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Reunion con Dia. Maravillas Izquierdo Martinez, Subdirectora General de
Cartera Basica de Servicios del SNS y Fondo de Cohesién. Ministerio de
Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad.

Madrid, 03 de abril de 2017

La Federacion Espafola de Asociaciones de Polio y sus Efectos Tardios
(FEAPET) demanda:

1. Que en el seno del CONSEJO INTERTERRITORIAL DEL SISTEMA NACIONAL
DE SALUD impulse la elaboracion de una ESTRATEGIA NACIONAL PARA LA
ATENCION DEL SINDROME POST-POLIO (SPP)

Esta reivindicacién, que consideramos urgente y necesaria, coincide con la
expresada en el Informe del Instituto de Salud Carlos IllI'. Solicitamos que, en la
elaboracion de dicha Estrategia, se tengan en cuenta, entre otros temas, dos
aspectos que son fundamentales para nosotros:

1. La actualizacion del documento (en unos plazos aceptables)
2. La participacion de la FEAPET en la elaboracion de dicha Estrategia.

Plan Estratégico Nacional para el Tratamiento Integral de las Enfermedades
Neurologicas

En mayo de 2002 la Sociedad Espaiiola de Neurologia publico el Plan Estratégico Nacional
para el Tratamiento Integral de las Enfermedades Neurologicas. El documento contiene un
conjunto de principios generales que buscan mejorar la eficiencia de los sistemas de
atencion sanitaria a los pacientes neurologicos. Uno de los apartados del Plan Estratégico
enumera las enfermedades neurologicas cronicas, es decir, las enfermedades neurologicas
cuyos signos y sintomas persisten durante anos. En el grupo de patologias neuromusculares
se incluye la polio v el Sindrome postpolio. En cualquier caso, no formula propuestas
especificas del SPP.*

A dia de hoy, continua este vacio, observado por el Instituto de Salud Carlos Ill en
2002, con respecto al SPP. No se han formulado propuestas especificas para el SPP
en ninguna de las Estrategias Nacionales donde haya podido ser incluido.

1 Informe de situacion del Sindrome Post-Polio: Revision de la literatura, situacion en Espaiia y posibles
lineas de actuacion. Agencia de Evaluacion de Tecnologias Sanitarias. Instituto de Salud Carlos III. Junio de
2012.

2 Opus cit, pag. 21
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2. La lucha contra LA DESIGUALDAD QUE ESTAMOS SUFRIENDO LAS
PERSONAS CON SINDROME POST-POLIO (SPP)

Esta DESIGUALDAD esta repercutiendo negativamente, en el unico tratamiento
conocido, hasta el momento, para las personas afectadas por el SPP, a saber, en la
realizacion de un PROGRAMA DE EJERCICIOS moderados e individualizados; la
incorporacion y uso de AYUDAS TECNICAS vy la incorporacién de unos HABITOS
SALUDABLES” necesarios, que quedan reflejados en el Informe del IS Carlos Il y
en las publicaciones (todas ellas extranjeras) de centros de asistencia, tratamiento,
seguimiento e investigacion a personas con Sindrome Post-Polio (SPP) para
alcanzar la CALIDAD DE VIDA adecuada.

(...) prescripcion de un programa de ejercicios seguro y adecuado a las necesidades y
estado funcional de cada extremidad (...) el programa de ejercicios debe establecerse de
forma individualizada y buscarse un balance entre la intensidad del ejercicio y la ausencia
de fatiga y dolor.

(...) La mejor forma de disminuir la fatiga generalizada parece ser la institucion de cambios
en el estilo de vida lo que puede suponer reducir las actividades fisicas exageradas o
extenuantes, establecer periodos de descanso, el uso de dispositivos de ayuda como
bastones, sillas de ruedas etc, en sus actividades diarias y seguir un programa de pérdida de
peso

(...) El dolor musculo esquelético puede reducirse notablemente al establecer periodos de
descanso y modificar las actividades que lo provocan.’

La DESIGUALDAD se esta manifestando en tres direcciones, y en dos ambitos
fundamentales.

Las tres direcciones serian las siguientes:
1. Entre las propias personas afectadas por el Sindrome Post-Polio (SPP).
Entre los afectados por el SPP con respecto a los afectados por otras
enfermedades cronicas neuroldgicas.
3. Entre los propios afectados por el SPP y las personas que requieren una
asistencia puntual por parte de la Sanidad Publica.

En cuanto a los dos ambitos fundamentales, son:
1. LA SANIQAD
2. LAS POLITICAS SOCIALES

1. LA SANIDAD
Hoy en dia, las personas con Secuelas de la Polio que empiezan a sentir los

sintomas que definen el Sindrome Post-Polio, no reciben el mismo trato
dependiendo de la Comunidad Auténoma, provincia o ciudad en la que residan, asi

3 Opus cit, pag. 19
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como, dependiendo del Hospital, Ambulatorio o, incluso, el profesional en que les
atienden.

Sabemos que con una adecuada respuesta a los puntos 1, 2 y 3 de las_Acciones

Generales y a los puntos 2, 3, 4 y 5 de las Acciones Particulares, descritas en el
Informe del IS Carlos lll, haria que esta DESIGUALDAD disminuyese hacia una
IGUALDAD vy equidad en la Sanidad para todos los ciudadanos y ciudadanas del
Estado espafiol, como un derecho reconocido en la CONSTITUCION ESPANOLA.

A) Acciones generales.

1. Promover lineas de investigacion sobre los efectos de la edad y la actividad fisica
sobre el sistema neuromuscular comprometido por la poliomielitis.

2. Promover la normalizacion de terminologia y criterios diagnosticos, con particular
atencion a las técnicas objetivas de evaluacion, tales como electromiografia y
estudios de conduccion nerviosa o pruebas de ejercicio isquémico.

3. Promover la normalizacion de los procedimientos. Esto exige aplicar o diseriar
instrumentos de categorizacion objetiva de los pacientes en los servicios de re-
habilitacion, no solo para su aplicacion clinica sino también para diseniar los es-
tudios de investigacion.

B) Acciones particulares.

2. Informacion institucional a los médicos de atencion primaria sobre los trastornos
tardios asociados a la poliomielitis, que les facilite el manejo de estos pacientes y
referirlos, en su caso, a las consultas especializadas.

3. Informacion institucional a las asociaciones de afectados sobre el impacto efectivo
del SPP, y asesoramiento que puedan prestar a sus asociados.

4. En ambos casos anteriores debe trasladarse al paciente un mensaje educativo sobre
el curso habitualmente benigno, lento y con grandes periodos de estabilizacion, de
dicha sintomatologia, a la que habra de aplicar los mismos mecanismos adaptativos
que han regido su vida a lo largo de todo el periodo de estabilidad de las secuelas
poliomieliticas.

5. Elaboracion de un registro nacional de supervivientes de polio que permita el
conocimiento de la poblacion afectada, su seguimiento y la evolucion en su ca-so,

del SPP?

2. LAS POLITICAS SOCIALES

En la actualidad, a las personas diagnosticadas con Sindrome Post-Polio por
médicos especializados, cualificados y reconocidos y que estdn haciendo un
seguimiento de las mismas, NO SE LES ESTA TENIENDO EN CUENTA este
diagnéstico, por parte de profesionales no especializados, no cualificados y no
reconocidos, lo que repercute negativamente a la hora de realizar las evaluaciones
para la DISCAPACIDAD e INCAPACIDAD, y de esta forma no poder acceder a la
legislacion existente para obtener las jubilaciones anticipadas e incapacidades

4 Opus cit, pag. 24
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necesarias para realizar los “HABITOS SALUDABLES”, que se nos requiere como
unico tratamiento, y poder alcanzar la CALIDAD DE VIDA merecida en el ultimo
tramo de nuestra vida.

Este hecho no ocurre cuando comparamos el SPP con otras enfermedades cronicas,
0 no crénicas, cuya patologia es mas conocida dentro de los estamentos
profesionales.

La adecuada respuesta al punto 4 de las Acciones Generales, y al punto 6 de las

Acciones Particulares, descritas en el mencionado Informe, haria que esta
DESIGUALDAD disminuyese hacia la igualdad y equidad en las Politicas Sociales,
para todos los espanoles.

A) Acciones generales
4. Utilizacion de escalas validadas para la evaluacion de alteraciones y discapacidades,
v consecuentemente, de los resultados de las intervenciones practicadas.
B) Acciones particulares

6. Cooperacion con el Ministerio de Trabajo y Asuntos Sociales, si fuera necesario, para
propiciar la recalificacion del grado de minusvalia en los casos en que proceda.’

Estos son los motivos por los cuales creemos necesaria y prioritaria una
ESTRATEGIA NACIONAL PARA LA ATENCION DEL SINDROME POST-POLIO
(SPP), estrategia esta que tenga en cuenta, entre otros aspectos fundamentales, la
SANIDAD y las POLITICAS SOCIALES.

