repiten y puede confundirse con la tartamudez.
Pero en ésta la repeticidn se produce siempre en la primera silaba, mientras
que en la mioclonia puede darse en medio de la palabra. La precipita-
cién que se presenta aqui la hace distinguir de la palabra cerebelosa.

Las consonantes sonoras a veces se ensordecen. En ocasiones la articu-
lacidén se hace correcta durante un rato.

Fitzgerald (1984) refiere que observa variaciones en la impedancia tim-
panica sincrdnica con las contracciones del velo.

4.°  Mutismo acinético (Cairns, 1941)

Se llama mutismo acinético el estado patoldgico producido por lesiones bi-
laterales multiples de los pedunculos cerebrales y de la region subtaldmica,
que afectan principalmente a la region periacueducto del mesocéfalo y a los
nucleos de la base, al hipotdlamo, perturbando estas lesiones el funciona-
miento del sistema reticular activador ascendente.

El cuadro clinico se caracteriza por la supresidon de cualquier tentativa
de expresidon verbal, a la ausencia de respuesta a los estimulos sensitivos,
sensoriales o emocionales. El enfermo permanece indiferente, inerte y con
los ojos abiertos.

Barraquer y cols. (1968) presentan un caso de inicio con disartria y ter-
mina con mutismo aquinético y muerte. El enfermo tenia que expresarse
por seiias. El reblandecimiento neuroldgico se extendia al talamo, pedincu-
los y puente.

Se le puede asociar a otros sintomas neurologicos. Asi, es frecuente la
afectacion del tercer par craneal.

La causa puede ser la trombosis del tronco basilar cerca de su bifurca-
ciéon anterior.

La muerte de-estos pacientes es lo habitual. En los casos que evolucio-
nan favorablemente la recuperacion empieza por reacciones emocionales a
diversos estimulos, aparecen los movimientos oculares, al principio lentos
y con paros frecuentes; no obstante, la cara queda impasible, cada movi-
miento se realiza con lentitud. Mds adelante se emite algun sonido ante los
estimulos; esta respuesta es lenta e incompleta tanto verbal como gestual-
mente; por el contrario, la comprension es buena. Luego aparecen las repe-
ticiones de las palabras oidas y la realizacion de érdenes sencillas. Lo mas
peculiar de todos los movimientos que van apareciendo es su extrema lenti-
tud. El retorno del habla es precedido por la actividad gestual, si bien ésta
se caracteriza por su extrema lentitud.

5.°  Mutismo postcontusional (Luria)

Los caracteres mds frecuentes de este mutismo son la consecuencia de un
estado de coma de entre uno y tres meses de duracion, trastornos vegetati-
vOSs, una recuperacion progresiva, signos de irritacion piramidal pronta-
mente regresivos, recuperacion de las posibilidades gestuales.

En el aspecto fonidtrico se observa ausencia total de la emisién vocal
y ausencia del deseo de comunicarse, pero no en forma de rechazo, sino mas
bien en forma de olvido. Estos pacientes se hacen comprender por la mimica,
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a veces muy expresiva. Son cooperadores pero facilmente fatigables. Son
capaces de manifestaciones emocionales.

Llama la atencion la disociacién entre la recuperacion motora y el mu-
tismo absoluto. En los casos favorables, al cabo de dos o tres meses reapare-
ce lentamente el habla hasta hacerse totalmente normal.

No presentan sintomas afdsicos de ningun orden como agramatismo,
disintaxia, parafasia, ni disociacién automatico-voluntaria, ni trastornos en
la lectura y la escritura, ni desintegracion fonética, ni apraxia orofacial.

e) Sindrome talamico

Existen varias formas clinicas. Schuster (1937) describe el tipo de demencia
talamica.

Este estado se caracteriza, tras un comienzo brusco, a veces con coma
seguido de confusion mental mas o menos duradera, por una apatia e iner-
cia con reduccion evidente de actividad motora y sobre todo lingtiistica. Sin
embargo, no hay apraxia ni afasia.

Pueden existir periodos de agitacion, con falta absoluta de atencién y
pérdida de la memoria. Esta alteracion amnésica afecta sobre todo al perio-
do posterior al ictus. El enfermo olvida inmediatamente lo que acaba de oir,
leer o ver. De aqui la desorientacion temporospacial. Existe también una re-
memoracion dificil de la época anterior al ictus.

Anatomicamente se observan lesiones bilaterales que afectan preferen-
temente a los nucleos dorsomedianos con proyeccion frontal, pero que pue-
den predominar en las formaciones intraliminares con proyeccion difusa.
Pueden ser producidas por trombosis en la bifurcacion del tronco basilar.

f) Agenesia del cuerpo calloso

Esta ausencia congénita de formacion del cuerpo calloso esta producida por
la detencién localizada del desarrollo neural.

Sus sintomas son dificultades en la coordinacién visomotora, ligero re-
traso mental y torpeza. Sobre todo en las actividades bimanuales las reac-
ciones son mas lentas, con tendencias perseverativas.

Este estado patoldgico es muy interesante, pues permite estudiar las
funciones de cada hemisferio, las coordinaciones y la predominancia. Ferris
y cols. piensan que en esta situacion cada hemisferio llega a alcanzar un alto
nivel funcional. La duplicacion de funciones en cada hemisferio compensa
la deficiencia global.

En ocasiones puede acompaiarse de hidrocefalia, retraso en la com-
prension y produccion del habla, ecolalia, palabras telescopadas, etc.

El diagnodstico puede hacerse con el scanner y la neumoencefalografia.

La educacion sera al principio con frases de sélo dos palabras y hacien-
do trabajar las dos manos.

g) Paradlisis supranuclear progresiva

Constituye el sindrome de Steele-Olszewski-Richardson. Acostumbra a em-
pezar con disartria, bradicinesia, disfagia, aberturas palpebrales muy exage-
radas, frente arrugada, sonrisa de mdscara, rigidez cervical, acinesia, inteli-
gencia normal, codo con rueda dentada, festinacion; no hay temblor, lo que
le distingue del parkinsonismo, la escritura se realiza con letras muy peque-
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nas, la movilidad de la lengua es correcta aunque lenta, los reflejos faringo-
laringeos estan conservados, los reflejos tendinosos son normales.

La electromiografia revela perturbaciones en la inervacion periférica.
El EEG es normal.

En la esfera de la palabra se puede observar rigidez en los labios y len-
gua, la respiracion es correcta, disartria, telescopia de palabras o silabas,
sustitucion de la expresion por un sonido laringeo no modulado. Hay cier-
tos casos en que la inteligibilidad es total. Una caracteristica contraria al
parkinsonismo es que las palabras al final de las frases estdn mejor articula-
das. Hacen pausas en lugares donde no corresponde.

La lectura es mejor, pero con los acentos desplazados y pausas inco-
rrectas.

Cantando, la articulacién mejora. También es mejor la respiracion de
palabras incluso de frases.

El tratamiento con 3 g. diarios de I-dopa mejora poco a estos pacientes.

h) Lesiones extrapiramidales

Estas lesiones pueden ser producidas por procesos infecciosos, vasculares,
tumorales, toxicos, Lombi (1976), traumaticos o heredodegenerativos.

