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RESUMEN

En 1875 M Raymond describio la aparicion de una atrofia y debilidad
muscular progresiva en 3 individuos supervivientes de una poliomielitis
aguda en la infancia. Jean-Martin Charcot, sugirié que la lesion inicial de-
bia dejar a las neuronas de estos individuos mas sensibles para desarrollar
enfermedades medulares posteriores y que la nueva debilidad era conse-
cuencia del sobreuso de los musculos afectos. En 1979, tras la publica-
cion de la descripcion realizada por un paciente de 57 afios de las dificul-
tades motoras que desarroll6 tras el padecimiento de una poliomielitis en
la infancia, se produjo un incremento muy importante de comentarios de
otros individuos con sintomas similares, llegando a acufiarse en los afios
80 el término de sindrome post-polio (SPP). El término se reserva para
describir el desarrollo de nuevos sintomas neurologicos, en especial para
el desarrollo de una debilidad muscular, atrofia muscular y fatiga muscu-
lar nueva que no son explicables por otra causa médica, y que aparecen
después de mas de 15 afios de la infeccion aguda. Se estima que afecta del
20 al 85% de individuos con antecedentes de poliomielitis en la infancia.
En el aiio 2000 se describieron los primeros criterios diagnosticos. EI SPP
condiciona una alteracion de la capacidad funcional del individuo.Su
etiopatogenia es desconocida, pudiendo estar relacionada con el envejeci-
miento. También podria deberse a un cuadro inflamatorio persistente o es-
tar influenciado por factores genéticos. No existe tratamiento farmacold-
gico eficaz, por lo que solo se puede recomendar tratamiento sintomatico
y de entrenamiento muscular moderado.
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ABSTRACT
Polio paralytic.
New Problems: Postpolio Syndrome

In 1875 M Raymond described a progressive muscle wasting and weak-
ness in 3 individuals survivors of childhood acute poliomyelitis. Jean-Martin
Charcot suggested that the initial injury should let these guys neurons more
sensitive to develop posterior spinal diseases and new weakness was the result
of overuse of the affected muscles. In 1979, after the publication of the des-
cription given by a 57 year old patien on motor difficulties that developed after
suffering of polio in childhood, there was a very significant increase of com-
ments of other individuals with similar symptoms, reaching wedged in the 80s
the term of post-polio syndrome.The term is reserved for describing the deve-
lopment of new neurological symptoms, especially for the development of
muscle weakness, muscle atrophy and new muscle fatigue not explained by
other medical causes, and appear after more than 15 years of infection acute. Is
estimated to affect 20 to 85% of individuals with a history of polio in childho-
od. In 2000 first described the diagnostic criteria. This syndrome determines a
change in the functional abilities. Its pathogenesis is unknown, may be asso-
ciated with aging. It could also be due to an inflammatory persistent or be
influenced by genetic factors. There is no effective drug treatment, so I can
only recommend symptomatic and moderate muscle training.

Key words: Poliovirus. Poliomyelitis. Polio vaccine, oral. Poliovirus vac-
cine, inactivated. Disease eradication. Postpoliomyelitis syndrome.
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POLIOMIELITIS AGUDA

La primera evidencia de una pierna
acortada y atrofica con las caracteristicas
de las secuelas de una poliomielitis parali-
tica es una estela egipcia de la dinastia 18
(1580-1350). El término poliomielitis de-
riva de la palabra griega polio que signifi-
ca gris y mielos que significa médula espi-
nal, por la afectacion especifica de las
neuronas motoras de la sustancia gris del
asta anterior de la médula espinal. Inicial-
mente este término se aplic6 a cualquier
cuadro de fiebre, sindrome meningeo y pa-
ralisis flacida aguda. Una vez identificado
el poliovirus (tipos 1, 2 y 3) como el agen-
te causal mas frecuente de este sindrome,
el término de poliomielitis se reservo para
describir este cuadro clinico cuando es se-
cundario a la infeccion por este enterovi-
rus, refiriéndose como sindrome similar a
la poliomielitis los cuadros secundarios a
otros agentes infecciosos (enterovirus 71,
coxsackie Ay B, echovirus, virus West Ni-
le).