Anadido a esto, agradeceriamos a la Sra. Ministra de Sanidad, Servicios Sociales e
Igualdad, y al Sr. Presidente del Gobierno, una SENSIBILIDAD especial con los
ultimos sobrevivientes de la Polio, a partir de la década de los 50, en plena
postguerra, y ahora afectados con el Sindrome Post-Polio, por el golpe que supone
para nosotros y nosotras en esta etapa de nuestras vidas:

« El afrontar un “segundo ataque de la polio, como consecuencia del ataque
inicial”, a esta edad tan tardia, y después de haber luchado para salir
adelante, incorporados al mercado laboral, trabajando y cotizando
(SOLIDARIDAD); integrados en la sociedad, haciendo una vida como los
demas (IGUALDAD), aun teniendo unas Secuelas y acusar los efectos tardios
de la enfermedad, que hoy en dia para otros son incapacitantes. Y para otras
muchas personas afectadas que no tuvieron la suerte de poder acceder al
mercado laboral o incluso al sistema educativo de aquella época, por sus
graves secuelas, grandes limitaciones y problemas de accesibilidad, para las
que hoy, afortunadamente, existen politicas que velan porque ningun
ciudadano o ciudadana deje de estudiar o trabajar debido a su grado de
discapacidad.

5 Opus cit, pag. 24
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* Encontrar un estructura SANITARIA y SOCIAL en Espafia, inexistente a dia
de hoy, para afrontar el Sindrome Post-Polio y, en consecuencia, atender
adecuadamente a las personas afectadas con Sindrome Post-Polio.

La FEAPET espera sea atendida nuestra demanda, para la cual se fije un
CALENDARIO con unos plazos de ejecucion, y queda a la espera de una pronta
respuesta.

Consuelo Ruiz Sanchez
Presidenta de FEAPET

Web: http://www.feapet.org
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INTRODUCCION

El presente informe sobre el sindrome postpolio ha sido realizado por la Agencia de
Evaluacion de Tecnologias Sanitarias (AETS) por encargo de la Subcomisién de Pres-
taciones del Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud. El objeto del mismo
era contribuir a dar respuesta a la Proposicion no de ley para la asistencia médica a
personas que padecen sindrome post-polio que, segun los antecedentes que obran en
esta Agencia, se aprobd en el Congreso de los Diputados el 21 de junio de 2001.

En dicha propuesta se instaba al Gobierno a analizar en el Consejo Interterritorial del
Sistema Nacional de Salud, la incidencia y problematica del sindrome post-poliomielitis
en nuestro pais y, en consecuencia, disefar y llevar a cabo las actuaciones que se
considerasen oportunas para su mejor diagnodstico y tratamiento, una vez analizado
por el Consejo Interterritorial y en funcién de sus resultados; realizar un plan de infor-
macion-formacion entre el personal sanitario de atencion primaria y especializada so-
bre la evidencia cientifica del sindrome post-poliomielitis; pautas de deteccién, dia-
gnostico y tratamiento; y estudiar, junto a las asociaciones de afectados legalmente
constituidas, la conveniencia de llevar a cabo actuaciones divulgativas destinadas a
facilitar a enfermos, familiares y profesionales sanitarios el conocimiento de esta en-
fermedad y las posibles soluciones a la problematica especifica del colectivo de en-
fermos afectados.

El objetivo del presente informe es revisar la evidencia cientifica disponible acerca de
la descripcidn, prevalencia, etiologia, diagnéstico y tratamiento del sindrome postpolio,
asi como esbozar cual es la situacion en Espafia.

METODO

Se realizé una busqueda bibliografica en la base de datos MEDLINE en WebSPIRS,
versioén 4.11. Los criterios de busqueda fueron: “postpoliomyelitis sindrome” en MESH
y articulos publicados en inglés o espafol entre 1995 y 2002. De los registros obteni-
dos se eliminaron cartas, editoriales y comentarios, y sobre los restantes se aplicaron
los siguientes criterios de inclusion:

- Articulos que incluyeran el resumen en MEDLINE

- Revisiones

- Trabajos que describieran el sindrome y los tratamientos
- Estudios con 10 pacientes o mas

- Estudios en humanos

Se considerd que la revision de las referencias incluidas en los articulos seleccionados
proporcionaria acceso a articulos que hubieran sido publicados antes de 1995 y man-
tuviesen interés para el debate actual. Tras esta seleccion se obtuvieron 51 articulos.

Agencia de Evaluaciéon de Tecnologias Sanitarias. Instituto de Salud “Carlos III”.
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Se analizaron las referencias incluidas en los articulos revisados, que planteo la nece-
sidad de recuperar los articulos mencionados con mas frecuencia. El resultado definiti-
vo fue de 60 articulos.

Por ultimo, se obtuvo la “Declaracién de Madrid” para lograr la cobertura de las nece-
sidades asistenciales de los afectados por enfermedades neuroldgicas, que ha servido
de base para la elaboracion de la propuesta no de ley que, a su vez, ha planteado la
conveniencia de elaborar el presente informe. Ademas, se localizé el Plan Estratégico
Nacional para el tratamiento integral de las enfermedades neuroldgicas, elaborado por
la Sociedad Espafola de Neurologia y publicado en mayo de 2002.

POLIOMIELITIS

La poliomielitis es una enfermedad infecciosa causada por uno de tres virus de la po-
lio, todos ellos miembros de la familia de los enterovirus, que pueden infectar el siste-
ma nervioso central y atacar los nervios que regulan la funcién muscular. Hay tres for-
mas de poliomielitis: asintomatica, sin paralisis y con paralisis. La infeccion asintomati-
ca se asemeja a una gripe gastrointestinal. Dura sélo unas horas y sus caracteristicas
son: fiebre, malestar, dolor de cabeza, nauseas, vémitos y malestar abdominal. Esta
forma de la enfermedad confiere inmunidad. Los sintomas de la polio sin paralisis son
mas duraderos. En esta variante se produce una irritacién de las meninges, con dolor
y rigidez en la espalda, y todos los signos de la poliomielitis asintomatica. Entre el 30 y
el 50 % d los casos de poliomielitis corresponden a esta variante®.

La poliomielitis con paralisis tiene lugar cuando la infeccion alcanza al sistema nervio-
so central e implica a las células del asta anterior. Empieza igual que la polio asinto-
matica, los sintomas desaparecen y, durante varios dias, el paciente parece estar
bien. Después de unos dias, reaparecen el malestar, el dolor de cabeza vy la fiebre, y el
paciente empieza a padecer dolor, debilidad muscular y paralisis. El virus se replica en
las células del asta anterior de la espina dorsal produciendo inflamacién y, si es seve-
ra, muerte neuronal. Los musculos afectados con mas frecuencia son los largos
proximales de los brazos, las piernas y el tronco. También pueden aparecer dificulta-
des en la vista, al tragar o al respirar, si la infeccion afecta a las células del asta ante-
rior del bulbo o el tronco del encéfalo. En funcion del nimero de neuronas implicadas,
los resultados pueden ir desde debilidad muscular hasta paralisis total®®.

La paralisis clinica se produce en menos del 2 % de las personas infectadas con el
virus de la polio. El pico de la paralisis se produce en la primera semana. Transcurri-
das unas pocas semanas, los musculos paralizados empiezan a moverse otra vez. El
motivo es que no se destruyen todas las células del hasta anterior, sino que la muerte
de algunas de las neuronas genera una inflamacion que afecta temporalmente a las
neuronas vecinas que han sobrevivido. La funcion de estas neuronas se restablece
una vez desaparece la inflamacion®.

La maxima recuperacion de la funcion muscular se produce en los seis primeros me-
ses tras la infeccidon. Sin embargo, la mejoria puede continuar durante los dos anos
siguientes. Durante este tiempo, muchos pacientes recuperan fuerza y movilidad en
los musculos afectados durante la fase aguda de la enfermedad. Esta recuperacién se
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produce gracias a un fendmeno de “rebrote”. Las fibras musculares de un mismo mus-
culo que han sido denervadas, envian una sefial quimica a las motoneuronas vecinas
que han sobrevivido. La sefial quimica genera ligeros brotes de actividad desde las
neuronas supervivientes hacia las fibras “huérfanas”. Estos brotes van creciendo hasta
inervar a las fibras denervadas, incrementandose el tamafio de la fibra muscular. Co-
mo resultado de este proceso, algunas unidades motoras llegan a inervar entre tres y
cuatro veces mas fibras musculares de las que tenian encomendadas inicialmente?.

SINDROME POST POLIO (SPP)

Este término es el mas empleado para describir un complejo sintomatico consistente
especialmente en fatiga progresiva, debilidad muscular y dolor y que aparece varias
décadas después de un episodio de poliomielitis paralitica. Asimismo, aunque con
menor frecuencia, se describen la presencia de atrofia muscular, dificultad para respi-
rar y deglutir, trastornos del sueno e intolerancia al frio.