Clinicamente se manifiestan por fenomenos hiperténicos que pueden a
su vez ser hipocinéticos o hipercinéticos. La cara es rigida, amimica, cuerpo
rigido, movimientos coreicos, atetdsicos, balismo, espasmos, cefaleas inten-
sas, etc.

La disartria extrapiramidal ha sido estudiada electromiograficamente
por Santoni y cols. (1985), quienes encuentran en los musculos de la articu-
lacion alteraciones importantes en el tono de base y una falta de sincroniza-
cién entre la fonacién y el aumento de actividad muscular.

El sindrome de Shy-Drager (1960) consiste en la presentacion de tras-
tornos extrapiramidales junto con hipotension ortostatica, incontinencia fe-
cal y urinaria, impotencia sexual e hipohidrosis. Generalmente, se presenta
hacia los cuarenta afios, algo mds frecuentemente en el sexo masculino, es
progresivo y va afectando a los sistemas piramidal y cerebeloso, observan-
dose disartria, dificultades en la marcha, astenia, temblor en las piernas y
disfagia.

Las enfermedades de Parkinson, de Wilson, etc. se describen mas mi-
nuciosamente en otros apartados.

6. Encefalopatias evolutivas del adulto

Hay una gran variedad de enfermedades degenerativas del sistema nervioso
que presentan en el curso de su evolucion trastornos del habla. La velocidad
de progresion puede ser la deteriorizacion lenta, con fases bruscas o sin
ellas, de agravacion y las enfermedades que cursan a brotes. La etiologia
de la mayor parte de este tipo de enfermedades permanece desconocida, por
lo que no existe propiamente un tratamiento causal.

Nos limitaremos a sefialar las mas frecuentes, remitiendo al lector,
como en el caso de las encefalopatias infantiles, a los tratados cldsicos de
Neurologia para un conocimiento extensivo de este tipo de enfermedades.
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a) Enfermedades endogenoconstitucionales

1.° Enfermedad de Parkinson.—Consiste en la aparicion de una atrofia
progresiva de los nucleos de la base y en la sustancia negra peduncular. Pro-
piamente el sindrome parkinsoniano es producido por la desconexion del
pallidum con el neoestriado. Wilson (1924) demuestra que la destrucciéon
del cuerpo estriado conduce al desarrollo de la enfermedad. Forma el
0,72% de enfermos vistos en un servicio de Neurologia (Oliveras, 1968). La
causa productora de la enfermedad permanece desconocida. No obstante,
se han descrito casos secundarios a arteriosclerosis, a intoxicaciones, a ence-
falitis viricas, etc.

Clinicamente se caracteriza por tener dos tipos de manifestaciones mo-
trices: la hipertonia rigida, acompanada de hipocinesia e hipomimia, y el
temblor de reposo. Ambos tipos de sintomas no se dan en la misma propor-
cion, y el predominio de uno u otro depende de cada caso. La enfermedad
es progresiva, aunque puede presentar detenciones y aun ligeras mejorias.

En la enfermedad de Parkinson, o pardlisis agitante, la palabra es lenta,
débil, parsimoniosa y sobre todo mondtona. Segin Raymond, esta monoto-
nia es la caracteristica primordial de la disartria parkinsoniana. Brissaud
(1894) afirma que estos enfermos han perdido la cancion del lenguaje. Pe-
dro Pons dice que son mas disprosddicos que disartricos. La voz es trémula,
entrecortada de paros, probablemente por la tremulacion de los musculos
vocales, su rigidez o su paresia (Lewy). En algunos casos en medio de la len-
titud del discurso surge una frase precipitada, que Claude llama taquifemia
paroxistica.

En los parkinsonianos no hay una verdadera disartria; las silabas son
bien articuladas y ligadas entre ellas sin defecto; el parkinsoniano da la im-
presion de medir el valor de las palabras que va a pronunciar: entre la pre-
gunta y la respuesta siempre hay un retardo mas o menos apreciable.

Segun los sujetos, la intensidad de la voz varia, pero en conjunto ésta
es débil; el enfermo susurra mas que habla, pero cuando se le ordena puede
hablar en voz alta.

Existe la afonia en grado variable. En ciertos enfermos, sobre todo en
jovenes, la voz es grave; el registro, limitado, y la modulaciéon vocal, casi
imposible.

Se puede constatar como fendmeno caracteristico un agujero en la frase
y una afonia progresiva completa: dos manifestaciones fonatorias que refle-
jan el desequilibrio del tono muscular. En el primer caso el enfermo comien-
za una frase y bruscamente sin ninguna causa aparente se para, aun en me-
dio de una palabra; después de un rato mas o menos largo la voz vuelve y
la frase se acaba. En el segundo caso la intensidad de voz va disminuyendo
gradualmente hasta llegar a la afonia completa.

Senalamos, ademas, los tics fonéticos parecidos a ladridos o ruidos la-
ringeos coincidiendo con las contracciones mioclonicas del diafragma, pero
cuyo mecanismo exacto todavia no estd bien estudiado.

Tanto Schiff como Labarraque, que han hecho estudios extensos en es-
te campo, han encontrado en los parkinsonianos arteriopdticos una hiperto-
nia muscular que lleva consigo una gran variacién en el modo de la articula-
cion, de donde se distinguen diversos timbres vocales, ahora velados, ahora
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nasales, etc., mientras que en los encefaliticos, a causa de su hipertonia
muscular lingual, la voz es mondétona, uniformemente destimbrada, mono-
corde y nasalizada.

La cara estd rigida, inexpresiva, como de mdscara. En ocasiones el en-
fermo si estd de pie no puede hablar, y si, en cambio, si esta echado, disfasia
ortostatica. Quiza seria explicable, segun Worster-Drought (1964), por la
salivacion excesiva.

Hay rigidez muscular en todo el cuerpo. Existe un temblor caracteristi-
co que empieza por las manos. La inteligencia, sensibilidad y reflejos son
normales. Hay sialorrea y lagrimeo. Para Terracol (1959) los caracteres do-
minantes son la monotonia, la tonalidad aguda, la intensidad débil, débito
rapido, el bloqueo y la rareza de conversacion. En verdad lo mas manifiesto
son los trastornos de elocucion, especialmente la palilalia (Sonques) o la ta-
quifemia paroxistica (Claude) y la festinacion de Brissaud (1894), aislados
0 asociados.

En la laringoscopia se encuentra una dificultad en la aduccién de los
pliegues vocales y la imposibilidad de mantener esta aduccion. Rosenberg
(1892) ha observado la contraccion longitudinal rigida de los dos pliegues
vocales. Holm encuentra también la imposibilidad de la aduccion.

Hirose (1986) encuentra por fotoglotografia que la obertura glotica es
irregular, escasa y disritmica.

A veces el enfermo se refugia en un mutismo. Otras veces responde al
interrogatorio con la primera silaba de la respuesta, luego va repitiendo esta
silaba (palilalia) con intensidad decreciente y acaba bruscamente o termina
la frase con una rapidez extrema. Otros enfermos repiten toda la frase.
Critchley (1960) informa acerca de un enfermo que repite la ultima silaba
de la frase 15 veces seguidas.