Existen varias formas clinicas de pre-
sentacion de la infeccion por poliovirus.
En el 90-95% de los casos es asintomatica.
En el resto de casos, puede presentarse co-
mo una enfermedad leve (fiebre, malestar
general, cefalea, artralgias, mialgias, dolor
de garganta, sintomas gastrointestinales),
autolimitada y sin mas complicaciones
asociadas. O como una enfermedad grave
(fiebre y signos de meningitis aséptica, do-
lor de cabeza y espalda, rigidez de nuca).
En un 50% de los casos con enfermedad
grave se desarrolla la enfermedad paraliti-
ca. En este caso el cuadro se inicia como
una forma infecciosa grave a la que, a los 2
a 5 dias del inicio, siguen mialgias inten-
sas, espasmos musculares importantes y li-
mitantes que culminan con una debilidad
con fasciculaciones. La forma de instaura-
cion de la paralisis puede ser fulminante,
aguda o subaguda y la paralisis alcanza su
maximo tipicamente en menos de una se-
mana. La distribucion del dafio puede ser
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focal y asimétrica. Los miembros inferio-
res se afectan con mas frecuencia que los
superiores, siendo los musculos depen-
dientes de los nucleos motores del bulbo
raquideo los que se afectan con menor fre-
cuencia. No afecta a la musculatura ex-
traocular. La enfermedad es mas frecuente
en varones y en quienes tienen un nivel so-
cio-econémico mas alto. La mortalidad en
la fase aguda es del 5-20%.

En 1989 Mendelsohn describi6 el recep-
tor del poliovirus (PVR o CD155). Este re-
ceptor interacciona con la proteina Tctetx-
1 perteneciente al complejo de la dineina
del aparato transportador axonal y, de esta
manera, facilita el transporte retrégrado
del virus al cuerpo de la neurona motora
del asta anterior de la médula. Se han des-
crito variantes de esta proteina (CD155) en
primates que modifican la susceptibilidad
del animal a desarrollar la enfermedad pa-
ralizante.

Tras la enfermedad aguda la paralisis
mejora gradualmente a lo largo de meses o
afios, gracias a un proceso de reinervacion
colateral por las neuronas supervivientes.
Un 50% de los individuos supervivientes
de una enfermedad aguda paralitica queda
con una debilidad persistente. Son las se-
cuelas de la poliomielitis el sindrome neu-
romuscular mas frecuente en Suecia y la
enfermedad de neurona motora mas prela-
vente en Estados Unidos'.

SINDROME POSTPOLIO

En 1875 M Raymond describio la apari-
cién de una atrofia y debilidad muscular
progresiva en 3 individuos supervivientes
de una poliomielitis aguda en la infancia®.
Entonces, Jean-Martin Charcot, sugirid
que la lesion inicial debia dejar a las neu-
ronas de estos individuos mas sensibles
para desarrollar enfermedades medulares
posteriores y que la nueva debilidad era
consecuencia del sobreuso de los muscu-
los afectos. Sin embargo no fue hasta mu-
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cho mas tarde cuando este cuadro clinico
se hizo mas reconocible. En 19793, tras la
publicacion de la descripcion realizada por
un paciente de 57 afios de las dificultades
motoras que desarrollo tras el padecimien-
to de una poliomielitis en la infancia, se
produjo un incremento muy importante de
comentarios de otros individuos con sinto-
mas similares, llegando a acufiarse en los
afios 80 el término de sindrome post-polio
(SPP).

Este término inicialmente se aplico para
describir cualquier sintoma nuevo que
aparecia en un individuo superviviente de
una poliomielitis aguda paralitica en la in-
fancia. Posteriormente el término se reser-
varia para describir el desarrollo de nuevos
sintomas neurologicos, en especial para el
desarrollo de una debilidad muscular, atro-
fia muscular y fatiga muscular nueva que
no son explicables por otra causa médica,
mas de 15 afios después de la infeccion
aguda*.

La prevalencia de este sindrome es poco
conocida y varia segun los estudios y los
diferentes criterios diagnodsticos que se
apliquen, estimandose que afecta del 20 al
85% de individuos con antecedentes de
poliomielitis en la infancia.

En el afio 2000 se describieron los pri-
meros criterios diagndsticos®:

1. Haber padecido una poliomielitis pa-
ralitica con evidencia de pérdida de neuro-
nas motoras [(confirmada por la historia
clinica compatible, presencia de signos de
debilidad y atrofia muscular en la explora-
cion y presencia de signos de denervacion
cronica en el estudio electromiografico
(EMQG)].

2. Presentar una recuperacion completa
o parcial tras la enfermedad aguda, segui-
da de un intervalo (generalmente mayor de
15 afios) de funcion neuroldgica estable.
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3. Inicio subito o gradual de una debili-
dad muscular nueva o fatiga anormal, pro-
gresivas y persistentes, con o sin fatiga
generalizada, atrofia o dolor muscular o
articular (el inicio agudo puede ocurrir tras
inactividad, trauma o cirugia).