El SPP, que puede caracterizarse como un deterioro funcional progresivo que sobre-
viene varias décadas después de un episodio agudo de poliomielitis con secuelas mo-
toras; es un fendbmeno reconocido en la literatura médica y, aunque su mecanismo
etiopatogénico exacto aun no se ha identificado, se considera un sindrome neurolégico
especifico secundario a denervacién. Sin embargo, existen en el mismo numerosos
puntos poco esclarecidos y sometidos a controversia e incluso algunos autores plan-
tean dudas sobre su existencia como entidad especifica y no secundaria a otros pro-
blemas médicos o quirurgicos asociados.

Los sintomas son variados e inespecificos, aunque pueden agruparse en dos grandes
categorias: musculoesqueléticos y neurolégicos; y algunos, como la debilidad y la fati-
ga, aumentan con la actividad fisica. No se ha identificado una causa concreta que
explique dicha sintomatologia ni existe tratamiento especifico conocido.

El diagndstico, fundamentalmente clinico y de exclusién, es complejo por lo polimorfo y
poco especifico de los sintomas, que también se presentan en otros pacientes con
poliomielitis e incluso en la poblaciéon general. Se basa en la descripcion subjetiva de
diversos sintomas, como la aparicién de nueva o mayor debilidad o disminucién de la
tolerancia al ejercicio, mas que en criterios objetivos y claramente definidos pues no
existe ninguna prueba enzimatica, seroldgica o electrodiagndstica, que permita dife-
renciar a los pacientes con secuelas de poliomielitis sintomaticos de los asintomaticos,
y establecer un diagndstico de certeza.

El tratamiento es sintomatico y, dada la heterogeneidad de sintomas, requiere un en-
foque multidisciplinar.

Etiologia-Patogénesis

La causa de este sindrome aun no se ha identificado con claridad habiéndose elabo-
rado varias hipotesis etiopatogénicas. Una de ellas propone que el SPP sea el resulta-
do de la degeneracion gradual distal de unidades motoras que tras sobrevivir al episo-
dio agudo de poliomielitis han quedado operativas durante décadas, bajo una
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sobrecarga fisica y funcional, estableciendo mecanismos de compensacién mediante
la creacion de nuevas terminaciones y conexiones axonales. Segun esta hipdtesis a
partir de un determinado momento y, probablemente debido a dicho estado de sobre-
carga metabdlica crénica, se produce la descompensacion del precario balance exis-
tente entre los continuos procesos de denervacién y reinervacion existentes, hasta que
las neuronas motoras ya no son capaces de poner en marcha nuevos mecanismos de
compensacion y la denervacion excede a la reinervacion'®'"16:17:49.52

Esta teoria es la que cuenta con mayor aceptacion entre los investigadores, sin em-
bargo, atin existen dudas sobre un posible papel de los poliovirus®3** asi como sobre
la existencia de mecanismos inmunoldgicos causales''?*?*2 Aunque no puede des-
cartarse la existencia de un trastorno inmunolégico en la fisiopatologia del SPP el em-
pleo de agentes inmunomoduladores no ha demostrado tener un impacto significativo
en dicho sindrome.

Por otro lado, diversos autores proponen que el efecto de la edad y el proceso normal
de envejecimiento que determina una evidente pérdida de neuronas a partir de los 60
afios, sobre una motoneurona lesionada, tanto clinica como subclinicamente, por el
virus de la poliomielitis constituye la causa del SPP'"?°*_ Otros, por el contrario, re-
chazan que la edad sea un factor implicado°.

Por ultimo, diferentes autores sostienen que los sintomas y el deterioro funcional se
deben a sobre-esfuerzo muscular, problemas ortopédicos y alteraciones biomecani-
cas, procesos neuroldgicos anadidos y otros procesos agudos o cronicos propios de
los segmentos etarios en los que se encuentran los pacientes afectados®?%*'.

Factores de riesgo

Los factores de riesgo reales responsables del desarrollo del SPP son todavia desco-
nocidos. Sin embargo, estudios clinicos y epidemiolégicos han identificado diversos
factores de riesgo potenciales entre los que se incluyen: la edad de presentacion del
episodio agudo de polio

(infancia vs adolescencia-edad adulta); la gravedad del trastorno motor inicial***3, un
mayor grado de recuperacién funcional muscular®®; sexo femenino*?%; un mayor tiempo
de latencia desde el episodio agudo*?; mayor edad bioldgica?®?%; un aumento reciente
de la actividad fisica '"** y un mayor nimero de sintomas neuromusculares durante la
fase de estabilidad funcional®.

En un estudio en el que participaron 127 pacientes con el diagnéstico de SPP y 39
controles (pacientes con antecedentes de polio con secuelas motoras pero sin sinto-
mas actuales compatibles con SPP), Trojan y cols®* observaron que, entre todos los
factores descritos, sélo eran factores con capacidad predictiva sobre el desarrollo del
SPP: el grado de afectacion de la unidad motora vy, por tanto, de lesion motora en el
episodio agudo de polio y, posiblemente, el sobre-esfuerzo muscular; la edad, por
efecto del proceso de envejecimiento sobre el sistema neuromuscular; y el aumento de
peso. En dicho estudio el riesgo de SPP aumenté en 1.7 veces (1C95%:1.1-2.6) por
cada década de vida pasada desde el episodio agudo y en 1.6 veces (1C95%:1.06-2.5)

Agencia de Evaluaciéon de Tecnologias Sanitarias. Instituto de Salud “Carlos III”.



A € Agencia de Evaluacion

Instituto [ 'S de Tecnologias Sanitarias
de Salud
Carloslll

por cada aumento de 1 punto en la escala de gravedad de la afectacion motora en la
enfermedad aguda. Ademas, en los individuos identificados como casos de SPP era
significativamente mayor la presencia de dolor muscular con el ejercicio (OR:5;
1C95%:1.6-15.6) y el aumento reciente de peso (OR:6.4; 1C95%:2.02-20.3). De los
resultados de dicho estudio se concluye que los pacientes con mayor riesgo de pre-
sentar un SPP, son los que integran el subgrupo definido por: pacientes con mayor
gravedad por afectacién motora en la enfermedad aguda; que en la actualidad se en-
cuentran en la etapa superior de la edad adulta; presentan sobrepeso y tienen dolor
muscular con el ejercicio. Estos factores son consistentes con varias de las hipétesis
propuestas para explicar el SPP.

Ademas, otros estudios han demostrado que los pacientes que han sufrido un episodio
previo de poliomielitis y no presentan secuelas motoras evidentes también tienen ries-
go de presentar sintomas compatibles con el SPP*.

Prevalencia

La revision de la literatura refleja falta de acuerdo acerca del porcentaje de sujetos que
desarrolla el sindrome postpolio. Como se puede observar en la Tabla |, entre el 22 y
el 80 % de sujetos que padecieron poliomielitis pueden desarrollar afios después el
Sindrome postpolio. Como se observa en la misma tabla, tampoco hay acuerdo en la
duracién del periodo de estabilidad.

Tabla |. Prevalencia y periodo de estabilidad

Autor (afio) Prevalencia Periodo de estabilidad
Ahlstrém (2000) 80 % 20 — 40 afios
Aurlein (1999) 22 %y 28,5 % 20 — 45 afios
Bartfeld (1996) 285%

Dalakas (1995) |-——- 25 — 30 afos
Ivanyi (1999) 25-85%(©60%) -

Johnson (1996) 8% e

Jubelt (2000) 28,5-64 % 35 (8 — 71) afios
Julien (1999) 25-28% 25 — 40 afios
Kling (1999) 60-80% e

LeCompte (1997) 25-40 % (66 —80 %) 40 - 50 afos
NINDS (2002) 25 % 10 — 40 afios

La amplitud del intervalo de porcentajes de prevalencia es muy grande. Los datos in-
cluidos en los trabajos de Bartfeld® y Aurlien* proceden de dos encuestas sobre la po-
blacién realizadas en Pennsylvania y Minnesota (EEUU) en 1992. En ambos casos, se
contabilizé el porcentaje de sujetos diagnosticados con SPP de entre los que sufrieron
poliomielitis con paralisis entre 20 y 45 afos antes de manifestar el sindrome. El traba-
jo de Kling?® es una estimacioén del porcentaje de pacientes con diagnéstico de SPP en
Suecia, mientras que el de Ivanyi®? incluye los datos de la literatura y, ademas, obser-
van que el 60 % de una muestra de supervivientes de polio paralitica en Holanda, ha
desarrollado el SPP. Por otro lado, el trabajo de LeCompte® incluye dos intervalos de
porcentajes. El primero hace referencia a los pacientes efectivamente diagnosticados
de SPP en las publicaciones a las que aplicd su revisién, mientras que el segundo es
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una estimacion del porcentaje de personas que llegarian a desarrollar el sindrome. En
el resto de trabajos no se especifica la procedencia de los datos.