Se llama taquifemia cuando la velocidad de la frase se vuelve cada vez
mas rapida hasta terminar de una manera incomprensible, mientras que la
intensidad disminuye.

A veces los enfermos cambian silabas y aun palabras.

La lectura de las primeras lineas es bastante correcta. Los trastornos
aparecen con la fatiga. Estos trastornos se producen en contra de la volun-
tad del enfermo. Después de un bloqueo un enfermo dice: Esto no queria
salir. El canto hace desaparecer las alteraciones.

Las preguntas sencillas obtienen una respuesta mas rapida y correcta
que las respuestas que requieren mas reflexion. El ensordecimiento hace au-
mentar la intensidad de la voz.

Los labios presentan un temblor ligero, asi como la mandibula. Algu-
nos sienten dificultad en abrir la boca. La lengua tiembla frecuentemente.
[a protraccion de la misma los acentua. El velo no se eleva totalmente y
causa rinolalia.

En los intentos de aduccion de los musculos vocales se produce una se-
rie de tentativas cuya amplitud cada vez es mayor hasta que llegan a ponerse
en contacto. Parece que es un fenomeno andlogo al de la «rueda dentada».
Bruns, Buzzard y Rouvillois han visto la existencia de un sindrome labioglo-
solaringeo.

En un estudio de Canter (1965) se observa que el enfermo parkinsonia-
no es inhabil en los movimientos rapidos, apicolinguales, labiales y de la
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base de la lengua. El impedimento de la punta de la lengua es mayor que
el de los labios. Existe incoordinacién en la fonacidn y la articulacion y la
diadococinesia es dificil. También Kim (1979) acusa a la deficiente fuerza,
velocidad, extension vocal y ritmo de los drganos de la articulacidn, pero
en cambio el mecanismo velopalatino no esta afectado.

Hanson y cols. (1984) opinan que las alteraciones fonatorias de estos
enfermos se deben a la rigidez de los musculos laringeos y estan relaciona-
dos asimismo con los estados musculares del tronco y de los miembros.

En estudios electromiograficos de Kleu y Sram (1969), realizados en siete
pacientes, no se encuentran diferencias en la actividad muscular en la inspi-
racion y espiracion. Solo estaba reducido el maximo tiempo de fonacion.
La triada tipica estd formada por la acinesia, la hipertonia y el temblor. Es-
tos tres elementos pueden variar en la intensidad de su presentacion. El mds
benigno es el temblor. La acinesia y la hipertonia trastornan mucho el
lenguaje.

Bouchet y Pialoux (1954) han estudiado los trazados oscilograficos de
la palabra de estos enfermos.

La rehabilitacion logopédica no obtiene, por ahora, grandes éxitos en
la enfermedad de Parkinson. El enfermo sufre de una gran fatigabilidad
nerviosa y los ejercicios logopédicos le cansan mas que le ayudan. No obs-
tante, las sesiones de rehabilitacion pueden ser de gran efecto psicoldgico
para el paciente.

En 1955 Guiot y Brions proponen la coagulacion estereotactica del
globo palido para mejorar los movimientos anormales. Luchsinger y cols.
(1966) encuentran con esta operacion una mejoria de la melodia del lengua-
je; por el contrario, las curvas de intensidad sonora se van deteriorando, po-
siblemente por afectacion de los movimientos respiratorios.

Chescotta y cols. (1965) informan de un 90% de buenos resultados con
esta operacion. Alrededor de un 10% quedaron afasicos temporalmente y
s6lo en un 1% persistio la falta de lenguaje. Esta complicacion no esta en
relacion con el lado operado, sea dominante o no.

Para los casos en que el paciente tiene dificultades para hacerse com-
prender motivadas por la poca intensidad vocal, Greene y Watson (1968)
constituyen un amplificador que no requiere el uso de las manos y cuya uti-
lizacion, por tanto, no esta afectada por el temblor.

2.°  Siringobulbia.—Responde a este nombre la localizacién bulbar de la
displasia medular conocida con el nombre de siringomielia. Aparecen, tanto
en medula como en bulbo, o solamente en éste, unas cavidades centrales
acompanadas de proliferacion espongiobldstica. A pesar de que a veces el
inicio del cuadro clinico puede ligarse a traumatismos, procesos infecciosos,
etc., se considera actualmente que constituye una entidad clinica propia li-
gada a factores endogenoconstitucionales. Los agentes externos actuarian
solamente como desencadenantes o a lo sumo como factores coadyuvantes.

Se caracteriza clinicamente por cursar a brotes con periodos de regre-
sion en los espacios interbrotales. Su sintomatologia puede agruparse en
tres tipos de trastornos: a) Trastornos sensitivos, del tipo de dolores neural-
gicos acompanados de anestesia al dolor y a la temperatura con conserva-
cion de las sensibilidades tactil y profunda (disociacion siringomiélica). Son
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frecuentes los trastornos de esfinteres y la disminucién de la libido. b) Tras-
tornos motores del tipo de las paralisis periféricas (de los nucleos correspon-
dientes de la zona de las cavidades) y de tipo piramidoextrapiramidal (por
debajo de estos nucleos). ¢) Trastornos troficos, mas acusados en manos y
pies. .. : 9l

Aunque la siringobulbia puede presentarse como localizacion aislada,
se acompana generalmente de siringomielia cervical. La localizacion exclu-
sivamente bulbar es de aparicion brusca; cuando se acompafia de siringo-
mielia el comienzo clinico de la enfermedad es torpido.

El sindrome sensitivo se caracteriza por neuralgias de trigémino con di-
sociacion siringomiélica, acompanado de trastornos del gusto y en algun
caso alteraciones olfatorias. La anestesia laringea comporta dificultades en
la deglucion y la pérdida de los reflejos faringeos.

Las paralisis faciales, velopalatinas, faringea y la del recurrente consti-
tuyen las manifestaciones motrices mas aparentes. El trastorno motriz acos-
tumbra ser en un principio unilateral.

Estas afecciones producen alteraciones en el habla. La via auditiva estu-
diada con potenciales evocados se ha mostrado normal (Cocchini y cols.,
1892).

Son muy frecuentes los trastornos vegetativos caracterizados principal-
mente por alteraciones cardiacas (que llegan a veces al colapso), alteracio-
nes respiratorias, crisis de hipo, etc.

Segun la evolucidn del proceso, la muerte puede producirse en poco
tiempo o bien alcanzar una prolongada supervivencia que alcanza 20 afos
o mas. Pero sea mayor o menor el tiempo de aparicion del brote fatal, la
muerte suele producirse por trastornos respiratorios o circulatorios.

3.9  Encefalopatias seniles primitivas.—Consisten en procesos degene-
rativos primarios de las neuronas encefdlicas que se producen sin causa apa-
rente y que se inician a partir de la cuarta década de la vida. Los dos cuadros
clinicos mas frecuentes son la enfermedad de Alzheimer y la enfermedad de
Pick.

La enfermedad de Alzheimer consiste en una atrofia corticocerebral di-
fusa. Aparece hacia los 40 anos y afecta primordialmente al sexo femenino.
La enfermedad, lentamente progresiva, determina una demencia con tras-
tornos apraxicos y afasicos.