4. Los sintomas persisten al menos un afio.

Deben excluirse la presencia de otras
causas neuroldgicas, médicas o traumato-
logicas que expliquen los sintomas y se
describen unos criterios electromiografi-
Cos.

Asi pues, consisten en unos criterios de
exclusion en el que hay que considerar y
excluir especialmente sintomas secunda-
rios a radiculopatias estructurales, neuro-
patias compresivas (del nervio mediano o
nervio cubital), plexopatias (en relacion
con el uso de muletas), artropatias degene-
rativas, inestabilidad articular, escoliosis y
cuadros psicologicos incluyendo sindrome
de ansiedad y depresion.

Se considera que la poliomielitis no pa-
ralitica no es capaz de producir un cuadro
de progresion tardia. Tampoco se ha obser-
vado un riesgo aumentado de esclerosis la-
teral amiotrofica en esta poblacion.

El SPP, también llamado atrofia mus-
cular progresiva postpolio, condiciona
una alteracion de la capacidad funcional
del individuo. Como consecuencia del de-
terioro de las neuronas motoras espinales
los pacientes presentan signos y sintomas
variados:

- Fatiga. Es el sintoma mas frecuente,
afectando al 80% de los individuos con
SPP. En general, presenta una mejoria im-
portante con el reposo o el suefio

- Debilidad muscular progresiva. Puede
afectar a territorios clinicamente afectos
previamente, pero también puede hacerlo
en territorios aparentemente no afectos.
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- Nueva atrofia muscular (<50% de los
casos).

- Dolor muscular y fasciculaciones.

- Sintomas bulbares (disfagia) y respira-
torios

- Alteraciones del suefio
- Intolerancia al frio

En la exploracion se observa una debili-
dad flacida y asimétrica con hiporreflexia
en los territorios afectados, sin alteracio-
nes sensoriales asociadas. Los estudios de
laboratorio, salvo por la presencia de una
leve elevacion de las cifras de creatinqui-
nasa en algunos individuos, son normales.
El estudio del liquido cefalo-raquideo
(LCR) es normal. E1 EMG muestra signos
de afectacion neurdgena de larga evolu-
cion (con pérdida de unidades motoras que
muestran un aumento de polifasia y ampli-
tud, con potenciales gigantes). Sin embar-
go, los hallazgos EMG de los individuos
con SPP y aquellos con secuelas estables
de una poliomielitis aguda en la infancia
son indistinguibles. Incluso se han descrito
alteraciones EMG similares en pacientes
con poliomielitis aguda no paralitica o en
musculos clinicamente no afectos de indi-
viduos con la forma paralitica. Los estu-
dios histologicos muestran predominio de
fibras tipo I, reagrupamiento por tipos de
fibras, fibras anguladas atroficas y fibras
con hipertrofia, todo ello caracteristico de
la reinervacion cronica.

No existe un factor de riesgo claramente
definido para desarrollar un SPP en una
persona con una poliomielitis aguda en la
infancia. Sin embargo este cuadro es algo
mas frecuente cuanto mayor es la grave-
dad del proceso inicial, cuanto mayor es el
grado de recuperacion funcional, cuanto
mas graves sean las secuelas, cuanto ma-
yor es la edad en el momento del cuadro
agudo, cuanto mayor es el tiempo de laten-
cia desde el episodio agudo y cuanto ma-
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yor es la edad del sujeto tras el episodio.
También es algo mas frecuente en mujeres.

El ritmo de progresion de la debilidad
en general es lento. En los estudios de se-
guimiento publicados se estima un ritmo
de progresion menor al 1% anual. Ademas,
durante la evolucion se describen con fre-
cuencia periodos prolongados de estabili-
zacion. Los estudios de funcion respirato-
ria también muestran un ritmo de
progresion lenta, con caida de la capacidad
ventilatoria forzada en torno al 1,9%
anual.

La incidencia y prevalencia del SPP en
Espana es desconocida. Segun la Base de
datos IMSERSO (2000) existen 42.651
personas que tienen reconocido algln gra-
do de minusvalia y el diagndstico de polio-
mielitis. Segun las estimaciones descritas,
el numero de individuos afectos de SPP en
Espafia se encontraria entre 10.662 (asu-
miendo una prevalencia del 25%) a 36.253
individuos (asumiendo una prevalencia del
85%)°.

PATOGENESIS DEL SINDROME
POSTPOLIO

La etiopatogenesis del SPP es descono-
cida. La presencia de secuencias de geno-
ma mutado del virus de la poliomielitis en
LCR de algunos pacientes sugiere que una
infeccion cronica en las neuronas infecta-
das pudiera ser el mecanismo. No hay da-
tos concluyentes y serian precisos mas es-
tudios para confirmar esta posibilidad.