En linea con la amplitud de rangos presentados en esta tabla y la estimacién prospec-
tiva de LeCompte, cabe significar la opinién que ya expresara Munsat en 1991 y reco-
gida por Dalakas'' y Thorteinsson®?, segun la cual el SPP se presentaria en todos los
pacientes con secuelas poliomieliticas si sus vidas se prolongasen indefinidamente.

Edad de aparicion del SPP. Periodo de estabilidad tras el episodio de polio-
mielitis

El tiempo medio entre el episodio agudo de poliomielitis y la aparicion de los sintomas
relacionados con el SPP es de unos 35 afos en diversas series, aunque oscila entre 8
y 71 afios?*?>%42 (Tabla I), por lo que los pacientes afectados suelen encontrarse por
encima de la quinta o sexta décadas de la vida. En este punto existen discrepancias
geograficas, pues existen datos que indican que en los paises de Oriente la epidemia
de poliomielitis afecté a nifios de menor edad que en Occidente.

En cuanto al denominado periodo estable tras el que aparecen los sintomas del SPP
es imprescindible sefialar, tal y como indican algunos autores®** que, aunque de los
resultados de algunos estudios parezca derivarse que los sintomas neuromusculares
se presentan s6lo como secuelas de aparicion tardia, una elevada proporcién de sin-
tomas tales como fatiga, dolor o calambres musculares, ya estan presentes durante el
periodo estable subsiguiente a la recuperacioén tras el episodio agudo de la polio.

Manifestaciones clinicas

Existen numerosos estudios en la literatura en los que se describe el amplio rango de
sintomas y signos de nueva apariciéon en los individuos supervivientes de un episodio
de poliomielitis y compatibles con el diagnéstico de SPP. En la mayoria de ellos las
manifestaciones clinicas mas citadas son: fatiga, debilidad muscular y dolor (Tabla II).
Dichos sintomas pueden aparecer tras un acontecimiento desencadenante, y en oca-
siones se han asociado con un accidente menor, aumento de peso o agravamiento de
un proceso médico previo’, pero lo mas frecuente es que comiencen de forma insidio-
sa y el paciente note gran dificultad para realizar actividades que antes hacia sin es-
fuerzo, es decir, se agrave su discapacidad o aparezca de novo'"'6%,

» Fatiga: Es el sintoma mas frecuente®'%1%32 43° refiriéndolo hasta el 80-90% de los
pacientes, aunque existen cifras discrepantes®**°. Puede ser generalizada o sélo
muscular y se caracteriza por aparecer al final del dia y mejorar tras un periodo de
reposo y con el suefio. En general responde mejor al suefio que la de los pacientes
con el sindrome de fatiga cronica. Su fisiopatologia no esta clara. Se ha sugerido
que la posible degeneracion neuronal en la sustancia negra y la formacion reticular
junto al reducido numero de dichas neuronas tras el episodio agudo de polio, po-
drian alterar el funcionamiento del sistema activador cerebral®. Otros autores ar-
gumentan que puede deberse a un exceso de actividad fisica'® o trastornos en los
mecanismos de activacion de la célula muscular o en su funcién contractil®' y pare-
ce descartado que sea causada por defectos en la transmisién neuromuscular’'.
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= Debilidad muscular. Aunque algunos autores lo atribuyen a causas biomecani-
cas®*' se considera el sintoma neuroldgico mas importante e incluso el Gnico ob-
jetivo y que permite el diagnéstico de SPP, ya que no se observa en el periodo es-
table®?*??. Parece debida a la suma de la desintegracién de las unidades de moto-
neurona inferior'' y fatiga metabdlica o disrupcién anatémica por ejercicio intenso?,
y se describe tanto en musculos previamente afectados, en los que es mas fre-
cuente, como en otros indemnes®*'%32%° Sin embargo, diversos estudios han ob-
servado, mediante analisis detallados del grado de fuerza muscular en la fase
aguda de la polio y comparacién con registros actuales, que no se desarrolla debi-
lidad en musculos previamente no afectados por la poliomielitis y que los casos en
los que los pacientes referian dicho sintoma en nuevos musculos se debian a que
el paciente desconocia que estaban afectados®*°2%°. Este hecho es de gran impor-
tancia y debe explicarsele al paciente ya que sino puede percibir dicha debilidad
como signo de progresion de la enfermedad 2°°2.

Su distribucion, habitualmente asimétrica, parece correlacionarse con la gravedad
de la paralisis en la enfermedad aguda y con el grado de recuperacion funcional,
es decir, con el numero de motoneuronas supervivientes y con la edad del pacien-
te?°.

El grado de fuerza muscular en los pacientes con SPP puede dar valores normales
en los tests manuales, pero dichos pacientes tienen un déficit de hasta el 50% en
los musculos afectados cuando se realiza su determinacion cuantitativa mediante
dinamometria®?®*'. Sin embargo, son mayoria los musculos que conservan una
fuerza normal®. Otro hecho importante es que diversos estudios no han detectado,
en seguimientos a lo largo de varios afos, signos objetivos de progresion de la de-
bilidad muscular a pesar del aumento de los sintomas referidos por los pacientes®.

Los signos de atrofia muscular de novo se consideran por algunos autores requisi-
to imprescindible para poder establecer el diagnéstico de SPP**3, sin embargo sélo
se aprecian en menos del 50% de los pacientes a los que se les atribuye sindrome
de post’polio >'6:%243,

= Dolor: Es otro sintoma frecuente y parece debido a sobre-esfuerzo y aumento de la
demanda metabodlica de la musculatura debilitada. El dolor, tanto articular como
muscular, es un sintoma referido con enorme frecuencia®'?622323943.59 " gjn em-
bargo, algunos autores®>***® argumentan que es dificil relacionar de manera dire-
cta el dolor con el SPP, puesto que se trata de una patologia de motoneurona, por
lo que no lo incluyen como parte del sindrome, sino como predictor o sintoma aso-
ciado y debido a otros problemas coexistentes.

El dolor se relaciona a menudo con una excesiva actividad fisica, pero también
puede estar causado por inestabilidad articular; contractura de partes blandas, co-
mo tendones y ligamentos; escoliosis; asimetria de las extremidades; mala postura
y alteracion de la mecanica corporal 32024232941 Con frecuencia, estos problemas
limitan la actividad fisica de los pacientes y favorecen la presencia de debilidad
muscular y atrofias por desuso, lo que puede confundir el diagnéstico. Ademas de
la posible confusion diagnéstica, es fundamental identificar que el dolor y la falta de
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uso que le sigue, puede ser una causa de deterioro de la funcién motora en los pa-
cientes con polio, pues una analgesia correcta podria prevenir el desuso y, conse-
cuentemente, ralentizar o evitar el detrimento de la funcién muscular.

= [Limitaciones en las actividades de la vida diaria (AVD): Debido a la fatiga, debilidad
muscular y dolor, los pacientes con SPP presentan nuevas o mayores discapaci-
dades vy dificultades para el desarrollo de las actividades de la vida diaria. Asi, di-
versos estudios®®?%*%°2%% han estimado que entre el 40% y el 80% de los pacientes
refieren mayores dificultades para correr, subir escaleras o caminar, en tanto que
mas del 20% precisaban ayuda personal y técnica para realizar las actividades de
la rutina diaria. Sin embargo, diversos estudios han observado discrepancias entre
el aumento en la discapacidad y dificultades referidas por los paciente y los resul-
tados obtenidos con medidas funcionales objetivas®*“*°.

= Signos de afectaciéon de motoneurona superior. En un escaso porcentaje de casos
(alrededor del 8%) pueden aparecer signos especificos tales como hiperreflexia,
signo de Babinsky y, de forma ocasional, espasticidad®.

= Intolerancia al frio: También es un sintoma frecuente (ver Tabla Il). Su causa no
esta filiada, pero se sospecha causada por dafio del sistema autondmico simpatico
durante el episodio agudo que se acentuaria con los trastornos de vascularizacion
especificos y los debidos al envejecimiento®*2.

» Insuficiencia respiratoria: Existen estudios que no han observado diferencias signi-
ficativas entre los parametros de funcion pulmonar, como la capacidad vital, al
comparar pacientes con polio con sujetos normales, ni descensos significativos en
aquellos tras su seguimiento a lo largo de un importante niimero de afios®**?, otros
han descrito una alteracién de dichos parametros funcionales hasta en el 42% de
los pacientes®. La insuficiencia respiratoria, con episodios de exacerbacion que
suelen deberse a infecciones respiratorias benignas, parece desarrollarse con ma-
yor frecuencia en aquellos pacientes con una mas grave afectacion respiratoria du-
rante la enfermedad poliomielitica aguda y que presentan, por tanto, una mayor al-
teracion funcional residual®'“®. Diversos autores han propuesto que dichas altera-
ciones se deben a disfuncién de la musculatura respiratoria a la que se unen con
frecuencia otros factores como el efecto del envejecimiento fisiolégico, cifoescolio-
sis, obesidad y trastornos del suefio®'®%% pero también podria ser de origen cen-
tral por afectacion bulbar®'? o de otras regiones del tronco cerebral* durante la

poliomielitis aguda. Al mismo tiempo diversos estudios han demostrado la coexis-
tencia de otras patologias también comunes y propias de las edades medias de la
vida, como la enfermedad pulmonar obstructiva crénica, que explican una impor-
tante parte de la disfuncién respiratoria observada en pacientes con criterios com-
patibles con SPP™.