Los trastornos del lenguaje se caracterizan por una parafasia con la ti-
pica logoclonia (o repeticion cldnica de la silaba con que comienza una pala-
bra). La taquifemia, la rinolalia cerrada, la palabra entrecortada, etc., son
otros sintomas frecuentes. Todos los movimientos se tornan estereotipados,
se establece una hipomimia y psicoldgicamente el enfermo se sume en un
estado confusional progresivo que termina en una demenciacion acusada.

La enfermedad de Pick consiste en una atrofia cerebral circunscrita.
Aparece entre los 50 y los 60 anos y es mas frecuente en el varén. La sinto-
matologia también es progresiva, provocando una demencia total. Si las le-
siones se localizan primordialmente en el I6bulo temporal, el cuadro inicial
lo constituyen casi exclusivamente trastornos del lenguaje, del tipo de la
afasia. Aparece una palilalia y las frases pierden su estructura gramatical
y su encadenamiento logico. Si las lesiones se localizan preferentemente en
el lobulo frontal, los sintomas iniciales se refieren a cambios de la personali-
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dad, con pérdida de las inhibiciones y del sentido ético y con tendencia a
la euforia patoldgica. Ambos casos avanzan hacia una desintegracion com-
pleta de la personalidad.

4.°  Pardalisis bulbar progresiva.—Se caracteriza por una atrofia de las
neuronas de los nucleos bulbares, por degeneracion lipodistrofica y esclero-
sis neuronal. Es rdpidamente progresiva, provocando la muerte en pocos
meses. La sintomatologia inicial puede ser un discreto trastorno disartrico
que se hace progresivo con dificultad para la articulacion de los fonemas
/t/,/d/, /1/, /v/, /s/ y /g/. La paresia de lengua y de los labios comporta
trastornos de la masticacion y de la deglucién. Son tipicas las fasciculacio-
nes y fibrilaciones de la lengua. Sucesivamente aparecen manifestaciones de
la lesion de los nicleos de los seis ultimos pares craneales y en no pocos ca-
sos la paralisis respiratoria es la que condiciona la muerte.

5.° Esclerosis lateral amiotrdfica
Aprieta los labios de modo que son como la rajita de un

cepillo para los pobres, y todas sus palabras parecen forzar
el paso.

~

(R. B. Sheridan, La escuela de la
murmuracion, 11, 2.)

Esta enfermedad fue descrita en 1874 por Charcot. Forma el 0,35% de los
casos en el Servicio de Neurologia (Oliveras y cols., 1968).

La esclerosis lateral amiotrofica estd originada por una atrofia de las
células motoras anteriores de la medula, con esclerosis de los haces pirami-
dales. No es hereditaria y se presenta, en general, después de los 30 anos.
Sobre la etiologia de la esclerosis lateral amiotrofica existen dos opiniones
opuestas. Una es debida a Schaffer, quien cree que esta enfermedad es
endogena y sistematizada, sin ninguna actividad inflamatoria. Otra hipdte-
sis, defendida por Marburg y Kahlstorf, sostiene que se trata de una infla-
macion degenerativa de naturaleza exdgena. Segun Zilber (1964) esta pro-
ducida por un virus. El proceso se inicia lentamente con pardlisis de todas
las extremidades, con una mezcla de caracteres espasticos y atréficos muscu-
lares.

Empieza en general con la atrofia de la eminencia tenar de la mano de-
recha. La paradlisis supera en intensidad a las atrofias. Los reflejos tendino-
sos estdn exaltados hasta llegar al clonus. Lentamente la mano adquiere la
forma de garra ligera o mano de mono. La marcha se hace espasticoparéti-
ca, hasta que las contracturas fijan al paciente en la cama. El Babinsky es
positivo. En los musculos que presentan atrofia se observan contracciones
fibrilares, muy visibles en el deltoides y en la lengua.

La sensibilidad, los reflejos pupilares y los esfinteres son normales.

Posteriormente, a medida que la enfermedad va en aumento, se afiaden
al cuadro clinico las paralisis bulbares, que empiezan a manifestarse con la
paralisis del hipogloso, después del facial inferior, seguidos de trastornos
en la deglucién. Nosotros hemos visto varios casos que empezaron con la
disartria. El enfermo se enflaquece, pierde peso y llega a quedar impotente.
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Cuando se presentan las paralisis bulbares el prondstico es fatal y no suele
durar méas de dos afos.

La lengua queda inmdvil, atrofica y aplanada en el suelo de la boca.
Pueden observarse en ella contracciones fibrilares. Los labios son perezosos
en moverse, solo pueden reir y el velo del paladar también se afecta. Con
todo ello se produce una rinolalia perceptible que llega a la abolicion de to-
das las consonantes. Solo se articulan la /m/, /n/y /fi/, junto con un ruido
laringeo, pues los musculos vocales no son afectados. El enfermo habla
muy lenta y borrosamente. A medida que va hablando, la palabra se va ha-
ciendo cada vez mas ininteligible. El enfermo se muerde la lengua y la me-
jilla al masticar. Cuando habla se le escapa saliva por la comisura labial.
Tampoco puede hinchar las mejillas ni silbar. Hay acumulacion de saliva
en boca y faringe y moco pegado én la glotis. El velo del paladar se con-
trae en la ndusea, pero no en la fonacién. Baldan y Battaglia (1961) obser-
van la ausencia de movimientos completos del velo y la sustitucion de és-
tos por oscilaciones de discreta amplitud que corresponden a la divisién y
funcién de las silabas, pero sin un estricto ritmo de sucesion motora. Por
ultimo, el enfermo no puede hablar en absoluto; s6lo produce una especie
de gruiiido.

Los enfermos con esclerosis lateral amiotrofica poseen menos fuerza en
los musculos linguales; la fuerza en el dpex lingual es mayor que en los la-
dos. Segun las investigaciones de Dworkin y cols. (1980), hay una gran
correlacion entre la debilidad muscular lingual y la severidad de los defectos
articulatorios. La repeticion de silabas es mucho mas lenta en estos enfermos.

b) Enfermedades hereditarias

1.° Heredodegeneraciones espinocerebelosas.—La enfermedad de Frie-
dreich aparece generalmente en la infancia, pero puede iniciarse en el adulto
joven. No obstante, en el adulto es mds frecuente la aparicion de 1a enfer-
medad de Pierre Marie, que se caracteriza por iniciarse a partir de los 20
afos, es de tipo familiar con herencia dominante y se diferencia de la enfer-
medad de Friedreich por acompaiiar al sindrome cerebeloso signos de afec-
tacion piramidal. No obstante, el parentesco de ambos cuadros clinicos es
enorme y muchos autores lo consideran como una sola enfermedad, cuya
unica caracteristica diferencial seria la edad de su aparicion.

El cuadro logopatico se caracteriza por la aparicion de una bradilalia
con disprosodia, microfonia y dificultades articulatorias debidas al espasmo
peribucal. Puede presentar palabra escandida como manifestacion inicial.