Se ha considerado como un factor el en-
vejecimiento ‘“normal”. A favor de ello es-
ta que el tiempo transcurrido desde el cua-
dro agudo inicial es un claro factor de
riesgo para el desarrollo del SPP. En indi-
viduos mayores de 60 afios sanos se consi-
dera que puede existir una pérdida de has-
ta la mitad de las neuronas motoras, sin
que se presente una pérdida de fuerza cli-
nica. En el contexto de una pérdida signifi-
cativa del nimero de neuronas motoras
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tras el cuadro agudo, una reduccion afiadi-
da de estas células en relacion con la edad
sin duda podria contribuir a la aparicion de
sintomas, no solo en territorios clinica-
mente afectos, sino también en aquellos
sin debilidad aparente en la fase de recupe-
racion.

También se ha implicado el estrés y el
sobreuso como factor contribuyente e este
proceso. Las neuronas motoras supervi-
vientes estan sometidas a una demanda
metabdlica aumentada que serian incapa-
ces de mantener en el tiempo. De esta ma-
nera se produciria una degeneracion de los
brotes de las terminales axonales.

La hipotesis que cobra mas fuerza es la
de la presencia de un cuadro inflamatorio
persistente. En este sentido se han descrito
cambios inflamatorios tanto en la médula
espinal como en el LCR de pacientes con
SPPy se ha encontrado elevacion de varias
citoquinas, fundamentalmente proinflama-
torias, como interferon gamma y factor de
necrosis tumoral en el LCR de algunos pa-
cientes. Estudios mas recientes de proteo-
mica muestran en el LCR de pacientes con
SPP concentraciones aumentadas de frag-
mentos proteicos y proteinas relacionados
con inflamacién y apoptosis. El motivo de
este proceso inflamatorio mantenido no
estaria claro. Se considera la posibilidad
de una respuesta aberrante tardia a la in-
feccion original o una respuesta inmune
persistente por la persistencia de de parti-
culas virales o una respuesta inmune a un
proceso neurodegenerativo causado por
otros factores

Finalmente, también se ha considerado
la posibilidad de que factores genéticos
puedan contribuir a estos sintomas. En este
sentido no se ha encontrado un aumento de
deleciones del gen survival motor neuron
(SMN) asociado a la atrofia muscular espi-
nal, aunque se ha encontrado una asocia-
cion entre el riesgo de desarrollar SPP con
polimorfismos del receptor Fc-gamma IITA
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TRATAMIENTO DEL SINDROME
POSTPOLIO

Lamentablemente no existe un trata-
miento farmacologico que haya demostra-
do su eficacia. La terapia actual mas eficaz
se basa fundamentalmente en tratamiento
sintomatico y de soporte!®!1,

En este momento se recomienda mante-
ner un entrenamiento moderado, no fati-
gante, aunque no hay estudios bien disefia-
dos que lo confirmen. Tampoco hay
estudios que confirmen que el sobreuso
empeore la debilidad por lo que no se re-
comienda la falta de ejercicio. Se deben
modificar los estilos de vida, evitando la
inactividad y el sobreesfuerzo, realizando
descansos intermitentes a lo largo del dia,
reducir el peso y hacer uso de ayudas téc-
nicas y soporte ventilatorio no invasivo si
se presenta sindrome de apnea obstructiva
del suefio. Se han desarrollado guias espe-
cificas de entrenamiento segun las caracte-
risticas de cada individuo. Asi en indivi-
duos con fuerza casi normal y EMG sin
signos de reinervacion se recomienda un
programa de entrenamiento de resistencia.
En aquellos casos con una debilidad mo-
derada y con signos de reinervacion en el
EMG se recomienda un entrenamiento
submaximal. Finalmente, en los casos de
paralisis grave se recomienda evitar el en-
trenamiento pero mantener un ejercicio ae-
robico regular, como la natacion.

Se han usado otros tratamientos farma-
coldgicos para abordar ciertos sintomas.
Asi para la fatiga se ha probado la amanta-
dina y la prednisona, sin datos de mejoria.
También se ha probado en un intento de
mejorar la debilidad el uso de piridostig-
mina y de coenzima Q10 sin que se hayan
mostrado eficaces. El modafinilo ha sido
ineficaz para el tratamiento de la fatiga.
Un estudio aislado muestra cierta eficacia
de la lamotrigina para el control de fatiga,
dolor y mejoria en la calidad de vida. Un
solo ciclo de inmunoglobulinas humanas
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intravenosas fueron eficaces en reducir la
cuantia de citoquinas proinflamatorias a
los dos meses pero no se encuentra una
mejoria clinica.
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