» Trastornos del suefio: Son frecuentes y pueden deberse a la existencia de dolor,
estrés y ansiedad, fibromialgia, obesidad, insuficiencia respiratoria o apnea del
suefio que suele ser obstructiva aunque también puede ser de origen central o
mixta'®“®. Algunos estudios no han encontrado un mayor porcentaje de trastornos
que sugieran apnea del suefio en pacientes con SPP que en controles®.
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= Disfonia y Disfagia: Aproximadamente un 10-20 % de los supervivientes de la po-
liomielitis refieren disfagia residual y alteraciones fonatorias, siendo mas frecuentes
en aquellos pacientes que han sufrido poliomielitis aguda bulbar con afectacion de
los pares craneales VI, X y X. Dichas alteraciones se creen debidas a atrofia pro-
gresiva de la musculatura oral, faringea y laringea. Sin embargo este es otro de los
aspectos del SPP en los que existe controversia y no se ha alcanzado un consen-
so™* . Los pacientes que refieren dificultades en la deglucién, especialmente si
son progresivas, requieren estudios faringeo-laringeos funcionales especificos, no
solo para excluir otras alteraciones potencialmente causales sino, ademas, para
establecer la terapia mas adecuada™*’.

= Trastornos cognitivos: Un notable porcentaje de pacientes refiere dificultades de
concentracién y atencion que mas bien cabria atribuir a los sintomas fisicos y psi-
cologicos del proceso, ya que no se ha demostrado que en los pacientes con SPP
existan trastornos cognitivos'®.

= Alteraciones psicologicas: Son frecuentes y, en gran parte, relacionadas con la
reaparicion de un problema que consideraban resuelto, asi como por el estrés pro-
ducido por los cambios en el estilo de vida que condicionan la fatiga y debilidad
muscular. Ademas de un aumento de la ansiedad, estrés e irritabilidad, se ha des-
crito un mayor indice de depresidon en estos pacientes. Sin embargo, debe rese-
narse que la investigacion sobre la prevalencia de la depresion en el SPP ha obte-
nido resultados contradictorios en parte debidos a diferencias en los tamafos
muestrales, metodologia, tests psicométricos y criterios empleados, sin que en la
actualidad se conozca de forma precisa®. Kemp y cols?’ compararon el grado de
depresion y satisfaccion de vida en pacientes adultos con secuelas de polio
(n=121) y controles sanos de similar edad y caracteristicas sociodemograficas
(n=61). Sus resultados indican que la situacion postpolio per se no se asocia a un
mayor indice de depresion ni a menores puntuaciones en la escala de satisfaccién
de vida. Sin embargo, mas de un 25% de los pacientes post-polio presentaba ma-
yor riesgo de depresion, lo que dependia no sélo de la gravedad de la secuela de
la poliomielitis y por tanto de la capacidad funcional, sino fundamentalmente de la
actitud personal ante la discapacidad y del grado de comunicacion, interaccién y
soporte familiar. Otros estudios han confirmado dichos hallazgos*.

En cuanto al grado de satisfaccién personal, diversos estudios no han observado
diferencias estadisticamente significativas entre pacientes con SPP y pacientes
con secuelas de poliomielitis sin nuevos sintomas, aunque los primeros presenta-
sen un mayor deterioro fisico y menor grado de independencia®*’. Numerosos au-
tores*92227:30434859 ra|acionan el grado de satisfaccion, no tanto con la gravedad de
las secuelas fisicas, como con la actitud personal ante la discapacidad; el grado de
comunicacion, interaccion y soporte familiar; y el grado, presencia o ausencia, de
adaptacion y adecuacion del medio fisico y social a las necesidades de las perso-
nas con discapacidades. Este hecho explica parte de las diferencias encontradas
en los resultados de distintos estudios. Asi en algunos la existencia o no de recur-
S0S como ascensores u otros elementos, en el domicilio, edificios publicos, medios
de transporte o lugares de trabajo y recreo, que mejoren su accesibilidad para las
personas con discapacidades fisicas, explican gran parte de las dificultades descri-
tas y los menores indices de satisfacciéon personal®??.
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= Otros sintomas: Se han descrito trastornos urinarios leves y disfuncion sexual en
un elevado porcentaje de pacientes con SPP aunque no se ha logrado identificar
un patrén especifico ni su etiologia exacta®.
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Tabla ll. Manifestaciones clinicas mas comunes del SPP

Manifestaciones clinicas Halstead'™  Agre® Lonnberg®  Kidd*® /L\w‘or?/‘\slekre59 lvanyi? Rekand®”®  Chang'™
N=132 N=79 N=3067 N=239 N=1444 N=233 N=148 N=31

Fatiga generalizada 89% 83% 62% 7% 57% 44% 52% 68%

Fatiga durante el ejercicio ND ND ND 7% 80% ND ND

Dolor articular 71% 77% 51% 37% 57% 33 42% 31%

Dolor muscular 71% 86% 33% 37% 58% 34 56% 23%

Debilidad:

.-Musculos previamente afectados |69% 80% 54% 85%

.-Musculos no afectados 50% 53% 33% 58%

.-Total (nuevo) ND 87% 32% 58% 67% 100%

Atrofia 28% 39% ND ND ND 30% 30% ND

Intolerancia al frio 29% 56% 42% ND 62% ND ND ND

Insuficiencia respiratoria ND 39% ND 4% 43% 18% 41% 0%

Disfagia ND 30% ND ND ND 17% ND ND

Trastornos del suefio ND ND ND 9% 48% ND 14% ND

Dificultades de concentracion ND ND ND ND 39% ND ND ND

ND: dato no disponible
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Criterios diagnésticos

Es un hecho reconocido de forma unanime que los afectados por la poliomielitis pue-
den sufrir, tras largos afios de estabilidad, una disminucion de su capacidad funcional
debida a diversos factores relacionados directa o indirectamente con la patologia neu-
romuscular de la infeccién poliomielitica, como son los problemas musculo esqueléti-
cos y la edad, tanto por el propio proceso de envejecimiento como por ciertas enfer-
medades cronicas. Los resultados de varios estudios con base poblacional en los que
se hayan evaluado las caracteristicas, sintomatologia evolutiva y necesidades de los
supervivientes de polio???32% asi |o atestiguan. Sin embargo, alin no esta claro hasta
qué punto todos esos sintomas se deben al deterioro, nuevo o progresivo, de la fun-
cion neuroldgica y por tanto qué pacientes de la poblacion de supervivientes de un
episodio de poliomielitis deben y pueden ser diagnosticados de SPP.

En un intento de identificar y filiar con claridad a los pacientes con posible SPP se han
elaborado diferentes propuestas diagndsticas sin que todavia se haya logrado una
Unica e inequivoca forma de diagnoéstico del SPP.

La primera de las propuestas fue establecida por Mulder y cols®* quienes en 1972 for-
mularon los siguientes criterios diagnosticos del SPP:

1. Un episodio previo de poliomielitis con pérdida residual de motoneuronas ( lo que
puede confirmarse por medio de la historia clinica, examen neurolégico o electro-
miografia).

2. Un periodo, habitualmente superior a 15 afios, de estabilidad neuroldgica y funcio-
nal tras la recuperacion del episodio agudo.

3. El desarrollo gradual, o mas raramente abrupto, de nueva debilidad o fatiga
muscular anormal o atrofia muscular.

4. La exclusion de otras condiciones que puedan causar manifestaciones similares.

Posteriormente Halstead'® propuso unos criterios mas completos y exigentes para
poder establecer el diagnéstico del sindrome:

1. Antecedentes de poliomielitis paralitica confirmada por la historia, exploracion cli-
nica y electromiografia.

2. Intervalo de estabilidad clinico-funcional tras la enfermedad aguda de al menos 20
afos.

3. Aparicion, gradual o abrupta, de debilidad muscular no atribuible a la falta de uso y
que puede acompanarse o0 no de otros sintomas como fatiga excesiva, dolor mus-
cular, dolor articular, insuficiencia respiratoria y atrofia muscular.

4. Signos electromiograficos compatibles con denervacion aguda y reinervacion cro-
nica.
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5. Exclusion de otros procesos neurolégicos u ortopédicos que puedan ser causa de
los sintomas expuestos.