2.° Corea de Huntington.—Se caracteriza por tratarse de una enfer-
medad de caracter hereditario de tipo dominante cuya sintomatologia clini-
ca viene determinada por una progresiva degeneracion de la corteza cerebral
y los nucleos de la base. Los primeros sintomas son motores y se caracteri-
zan por hipercinesia y movimientos coreicos de los musculos cervicocefali-
cos y de la parte proximal de las extremidades. Los sintomas psiquicos se
inician mas tarde con pérdida de la memoria, irritabilidad y sucesiva desin-
tegracidn de la personalidad, que termina en una demencia senil. La enfer-
medad es fatalmente progresiva.
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3.9 Temblor esencial familiar hereditario.—No se conoce exactamente
su causa. Puede presentarse en la juventud o media edad, progresa muy lenta-
mente y no produce rigidez ni acinesia, como lo hace el parkinson. Si engloba
la mandibula y la lengua, ocasiona disartria (Herskovits y Blackwood, 1969).

¢) Encefalopatias desmielinizantes

1.°  Esclerosis en placas o esclerosis multiple.—De etiologia desconocida,
se caracteriza por la aparicion periddica de placas diseminadas de esclerosis
por todo el sistema nervioso central, primordialmente en la sustancia blanca
subcortical, el tronco cerebral y la medula. Representa segun Oliveras y
cols. (1968), el 1,5% de las enfermedades que se observan en un Servicio
de Neurologia.

El comienzo acostumbra ser solapado, manifestandose por crisis de
vértigo, una diplopia o algias difusas de tipo reumatoide, etc. Paulatina-
mente se instaura un cuadro clinico que, en general, se caracteriza por un
sindrome cerebeloso acompanado de otros cuadros motrices o sensitivos de-
pendientes de la localizacion de las lesiones. Charcot (1877) consideraba que
era tipico de esta enfermedad la existencia de la triada de nistagmus, tem-
blor intencional y alteraciones de la palabra. No obstante, puede consi-
derarse como tipica precisamente la multiple variedad de sintomas que pue-
de presentar (con una cierta constancia de trastornos cerebelosos) y el
hecho de su evolucion a brotes con remisiones algunas veces aparatosas de
parte de la sintomatologia.

Los trastornos de la palabra cuando se presentan son del tipo de la pala-
bra escandida con disprosodia y bradilalia. En cuanto a la audicion Leh-
nhardt (1975) encuentra un dintel normal, los tonos pulsatiles son mejor oi-
dos que los continuos, el reflejo muscular del estribo por impedancia no se
manifiesta, se demuestra la presencia del recruitment, la audiometria vocal
es correcta, esta misma con monosilabos es peor, la comprensién linglistica
didtica puede estar ausente en un lado aunque el umbral auditivo sea nor-
mal. Es decir, la esclerosis multiple involucra primero las fibras nerviosas
centrales y puede presentar remisiones, lo que le distingue de las alteracio-
nes vasculares y del neurinoma del acustico.

Colletti y cols. (1984) estudian los potenciales acusticos evocados en 37
pacientes afectos de esclerosis miultiple y encuentran en el 75,7% de ellos
una afectacion de las vias acusticas bilaterales junto con un tiempo normal
en la conduccion periférica. La anormalidad en las respuestas alcanza el
80%. Lo mismo senala Ferrario (1986).

2.° Esclerosis aguda diseminada.—1.lamada también enfermedad de
Redlich-Flatau, se caracteriza por manifestarse como una encefalitis aguda,
que aparece entre los 15 y los 30 afnos, con un cuadro clinico variado, en
el que se aprecian paralisis flaccidas, sintomas bulbares y trastornos de tipo
encefélico. Si el enfermo no muere en el cuadro agudo, el proceso suele re-
mitir en poco tiempo, dejando escasa secuela.

Harrison (1969) informa de un paciente que presenta subitamente
un ataque de disartria, diplopia y ataxia derecha que le impide escribir.
Cada ataque dura de 15 a 20 segundos.
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d) Desintegracion lacunar

Se caracteriza por la aparicion de pequeiias lesiones desintegrativas disemi-
nadas por el encéfalo y tronco cerebral provocadas por la arteriosclerosis
de los pequefios vasos. El cuadro clinico mas conocido es la paralisis seudobul-
bar secundaria a focos existentes en la capsula interna y en la protuberancia.
Los trastornos que presenta el enfermo en la deglucion y en la fonacion re-
cuerdan a los de las pardlisis bulbares. La palabra se hace mondétona, con
microfonia y disprosodia, dificultades articulatorias debidas a la espastici-
dad de la lengua y los labios. Se acompaiia de amimia y de la tipica risa y
llanto espasmaddicos. Se diferencia claramente de las paralisis genuinamente
bulbares porque la paralisis del seudobulbar es de tipo central con espastici-
dad, mientras que en la bulbar lo es periférico.

VI. TRAUMATISMOS CRANEOCEREBRALES

La frecuencia de los traumatismos craneovertebrales se ha visto aumentada
en estos ultimos afnos primordialmente a expensas del incremento de los ac-
cidentes de trafico y delincuencia. Correlativamente se ha incrementado
también el nimero de enfermos con secuelas neuroldgicas de origen trauma-
tico. Algunas de éstas estan en relacion directa con el tipo de traumatismo,
pudiéndose establecer en muchos casos una relacion directa entre tipo de
accidente y cuadro clinico. No obstante, tiene enorme importancia la situa-
cién anatomofuncional previa del traumatizado, que da lugar a que si-
tuaciones traumaticas aparentemente iguales originen secuelas distintas.

Las lesiones pueden producirse: 1.° Directamente, por la accion directa
de un agente fisico (externo como una barra de hierro, o bien como una
esquirla dsea). 2.° Por accion de la contusion. 3.° Por complicaciones inme-
diatas (edema cerebral, hemorragias, etc.). 4.° Por complicaciones tardias
(hematoma subdural crénico, hemorragias tardias, etc.).

Dejando aparte las lesiones producidas por la accidon directa de un
agente fisico (poco frecuentes), el mecanismo fisiopatogenético causal de la
mayor parte de las lesiones irreversibles es de tipo vascular. La destrucciéon de
arterias terminales, las hemorragias, las trombosis, las pequefias hemorra-
gias difusas, etc., dan lugar a una anoxia critica que provoca una degenera-
cion neuronal irreversible.

A) LESIONES CEREBRALES TRAUMATICAS

Las secuelas de traumatismos cerebrales son muy variadas. Como es 1dgico,
estan en relacion con la amplitud y localizacion de las lesiones y la capaci-
dad del resto del cerebro sano de ejercer una accion de suplencia. Formando
parte del sindrome posconmocional, no es raro encontrar alteraciones de la
esfera del lenguaje. Cuando éstas se presentan, hay que pensar que se ha
producido una auténtica lesion cerebral generalizada o focal, segun el
cuadro clinico que presente. En la encefalopatia pugilistica, la «punch
drunkness» de los ingleses, el cerebro del boxeador presenta dilatacion del
sistema ventricular con microcicatrices, degeneracién mielinica focal, focos
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inflamatorios perivasculares crénicos, proliferacion irregular de la sustan-
cia gris (Payne, 1908) y alteraciones en los capilares. Todo ello va acompa-
nado de amnesia, distraccidn, reflejos lentos, disartria y, por ultimo, la de-
mencia. Es el caso del boxeador «sonado».