En 1995, Dalakas'! define este sindrome como “el desarrollo de nueva debilidad mus-
cular y fatiga en musculos esqueléticos o bulbares, no debida a causa alguna conoci-
da, que comienza 25-30 afios después de un episodio agudo de poliomielitis paralitica”
y propone que los criterios de inclusidn necesarios para establecer el diagndstico del
sindrome son los siguientes:

1. Historia documentada de poliomielitis paralitica en la infancia o adolescencia.

2. Recuperacién parcial de la funcidon motora con estabilidad funcional durante al me-
nos 15 afos.

3. Atrofia muscular residual asimétrica con debilidad, arreflexia y sensibilidad normal
en al menos una extremidad.

4. Funcién normal de esfinteres.

5. Desarrollo de nuevos sintomas neuromusculares lo que incluye una combinacion
de: a) diversos sintomas musculoesqueléticos y b) la atrofia muscular progresiva
postpoliomielitica (PPMA) que describe la aparicion de debilidad muscular lenta-
mente progresiva con o sin dolor muscular y atrofia de ciertos grupos musculares.

En la literatura se observa la falta de unanimidad y el uso indistinto de cualquiera de
estos criterios diagndsticos de tal manera que algunos pacientes cumplirian las condi-
ciones de diagndstico de SPP segun unos autores pero no segun otros. Ademas en
cualquiera de ellos la subjetividad de los criterios empleados facilita el diagndstico de
SPP en pacientes sin signos objetivos de deterioro funcional de motoneurona inferior,
por lo que recientemente diversos grupos de investigadores tras observar que una
notable proporcion, hasta el 90%, de los sintomas tardios en pacientes con poliomieli-
tis previa no se relacionan directamente con dicha enfermedad, han cuestionado la
validez del diagnéstico de SPP en pacientes sin atrofia muscular localizada u otros
signos objetivos de denervacion®?°. Asi Kidd y cols®® en un estudio sobre 239 pacien-
tes que referian sintomas de nueva aparicion observaron que ésta se debia a proble-
mas ortopédicos en 170 casos, patologia neurolégica en 35 ( radiculopatia cervical en
17 casos, radiculopatia lumbar en 8, mielopatia cervical en 5, EM 1 caso., ACVA 4);
problemas respiratorios en 19 (fundamentalmente enfermedad pulmonar obstructiva
cronica, enfisema, asma e hipoventilacion por trastornos del suefio) y otras enferme-
dades en 15 casos (depresion, obesidad, hipotiroidismo).

Otros autores®** cuestionan que el diagnéstico de SPP se restrinja a los pacientes que
presentan poliomielitis paralitica y han observado que dichos sintomas también se
presentan en pacientes que han sufrido un episodio previo de poliomielitis y no tienen
secuelas motoras evidentes. Rekand y cols** han observado en un estudio reciente (
Tabla 1ll) que aunque en porcentaje algo diferente los sintomas atribuibles al SPP
también se presentan con alta frecuencia en pacientes sin paralisis evidente.
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Tabla lll. Sintomas compatibles con SPP: Comparacién entre pacientes con po-
liomielitis paralitica y no paralitica (Tomado de Rekand **.)

Sintomas Polio con paralisis Polio sin paralisis
(N=129) (N=39)
Debilidad muscular de novo 67% 35%
Atrofia muscular 30% 20%
Dolor muscular 56% 29%
Dolor articular 42% 46%
Dificultades respiratorias 41% 31%
Fatiga difusa 52% 24%
Apnea del suefio 14% 13%

Ademas de los problemas mencionados previamente, dichos criterios diagnodsticos
plantean otra dificultad importante y no resuelta puesto que, aunque parezca derivarse
de los resultados de algunos estudios que los sintomas neuromusculares se presentan
so6lo como secuelas de aparicion tardia, los resultados de varios estudios, de mayores
tamafo y base poblacional, muestran que un elevado porcentaje de sintomas tales
como fatiga, dolor, calambres musculares etc estan ya presentes durante el denomi-
nado “periodo estable” tras la recuperacién de la poliomielitis?**°. En uno de dichos
estudios disefiado para conocer las discapacidades, sintomas y dificultades de una
cohorte se supervivientes de polio en Holanda, Ivanyi y cols* observaron que de los
233 pacientes incluidos, el 70% habia presentado sintomas neuromusculares durante
la fase de estabilidad, si bien algunos de ellos, como la fatiga, se habian intensificado
recientemente, pasando de un 21% a un 44% los pacientes que la referian. Resulta-
dos similares han sido obtenidos por Werke y cols® al estudiar la localizacién anaté-
mica de la paralisis en las diferentes fases de la enfermedad.
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Tabla IV . Localizacion anatomica de la paralisis en las diferentes fases de
la enfermedad (Werke *)

Localizacién de la paralisis | Fase aguda  Fase estable Situacion actual
Una extremidad 24% 30% 29%
Dos extremidades 34% 29% 28%
Tres extremidades 12% 11% 11%
Cuatro extremidades 26% 10% 14%
Ninguna extremidad 5% 21% 18%
Musculos espalda 55% 38% 41%
Musculos cervicales 33% 14% ND
Musculos abdominales 47% 35% 38%
Musculos respiratorios 22% 12% 16%
Garganta 10% 4% 5%

Estudios complementarios

= [aboratorio: La analitica sanguinea es normal a excepcion de un escaso numero
de pacientes en los que existe aumento de los niveles de CK'%%°2, Dicho aumento
parece relacionarse con sobre-esfuerzo muscular. En la mayoria de los estudios,
los parametros del LCR son normales.

= Estudios electrofisiolégicos (Electromiograma y estudios de conduccién nerviosa):
Suelen detectar la presencia de actividad espontanea anormal y signos de dener-
vacion y reinervacion, incluyendo un aumento de la amplitud y duracion de los po-
tenciales de accion y polifasia, de las unidades motoras tanto en los pacientes sin-
tomaticos como asintomaticos y en musculos clinicamente no afectados por el epi-
sodio agudo de poliomielitis'*?*. En el SPP la conduccién motora es habitualmente
normal pero puede estar enlentecida debido a la pérdida de unidades motoras fun-
cionantes durante el episodio agudo de poliomielitis. La conduccion sensitiva es
normal. La EMG identifica cambios consistentes con poliomielitis previa pero no di-
ferencia entre los pacientes que refieren nuevos sintomas de debilidad y fatiga de
aquellos otros clinicamente estables. En sintesis, estos estudios no son utiles para
el diagnéstico del SPP sino para confirmar que existen secuelas de polio y para
descartar otras patologias como radiculopatias, neuropatias y miopatias'®'"?*%.
Tampoco son necesarias para el seguimiento de los pacientes ya que las altera-
ciones electrofisiolédgicas no se correlacionan con la progresion clinica.

= Pruebas de neuroimagen (Tomografia axial -TAC, Resonancia Magnética Nuclear-
RMN): Tampoco son especificas y no discriminan entre pacientes estables y aque-
llos con nueva sintomatologia neuromuscular?' y sirven fundamentalmente para
descartar otros procesos que afectan a la médula espinal como la espondilosis o la
estenosis medular.
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= Biopsia muscular. La biopsia de los musculos afectados por la nueva debilidad
puede mostrar signos histolégicos de denervacion y reinervacion'®'"%252  No
suele ser util para el diagndstico pues no discrimina entre pacientes con nuevos
sintomas y los que mantienen una funcién neurolégica estable®.

En conclusién, no existe ninguna prueba electrodiagndstica, enzimatica o seroldgica
que permita diferenciar a los pacientes con secuelas de poliomielitis sintomaticos de
los asintomaticos. La mayor utilidad de estas pruebas complementarias reside en que
permiten identificar o descartar otras patologias y su indicacién vendra determinada
por la necesidad de excluir dichos procesos.

Diagnéstico diferencial

Deben excluirse con claridad otros procesos médicos, pasados o coexistentes, que
puedan causar debilidad y fatiga tales como: enfermedades cardiacas, hepaticas, pul-
monares, renales, anemias, enfermedades del tejido conectivo, infecciones cronicas,
hipotiroidismo, diabetes mellitus, cancer, neuropatias periféricas, traumatismos cra-
neoencefalicos, accidentes cerebrovasculares, radiculopatias, enfermedad de Parkin-
son, mielopatias etc.

Si existe dolor habra que considerar la posibilidad de que se deba a causas como
bursitis, tendinitis, osteoartritis, polimialgia reumatica, fibromialgia, etc'"24253841:52.35

Evaluacion de un paciente con posible SPP
Tanto para llegar al diagnéstico de SPP como para poder establecer el diagndstico

diferencial de manera correcta, la evaluacion de un paciente con posible SPP debera
incluir:

-_—

Anamnesis completa

2. Un cuidadoso examen fisico incluyendo la exploracion neurolégica

3. La realizacion de estudios neurofisioldgicos. Estos deben incluir tests de conduc-
cion motora y sensitiva y un EMG simple. Aunque es posible realizar estudios mas
complejos como un EMG de fibra Unica o un macro-EMG, parece que estos estu-
dios ademas de ser dificultosos y costosos no son necesarios de forma rutinaria’.

4. Analisis sistematico de sangre

5. Estudio radioldgico esquelético para detectar cambios degenerativos o deformida-
des

6. Técnicas de neuroimagen como TAC o RMN de la columna

7. En determinados casos pueden ser necesarias otras exploraciones complementa-

rias tales como estudio del LCR, pruebas funcionales respiratorias, estudios dina-
micos orofaringeos y laringeos, y evaluaciones psicométricas.

Evolucion

La literatura muestra divergencias en relacion al curso evolutivo de este sindrome en
gran parte debidas a lo dificultoso de la evaluacién y medida objetiva de algunos de los
sintomas. Los resultados de diversos estudios que han evaluado la debilidad muscu-
lar, sintoma que permite un analisis objetivo, son también contradictorios. Algunos
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autores'! han observado una reduccién media en la capacidad motora del 1-2% anual
en tanto que otros con seguimientos entre 2 y 5 afios**#?%° no han demostrado pro-
gresién alguna de la debilidad y alteracion funcional desde el diagndstico de SPP.

En general parece que el SPP sigue un curso muy lentamente progresivo marcado por
largos periodos, hasta de 10 afios, de estabilidad'®?*.

Tratamiento

En diversos estudios clinicos, alguno de ellos controlado, se ha estudiado el efecto de
farmacos como la amantadina*, piridostigmina®, esteroides'®, hormona de crecimien-
to* , Igf-1°"y amitriptilina® , sobre la debilidad y fatiga en el SPP pero ninguno de
ellos ha demostrado beneficios clinicos sustanciales. También en los uUltimos afios ha
surgido cierto interés en sustancias con propiedades anabdlicas o reparativas como la
I-carnitina, dehidroepiandrosterona etc pero tampoco estas sustancias han demostrado
efectos beneficiosos en los pacientes con SPP?>*2. Por tanto, el manejo de estos pa-
cientes se basa en el control de sintomas y problemas asociados y en el empleo de
diferentes medidas para mejorar su estado funcional y psicolégico una vez descartado
y corregido cualquier otro proceso coexistente sea estructural o fisioldgico.

La mejor forma de disminuir la fatiga generalizada parece ser la institucion de cambios
en el estilo de vida lo que puede suponer reducir las actividades fisicas exageradas o
extenuantes, establecer periodos de descanso, el uso de dispositivos de ayuda como
bastones, sillas de ruedas etc, en sus actividades diarias y seguir un programa de pér-
dlda de peso11’16’24’25’31’54.

Existen datos que sugieren que la debilidad muscular leve-moderada puede mejorarse
por medio de un programa de ejercicios adecuado que no sobrecargue la musculatura.
Sin embargo los resultados son controvertidos y dependen del tipo de ejerci-
cio®*'1748 "Parte de lo contradictorio de los resultados se debe a la multiplicidad de
causas involucradas en la sintomatologia de estos pacientes, lo que supone que no
todos se beneficien de las mismas medidas; pero también a la falta de una nomencla-
tura estandar que permita comparar la eficacia de los distintos programas de rehabili-
tacion.

En un intento de solventar este problema recientemente Halstead'’ y cols han desarro-
llado un sistema de clasificacién de los pacientes con poliomielitis en cinco estadios o
clases funcionales. Dichas clases funcionales que estan ordenadas de menor a mayor
deterioro funcional (desde la Clase | 6 de ausencia de datos clinicos de polio hasta la
Clase V o polio con grave atrofia) permiten la clasificacion individual de cada miembro
afectado en base a la combinaciéon de datos de la historia clinica, el examen fisico y
estudios electrodiagndsticos. En opinidn de sus autores, este sistema

facilita el disefio y la prescripcion de un programa de ejercicios seguro y adecuado a
las necesidades y estado funcional de cada extremidad y, ademas, permite una eva-
luacion objetiva de sus resultados. En cualquier caso el programa de ejercicios debe
establecerse de forma individualizada y buscarse un balance entre la intensidad del
ejercicio y la ausencia de fatiga y dolor'"*2.

El dolor musculo esquelético puede reducirse notablemente al establecer periodos de
descanso y modificar las actividades que lo provocan. Asimismo parecen eficaces el
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empleo de antiinflamatorios, calor y masaje aunque estas ultimas medidas no han sido
evaluadas de forma objetiva. Algunos autores senalan que gran parte de estos sinto-
mas se corrigen con el empleo de medidas ortopédicas®’.

Si existen problemas respiratorios deben eliminarse los factores de riesgo como obe-
sidad, habito tabaquico, e identificar posibles patologias asociadas. El manejo de los
problemas respiratorios puede hacerse mediante fisioterapia respiratoria y, en caso
necesario, ventilacién mecanica no invasiva domiciliaria. Por lo general no son necesa-
rios sistemas mas agresivos de soporte ventilatorio®. Asi en un estudio de cohortes
publicado por Midgren® en 1997 este autor constaté una incidencia de ventilacién do-
miciliaria, durante los 11 afios de seguimiento del estudio, de 0.2 por 100.000 habitan-
tes 6 3.5 por 1000 supervivientes de polio. En caso de existir apnea del suefio su tra-
tamiento sera el mismo que en pacientes sin SPP.

Los pacientes con SPP parecen beneficiarse de consejo y ayudas psicologicas, que
mejoran la actitud y la adaptacion a las nuevas circunstancias*®. Dependiendo de la
gravedad de los sintomas neuropsicologicos, como ansiedad, estrés, depresion, y su
grado de interferencia con el estado funcional, es posible que sea necesaria la pres-
cripcion de medicacion u otro tipo de terapia.

Un aspecto crucial del manejo de los pacientes con SPP consiste en que el paciente
reciba una correcta informacién tanto sobre el diagnéstico como el pronéstico. Tal y
como se ha venido comentando a lo largo de todo este documento es capital recono-
cer que el deterioro clinico y los sintomas de estos pacientes pueden atribuirse a nu-
merosos factores potencialmente tratables y que no se deben a lesion neuroldgica
irreversible, lo que exige una enorme cautela antes de atribuir dicha sintomatologia a
una lesion neuroldgica progresiva. En este sentido, es imprescindible que el paciente
sea adecuadamente informado y entienda que la poliomielitis es independiente o, a lo
sumo algo secundario, en aquellos problemas de salud que son dependientes de la
edad o de otros procesos comunes y que muchos otros, fundamentalmente los de
causa ortopédica, pueden corregirse con medidas especificas. Es asimismo indispen-
sable que en el caso de que la sintomatologia sea de causa neurologica en el seno de
un claro SPP, se lleve a cabo un proceso formativo o educativo del paciente sobre el
curso habitualmente benigno, lento y con grandes periodos de estabilizacion, de dicha
sintomatologia y sobre la forma de adaptarse a sus nuevas discapacidades.

SITUACION EN ESPANA

Como sefialara en su revision la Dra. Aguila Maturana (Rehabilitacién, 1999) la infor-
macion sobre la situacion en nuestro pais es exigua. Se han localizado dos documen-
tos que suponen una declaracion de intenciones en relacion con el tratamiento de las
enfermedades neuroldgicas en general. Estos dos documentos son la Declaraciéon de
Madrid y el Plan Estratégico Nacional para el Tratamiento Integral de las Enfermeda-
des Neurolégicas. Por nuestra parte, se hace una estimacién de la prevalencia del
SPP en Espana a partir de la informacién disponible en la Base de Datos Estatal de
Personas con Discapacidad que amablemente nos ha facilitado el IMSERSO.
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Declaracion de Madrid

En febrero de 2000, la Sociedad Espafola de Neurologia y las organizaciones repre-
sentantes de las personas afectadas con enfermedades neuroldgicas y sus familiares,
firmaron una declaracién en la que reclamaban una mejor asistencia a los enfermos.
Entre las asociaciones firmantes de la declaracién figuraban la Asociacion de Afecta-
dos de Sindrome Post-Poliomielitis y la Asociacion de Afectados de Polio y Sindrome
Post-polio de Madrid. En relacién con la organizacién del sistema sanitario reclama-
ban, entre otras cosas, que se establecieran protocolos de actuacion en las enferme-
dades neuroldgicas y que se pudiera conocer la realidad epidemiolégica de cada pato-
logia. También reclamaban que se invirtieran recursos para investigar estas enferme-
dades, asi como que se desarrollaran programas de formacién para médicos, otros
profesionales socio-sanitarios, asi como para los afectados.

Plan Estratégico Nacional para el Tratamiento Integral de las Enfermedades
Neurolégicas

En mayo de 2002 la Sociedad Espafiola de Neurologia publicé el Plan Estratégico Na-
cional para el Tratamiento Integral de las Enfermedades Neuroldgicas. El documento
contiene un conjunto de principios generales que buscan mejorar la eficiencia de los
sistemas de atencién sanitaria a los pacientes neuroldgicos. Uno de los apartados del
Plan Estratégico enumera las enfermedades neuroldgicas crénicas, es decir, las en-
fermedades neuroldgicas cuyos signos y sintomas persisten durante afios. En el grupo
de patologias neuromusculares se incluye la polio y el Sindrome postpolio. En cual-
quier caso, no formula propuestas especificas del SPP.