Cuando se presenta una disartria como secuela permanente de un trau-
matismo craneal se hace necesario realizar el diagndstico diferencial de la
localizacion de la lesion. Para ello hay que realizar la primera diferenciacion
clinica de si trata de una paralisis periférica (por seccidon de raices o lesion
de nucleos motores) o bien de una paralisis central. En los casos en que las
lesiones son multiples pueden hallarse alteraciones mixtas. Las lesiones pos-
traumadticas no tienen caracter progresivo. Si se observa un empeoramiento
sintomatologico progresivo hay que pensar en la existencia de un hematoma
subdural o bien en una encefalopatia traumatica progresiva.

Cuando se confirma la existencia de una disartria postraumatica de ori-
gen cerebral, debe extremarse la exploracion neuroldgica del enfermo, pri-
mordialmente lo que hace referencia a los trastornos gnosicopraxicos. Esta
se hace mas necesaria en los raros casos en que la logopatia es la manifestacion
clinica mas aparente. En general, hay que considerar que la disartria va
acompaiada de otras alteraciones de la funcion cerebral. El cuadro clinico
mas frecuente es la hemiplejia postraumatica acompaiada de disartria. En
tal caso, nos interesa conocer la indemnidad del resto de cerebro tedrica-
mente sano, primordialmente del hemisferio contralateral. De ello depende-
ran, en gran parte, las posibilidades de recuperacion del trastorno foniatrico.

Hofman y cols. (1976) presentan un caso muy interesante de una mujer
que conoce el polaco, el hebreo, el inglés y el alemédn. Después de un trauma
craneal menor conserva el lenguaje, pero queda con dificultad en leer y es-
cribir de derecha a izquierda y las letras en espejo, desorientacion espacial;
el abrir y cerrar interruptores o llaves lo hace al revés; trastornos de memo-
ria, etc.

Aliberti y Galotti (1985), después de estudiar a 32 pacientes postcoma-
tosos, encuentran un periodo de mutismo e inhibicion comunicativa seguido
luego por afonia, disfonia, anartria, disartria, afasia y disfasia asociadas
con debilidad intelectual, de memoria y psicosocial.

Irvine y Behrmann (1986) concluyen su comunicacion reconociendo
que las manifestaciones lingiiisticas de las lesiones cerradas de crdneo son
muy diversas en lo que se refiere al diagnostico, al pronostico y al trata-
miento.

La experiencia de Vogel y Cramon (1982) en ocho pacientes con trau-
matismo craneal es mas optimista. Describen el periodo de mudez seguido
por una fase de vocalizacion no verbal, de susurro, de fonacion sonora con
tono muy agudo que desciende después de unas semanas con espiracion
acortada y voz apretada. Les da la impresion de que se trata de una disartria
a la vez espastica e hipocinética. La adquisicion del habla fue muy semejan-
te en todos los pacientes.

Tridon (1972) ha visto en nifios un periodo de mutismo de dos dias a
nueve meses después de salir del coma. En ocasiones la recuperacion de la
palabra se realiza en pocas semanas. La afasia es poco {recuente, lo que in-
dica que las lesiones estan localizadas en el tronco cerebral y no en la corte-
za. El habla de estos pacientes manifiesta un alargamiento de cada fonema,
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frecuentes pausas no relacionadas con la sintaxis, mala utilizacion del
soplo, ritmo alterado, fluctuacion de la intensidad de la voz, ataques duros
y brutales, lo que da un caracter explosivo al habla. En ocasiones se acon:-
pana de disfonia y nasalidad. En dos casos este autor ha observado mioclo-
nia faringo-laringea con un ritmo de 100 a 120 por segundo. El prondsuco
linguistico depende de la duracion del coma, del hospitalismo, la sobrepro-
teccion familiar y de la afectacion motora e intelectual.

Ducarne (1977) senala que en estos traumatizados la sialorrea es escasa
y dura poco, y que la masticacion y deglucion normales se recuperan pron-
to. Segun ella, las disneumias que se observan en estos traumatizados pue-
den presentarse de dos maneras:

1°. Los pacientes que sufren de una insuficiente capacidad pulmonar
presentan una imposibilidad de hablar fuerte, articulacion débil y confusa,
con oralismo y nasalismo confuso y de sonorizacion-ensordecimiento mez-
clado, un timbre pobre, nasal, elevacion de la tesitura, asimilacion de las
consonantes liquidas, habla mondtona, sin entonaciones, con pausas anar-
quicas y una cierta taquifemia o bradifasia.

2°. Estos pacientes tienen una capacidad pulmonar normal, pero sufren
una ataxia del soplo, una falta de control respiratorio que les obliga a fre-
cuentes inspiraciones en medio del discurso. No pueden susurrar ni hablar
quedo, no pueden modular la voz, ni afinar cuando cantan; la palabra es
escandida, irregular, explosiva; la voz es demasiado fuerte, hay fluctuacio-
nes de altura y timbre, la tesitura vocal es mas grave, hay resonancia gutu-
ral, cierto grado de bradilalia y grupos ritmicos sorprendentes inapropiados
al texto.

B) LESIONES TRAUMATICAS DEL TRONCO
CEREBRAL

¢Quieres que te ayude? Cierra una vez los pdrpados pa-
ra decir que no y dos veces para decir que Si.

(William Irish, Los ojos que vigilan.)

Los traumatismos en el tronco cerebral pueden ocasionar logopatias muy
graves. En los casos de herida por arma de fuego las lesiones pueden locali-
zarse bien y predecir las dificultades que surgirdn en el habla después de la
recuperacion. En casos de traumatismo por accidente de trafico las lesiones
son multiples y desparramadas en el tronco nervioso y en la masa encefali-
ca; de aqui que el cuadro sea mas proteiforme.

El accidentado puede quedar con una tetraplejia, que, si no se ponen
muchos cuidados, le ird llevando a una retraccién y fijacion musculares que
deformen los miembros, especialmente las manos, lo que nos elimina un
medio aprovechable de comunicaciéon. En todos ellos hay, o ha habido, una
paralisis respiratoria que obligd a una traqueotomia, y con ella se pasan me-
ses 0 anos. Si el diafragma vuelve a movilizarse, puede llegarse a una respi-
racion natural, pero siempre sera insuficiente para la fonacion. Ademas, el
uso durante anos de la cdnula traqueal produce una aphonia ex-acinesia que
cuesta superar.
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Segun el nivel de la lesion en el tronco cerebral, se producirdn unas pa-
ralisis de unos grupos musculares u otros. La que mds perjudica es la parali-
sis del nervio hipogloso; con menos frecuencia se afectan el nervio recurrente
y el facial. No obstante, la emision de la palabra es entrecortada, dificil, far-
fulleante, lo que entorpece la comprension. Hay enfermos que pueden ha-
blar cuchicheando y, de vez en cuando, sobre todo cuando se enfadan, pue-
den chillar. Cuando piensan en ello, pueden tener un tiempo de fonacion
de 5 o 6 segundos, pero cuando hablan hacen siempre inspiraciones cortas
e insuficientes.

En muchos de ellos hay un cambio de carécter; se vuelven tozudos y ca-
prichosos; unos dias colaboran y otros no, lo que hace dificil la rehabilita-
cion.

[a inteligencia puede estar conservada. Hemos visto un tetrapléjico jo-
ven que se comunicaba de la manera siguiente: Su madre iba pronunciando
las letras del alfabeto; cuando llegaba a la letra deseada, el enfermo cerraba
los ojos, unica parte del cuerpo que podia mover.

En otros casos el habla espontdnea es un murmullo incomprensible, a
pesar de que a la repeticion cuidadosa no presentan ninguna alteracion en
la pronunciacion de los fonemas.

C) LOGOPATIAS SECUNDARIAS A
INTERVENCIONES CEREBRALES

Las secuelas debidas a traumas quirurgicos cerebrales son menos frecuentes
de lo que generalmente se describe. En muchas ocasiones, mas que secuelas
propiamente quirurgicas, se trata de secuelas de la enfermedad primaria.

No obstante, en ocasiones, sea por atricion directa o por trastornos
vasculares sobreanadidos, las secuelas deben achacarse al propio acto qui-
rurgico. A pesar del minucioso cuidado operatorio y de las atenciones pos-
quirurgicas que recibe el enfermo, a veces es inevitable la aparicién de
hemorragias o trombosis. El cuadro clinico serd secundario a la zona del in-
farto. Wendler y Schadlich (1965) describen un caso de disartria, unica se-
cuela de una trombosis de las arterias vertebrales, secundarias a la ligadura
de un aneurisma.

Los riesgos que acompanan a algunas intervenciones son bien conoci-
dos. En tales casos debe hacerse un cuidadoso balance, sin optimismos exa-
gerados por parte del neurocirujano, sobre los beneficios reales que aporta-
ra la intervencion al enfermo. La afirmacidn de que las secuelas quirurgicas
son mas soportables que el propio cuadro clinico que padece debe realizarla
el enfermo por si mismo, sin sugestiones y con conocimiento de causa.

Se pueden presentar disartrias secundarias a la talamotomia. Incluso si
la intervencion es unilateral puede llegarse a la pérdida del uso de la pala-
bra. Uno de nosotros ha tenido ocasion de apreciar una disartria secundaria
a una intervencion sobre el nucleo ventrolateral del talamo en un paciente
de 27 afos.
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D) LESIONES CEREBELOSAS TRAUMATICAS

Bitschiné (1969) presenta tres casos de ninos con lesion cerebelosa traumati-
ca, con estado de coma prolongado, mutismo acinético y recuperacion
progresiva. El resultado es un sindrome cerebeloso unilateral, discinesia vo-
funtaria de actitud, trastornos piramidales y psicopaticos (principalmente
euforia), trastornos complejos del habla y del lenguaje, bradilalia y disar-
tria; los fonemas estan alargados, las pausas son frecuentes sin relacién con
la sintaxis, hay mala utilizacion del soplo, ritmo alterado, la intensidad de la
voz es muy fluctuante, los fonemas no son homogéneos y a veces aparecen
segmentados, ataque sonoro brusco y ensordecimiento de los fonemas so-
noros.

VII. TRATAMIENTO DE LAS DISARTRIAS
EN GENERAL

Antes de que se rompa el cordon de plata
o médula espinal.

(Salomon, Eclesiastés, 12, 6.)

El tratamiento fonidtrico empezara cuando haya remitido el proceso pato-
logico causal y cuando haya terminado el tratamiento médico o quirurgico
adecuado. Como es ldgico, en ningun caso debera establecerse en enferme-
dades progresivas.

En las pardlisis de la musculatura de la articulacion estan indicados la
terapéutica fisica y ejercicios gimnadsticos para reforzar y evitar la degenera-
cion de los musculos afectados. En contra de los fenomenos espdsticos estan
indicadas las medidas generales y locales de relajamiento. Entre los farma-
cos podremos utilizar el Parpanit, Muskurelax, OM 77, etc.

Kofler (1962) recomienda una dieta rica en potasio.

La rehabilitacion logopédica empezara con los ejercicios de respiracion,
sobre todo insistiendo en los movimientos diafragmaticos, tanto mas cuan-
to que en muchos de estos enfermos hay una parélisis de los musculos inter-
costales e inspiradores.

El segundo paso es el de hacer sacar voz, cosa que se puede facilitar
apretando las alas del cartilago tiroides, como si quisiéramos cerrar el angu-
lo que hacen, en el momento de la espiracion.

El ejercicio de fonaciéon puede empezar con sonidos de gemido, zumbi-
do, susurro, tonos crecientes o prolongados en una sola espiracion. Los
ejercicios empezaran siempre por movimientos limitados parciales como
abrir y cerrar la boca; hinchar las mejillas; movimientos sencillos de lengua
en todas las direcciones. Luego se pasard a la coordinacion de estos movi-
mientos con la respiracion y la fonacion.

Finalmente tiene lugar el ejercicio de coordinacion de la espiracidn so-
nora con la articulacion de los fonemas. Los ejercicios tendran lugar ante
el espejo y duraran breves minutos, para ir aumentando progresivamente
a medida que sean automatizados.
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Sera util servirnos de los guialenguas para ayudar a la correcta coloca-
cion de los organos articulatorios. Se debe obligar a hacer los ejercicios de
masticacion comiendo cosas duras o masticando chicle. Todas las bebidas
seran sorbidas a través de un tubo. Se embadurnan los labios con miel para
obligar al enfermo a sacar la lengua y moverla por los labios.

Es posible que el enfermo aprenda a articular los fonemas aislados,
pero cuando habla vuelve con la disartria. En estos casos va bien hacer repe-
tir cada silaba que va leyendo, asi: Pa pa sa sa do do ma ma fAa Aia na na
iiréréaa cacasasadel del mé médidico co. Esto les obliga a articular
cuidadosamente y hablar sin precipitacién.

Una buena conducta psicoldgica es imprescindible en estos enfermos,
pues todos ellos tienen reacciones catastroficas. No sélo el enfermo, sino
también sus familiares requieren consejos y directrices de conducta. El logo-
peda debe ingenidrselas para comprender e interpretar al paciente; es im-
prescindible darle coraje y dnimo. Si es posible se puede utilizar la comuni-
cacion escrita.

La mayoria de estos pacientes sufren de un estado de tension. Por ello,
los ejercicios de relajacion les son muy utiles. Una relajacién muscular pro-
gresiva ayuda mucho para la reeducacion del habla. Para los ejercicios de
relajacion, véase capitulo I, apartado XII, de este volumen. Muchas veces
el tratamiento logopédico es practicado solo para mantener la moral del su-
jeto. El logopeda sabe que no pueden conseguirse mejorias. Si se abandona
al enfermo, se desmoraliza; si, por el contrario, ve que se le practican sesio-
nes de rehabilitacién, cree que tiene posibilidades de recuperacion y que su
familia no le abandona.

La técnica de la rehabilitacion debe ser, frecuentemente, la de prueba
y error. El logopeda debe tener suficiente inteligencia para adaptarse e in-
ventar sobre la marcha los procedimientos que la préctica, sobre cada enfer-
mo determinado, le sugiere.

El golpeo ligero de los musculos que deben actuar, el espejo y los guia-
lenguas deben emplearse con asiduidad.

Los casos de anartria son un verdadero desafio a la habilidad del logo-
peda.