Prevalencia

No se ha encontrado ningun estudio publicado en el que se haga una estimacién del
numero de pacientes con Sindrome Postpolio en Espafia. En consecuencia hemos
realizado una estimacionbasandonos en el numero de diagndsticos de polio registra-
dos en la Base de Datos Estatal de Personas con Discapacidad del Instituto de Migra-
ciones y Servicios Sociales (IMSERSO) del afio 2000.

En dicha base de datos consta que la poblacién minusvalida valorada en Espana ex-
clusivamente por secuelas de polio, se elevaba a 19.504 personas. Sin embargo, en
otros 25.047 registros correspondientes a diversos tipos de deficiencia, también se
consignaba el diagnodstico de polio aunque asociado a otros que podian ser los princi-
pales determinantes del grado de minusvalia. En conclusion, la secuela poliomielitica
contribuiria en mayor o menor grado a la minusvalia de 42.651 personas. Si tomamos
esta cifra como el total de personas con secuelas de polio en Espafia, y le aplicamos
los extremos de los rangos sefialados en la literatura citada en el presente Informe y
que se resumen en la Tabla | (25% y 85%), el numero de afectados por el Sindrome
Postpolio podria estar entre 10.662 si consideramos que sufrira el sindrome el 25 % de
afectados por poliomielitis con secuela, y 36.253 si consideramos que puede llegar a
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manifestar el sindrome el 85 % de las personas que han padecido poliomielitis con
secuela.

Esta estimacion podria verse incrementada si, tal y como recoge alguno de los articu-
los revisados, también fuera posible que se dieran casos de SPP en pacientes que
han padecido la variante de poliomielitis sin paralisis’; pero por una parte, esta hipote-
sis esta seriamente cuestionada; y por otra, no se dispone de registros que recojan el
numero de personas que ha padecido la variante sin paralisis. En consecuencia, si ya
es amplia la disparidad de las cifras de prevalencia que se manejan en relacién a la
poblacion mejor identificable de supervivientes con secuelas, cualquier estimacion de
SPP en poliomielitis sin paralisis puede parecer altamente especulativa.

CONCLUSIONES

= El término de Sindrome Postpolio describe un complejo sintomatico consistente
especialmente en fatiga progresiva, debilidad muscular y dolor que aparece varias
décadas después de un episodio de poliomielitis paralitica. Asimismo, aunque con
menor frecuencia, se describen la presencia de atrofia muscular, dificultad para
respirar y deglutir, trastornos del suefio e intolerancia al frio.

= El SPP, que puede caracterizarse como un deterioro funcional progresivo varias
décadas después de un episodio agudo de poliomielitis con secuelas motoras, es
un fendmeno reconocido en la literatura médica y se considera un sindrome espe-
cifico secundario a denervacion. Sin embargo, existen en el mismo numerosos
puntos poco esclarecidos y sometidos a controversia e incluso algunos autores
plantean dudas sobre su existencia como entidad especifica y no secundaria a
otros problemas médicos o quirurgicos asociados.

= Los sintomas son variados e inespecificos y algunos, como la debilidad y la fatiga,
aumentan con la actividad fisica. No se ha identificado una causa concreta que ex-
plique dicha sintomatologia que también pueden presentarse en la poblacién gene-
ral. No se ha identificado de modo concluyente su mecanismo etiopatogénico.

= Muchos de los sintomas se deben a alteraciones biomecanicas, procesos neurolo-
gicos afiadidos y otros procesos agudos o cronicos propios de la edad de los pa-
cientes; lo que contribuye al debate entre las principales hipotesis etiopatogénicas,
que pueden ser compatibles entre si:

a) degeneracion gradual distal de unidades motoras con pérdida del precario
balance entre denervacién y reinervacion

b) pérdida neuronal debida al proceso de envejecimiento sobre una unidad mo-
tora deteriorada

c) causas ortopédicas: asimetrias, sobre-esfuerzo muscular, dolor y demas
procesos asociados durante el periodo considerado de estabilidad que
conduzcan a desuso y atrofia de nuevas fibras.
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= El diagndstico es complejo por lo polimorfo y poco especifico de los sintomas; y
fundamentalmente clinico y de exclusién. En la actualidad no existe ninguna prue-
ba electrodiagndstica, enzimatica o serolégica que permita diferenciar a los pacien-
tes con secuelas de poliomielitis sintomaticos de los asintomaticos. No existe un
diagnostico de certeza.

= El curso es habitualmente benigno nada o muy lentamente progresivo y marcado
por largos periodos, hasta de 10 afios, de estabilidad.

= Puede manifestarse un deterioro funcional en grado variable, acompasado a la
progresion del sindrome, que modifique el grado de discapacidad de la persona
afectada.

= El tratamiento es sintomatico y, dada la heterogeneidad de sintomas, requiere un
enfoque multidisciplinar extensivo, en su caso, al apoyo psicoldgico. Los cuidados
debidos a las limitaciones funcionales serian cualitativamente analogos a los re-
queridos por la secuela poliomielitica. Si bien todos los autores destacan la impor-
tancia de los ejercicios de rehabilitacion, el disefio y ejecucion de los correspon-
dientes programas suscita profundas discrepancias.

= La validez de los estudios publicados es, en muchas ocasiones, cuestionable. Mu-
chos de ellos son analisis de series de casos y el resto estudios de casos y contro-
les. Los resultados estan a menudo sesgados por la seleccion de la poblacion de
estudio, el grado de motivacion de los participantes, el escaso tamafio muestral, la
subjetividad de las variables resultado, la falta de medidas objetivas de la funcién
muscular, el escaso indice de respuestas y las diferencias geograficas. Todo ello
reduce tanto la validez interna como externa de dichos estudios y por tanto la fuer-
za que puede inferirse de sus resultados.

RECOMENDACIONES SOBRE POSIBLES ACTUACIONES

El estudio de la bibliografia mas reciente sobre el SPP expuesto en el presente Infor-
me viene a poner de manifiesto la existencia de la entidad, si bien las discrepancias
sobre los fundamentos etiopatogénicos, criterios diagndésticos, manejo y tratamiento de
la misma, reclaman un esfuerzo de normalizacion que permita soslayar los sesgos
ostensibles en la literatura. En consecuencia entendemos que procede la formulacion
de dos categorias de propuestas de accion: A) General. Se orienta a mejorar el cono-
cimiento biomédico del SPP a medio plazo; puede utilizar los resultados de investiga-
ciones extranjeras en curso, pero también debe merecer la atencién de los Programas
de Biomedicina y Salud contenidos en los Planes publicos de Investigacion. B) Particu-
lar. Contempla actuaciones de ambito estrictamente nacional promovidas por el Siste-
ma Nacional de Salud para dotarse a corto plazo de los mecanismos organizativos y
formativos que le permitan dar adecuada respuesta a las necesidades efectivas plan-
teadas a los pacientes con SPP.
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A) Acciones generales.

1.

Promover lineas de investigacion sobre los efectos de la edad y la actividad fi-
sica sobre el sistema neuromuscular comprometido por la poliomielitis.

Promover la normalizacion de terminologia y criterios diagndsticos, con particu-
lar atencién a las técnicas objetivas de evaluacion, tales como electromiografia
y estudios de conduccion nerviosa o pruebas de ejercicio isquémico.

Promover la normalizacion de los procedimientos. Esto exige aplicar o disefar
instrumentos de categorizacion objetiva de los pacientes en los servicios de re-
habilitacion, no sélo para su aplicacion clinica sino también para disenar los es-
tudios de investigacion.

Utilizacion de escalas validadas para la evaluacion de alteraciones y discapaci-
dades, y consecuentemente, de los resultados de las intervenciones practica-
das.

B) Acciones particulares.

1.

Adopcion inmediata de criterios convencionales sobre los que sustentar las ini-
ciativas que se enumeran a continuacion.

Informacion institucional a los médicos de atencién primaria sobre los trastor-
nos tardios asociados a la poliomielitis, que les facilite el manejo de estos pa-
cientes y referirlos, en su caso, a las consultas especializadas.

Informacion institucional a las asociaciones de afectados sobre el impacto efec-
tivo del SPP, y asesoramiento que puedan prestar a sus asociados.

En ambos casos anteriores debe trasladarse al paciente un mensaje educativo
sobre el curso habitualmente benigno, lento y con grandes periodos de estabili-
zacién, de dicha sintomatologia, a la que habra de aplicar los mismos meca-
nismos adaptativos que han regido su vida a lo largo de todo el periodo de es-
tabilidad de las secuelas poliomieliticas.

Elaboracion de un registro nacional de supervivientes de polio que permita el
conocimiento de la poblacién afectada, su seguimiento y la evolucién en su ca-
so, del SPP.

Cooperacion con el Ministerio de Trabajo y Asuntos Sociales, si fuera necesa-
rio, para propiciar la recalificacion del grado de minusvalia en los casos en que
proceda.
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