Butfield (1961) recomienda el método del «pushing» o similar para ha-
cer sacar voz al paciente.

Otras veces en las voces débiles son de utilidad los ejercicios de diccion
bajo ensordecimiento del sujeto.

Los pacientes se fatigan rapidamente; por lo tanto, al menos durante
los primeros tiempos, las sesiones de logopedia no durardn mas de media
hora. Ahora bien, si éstas pueden hacerse dos veces al dia, seria lo ideal.

Para los ejercicios de velo de paladar, véase el capitulo IV, apartado
V, A-8-b; para la ensefianza de la articulacion, el apartado IV, D y E, del
capitulo III de este volumen.

Los ejercicios de lectura ayudan a una mejor propiedad en la articulacion.

Corbin (1951) recomienda la terapia de grupo; los pacientes deben estar
en el mismo grado de dificultad en el habla; esto les estimula y surge la com-
peticion.

En casos de tetraplejia en los cuales el enfermo no puede hablar y solo
tiene movilidad de la cabeza, Adams (1966) recomienda lo siguiente: En la
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pared, enfrente de la cama del enfermo, se colocan unos carteles con frases
usuales y las letras del alfabeto. El enfermo usa una luz sujeta en la cabeza,
como los otdlogos o los mineros, y con el haz luminoso indica lo que quiere
decir.

En casos en que el enfermo puede articular, pero no tiene voz, se indica-
ra el uso de las protesis laringeas, descritas en el volumen noveno, capitulo II,
L. 55 as

Otras veces la comunicacion podra establecerse con el cierre o abertura
de los parpados.

De todo lo expuesto el lector habra comprendido el dramatismo de cier-
tas situaciones y las extremas dificultades con las que debe enfrentarse el lo-
gopedista.

Cuando el paciente esté internado en una institucion, las habitaciones
de ésta no tendrdn television ni teléfono. Asi se impide que el disartrico se
recluya en la misma y no contacte con los otros pacientes.

En USA todas las aceras de las calles tienen rampas para subir o bajar
con silla de ruedas. Asimismo, al lado de las escaleras hay rampas. En los
locales publicos y aeropuertos hay sanitarios adecuados a estos pacientes.
En los teléfonos publicos hay algunos situados bajos para poder ser maneja-
dos desde la silla de ruedas.

Hay microbuses con planchas levadizas para facilitar la salida y el des-
censo de estos enfermos.

Skelly y cols. (1974) y Hartman y cols. (1979) recomiendan el empleo
del lenguaje de signos manual para ayudar la comunicacién en los casos gra-
ves de disartria.

Otro proceder es la colocacion de los electrodos del electromidgrafo en
el cuello y debajo de la mandibula. Asi, el propio sujeto puede visualizar
v controlar los movimientos de sus érganos de la articulacién (Netsell y Cle-
eland, 1973; Amato, 1973; Darley y cols., 1975; Laglois y cols., 1980).

VIII. DISARTRICOS CELEBRES

Hermann von Vehringen: El conde von Vehringen (1013-1054) nacio parali-
tico y malformado. Con imploraciones continuas y con profunda fe en la
Virgen, consigue desarrollar sus facultades psiquicas y se vuelve uno de los
mas eminentes sabios de su época y figura destacada en el convento de
Reichenau. Bajo el nombre de Hermannus contractus (Hermann el paraliti-
co) alcanza renombre universal como sabio y poeta. Es autor del himno Sa/-
ve Regina que se canta al final de la misa.

Roberto Arias: Conocido politico y diploméatico panamefio, esposo de
Margot Fonteyn, una de las mejores bailarinas de todos los tiempos.

En 1964, un adversario politico le dispard un pistoletazo a nivel de la
tercera vértebra cervical. Queda con tetraplejia, traqueotomia y una intensa
disartria que se recupera bastante con tratamientos logopédicos.

Maurice Ravel: Nace el 7 de marzo de 1875 en Ciboure, pais vascofran-
cés. Desde pequeno se aficiona a la musica y llega a ser uno de los mas
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conocidos compositores franceses. Entre sus obras citamos «Habanera»,
«Pavana para una infanta difunta», « Les jeux d’eaux», «L’heure espagno-
le», «Bolero». En 1933, empieza a notar dificultades en el movimiento, lue-
go se le presenta una disartria que se acentua. En diciembre de 1937 se le
opera de tumor cerebral y muere unos dias después en Paris.

Francisco Franco: nace en 1892 en el Ferrol. Militar, llega a general a
los 34 anos de edad. En 1936, se subleva contra la Republica. Jefe del estado
espanol hasta su muerte en 1975. En sus ultimos anos sufre de parkinson,
con disartria.

Samuel Johnson (1709-1784): Célebre escritor inglés que domina la vida
literaria britdnica de su tiempo. Conversador brillante y cdustico que llega
a la coprolalia. Tenia torticolis con tics faciales y gesticulaciones continuas
involuntarias. En los intervalos de la articulacion producia una serie de so-
nidos y ruidos variados, repeticion del monosilabo /tu, tu, tu/, desarreglo
del ritmo respiratorio, silbidos, gemidos, resoplidos «como una ballena»,
sonidos explosivos y ecolalia. Ademas sufria de hipoacusia y ambliopia de
un ojo.

Kenneth More (Jersy, 1916—Londres, 1982). Popular actor britanico
de cine, condecorado con la Orden del Imperio britanico. Los ultimos diez
anos tuvo que retirarse de la vida artistica por sufrir parkinson.

Claudio (Lyon, 10 a.C.—Roma, 54 d.C.). Emperador romano. Segun
el historiador Suetonio, ‘‘su boca esta llena de saliva y secreciones nasales,
y su lengua es tartamuda’’. Estudios historicos hacen sospechar que sufria
de una postencefalitis.

Santiago Gonzdlez Monzoén, pugil de las Palmas de Gran Canaria, de
27 anos de edad. Después de un combate queda en coma durante cuatro me-
ses. Un ano después sigue traqueotomizado. Comprende, pero no puede ha-
blar, queda hemipléjico, pero escribe su nombre de forma legible con la
mano derecha.

Muhammad Ali (antes Casius Clay, 1942). Tres veces campeodn del
mundo de boxeo, pesos pesados. En 1987 empieza con un parkinson, con
lento andar, movimientos pausados, voz apenas audible e incontrolable
temblor de manos.

Juan Domingo Peron (Buenos Aires, 1895-1974). Militar y politico ar-
gentino. Fue por dos veces presidente de la Republica. Sufrio de parkinson.

Winston Churchill (Oxford, 1874—Londres, 1965). Politico inglés. Or-
ganizador de la resistencia inglesa en la Segunda Guerra Mundial. Padecio
de parkinson.

Mao Tse-Tung (1893-197 ). Politico y revolucionario chino. Comunis-
ta. Presidente de China. Autor del ‘‘Libro rojo’’ que contiene su doctrina.
Estuvo afectado de parkinsonismo.

Ruhollah Khomeyni (Irdn, 1900). Director religioso y Jefe de estado de
[ran. Sufre de parkinson.

Cherienko. Dirigente soviético. Sufre de parkinson.

Catalina de Lancaster, madre del rey Enrique I11 el Doliente, era epilép-
tica y alcoholica.
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