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CAPITULO 13

EVALUACION CLINICA DE LA ESCLEROSIS
MULTIPLE MEDIANTE ESCALAS DE
VALORACION DE DISCAPACIDAD.

CAMILO ARRIAGADA R., JORGE NOGALES-GAETE y JACQUELINE SHERPENISSE 1.

Asicomo se definieron los criterios diag-
nésticos en Esclerosis Multiple (EM) para
propositos epidemiolégicos y para evalua-
cién de ensayos terapéuticos 62 65 67, estas
necesidades promovieron el desarrollo,
pionero en neurologia, de escalas de valo-
racién de la enfermedad. La proposicion
mds exitosa al respecto ha sido la de
Kurtzke 32, formulada en 1955 como escala
de estado de discapacidad (disability sta-
tus scale -DSS), complementada en 196136
con pautas de evaluacion para 8 sistemas
funcionales y finalmente reactualizada en
1983 37como escala ampliada de estado de
discapacidad (expanded disability status
scale-EDSS). Consta de una escala global y
de siete componentes que se refieren a los
sistemas funcionales (SF) piramidal, cere-
beloso, sensitivo, de tronco cerebral, vi-
sual, psiquicos, de funcién esfinteriana y a
un octavo componente virtual de “otros
sistemas”.

La escala global de discapacidad abar-
caba inicialmente 11 niveles, desde cero a
10y en 1983 se agregaron 9 escalones inter-
medios entre 1 y 10. El nivel de la escala
global crece en paralelo con el de los siste-
mas funcionales, hasta el nivel 4. Desde el
nivel 4.5 la valoracién estd determinada
fundamentalmente por la capacidad de
marcha, la que se mide por la distancia
maxima (D max), por la necesidad de apoyo
y por ciertos hitos funcionales, ya que con
frecuencia ocurre que el compromiso si-
multdneo de varios sistemas menoscaba

los rendimientos atribuibles a estructuras
piramidales y cerebelosas, asi como la ca-
pacidad de marcha y la validez general.
Por eso el deterioro funcional puede mani-
festarse sin un aumento proporcional en
los puntajes (suma de puntos) de esos sis-
temas funcionales.

El tema de las pautas de valoraciény en
particular de la escala de Kurtzke ha sido
controversial®!. Mds adelante se enumeran
las criticas que se le han formulado, perola
mads significativa es la variabilidad entre
diversos examinadores. Noseworthy 3557y
Amato > 3 destacan un grado de concor-
dancia de 0.6, enfatizdndose 17, 18, 24, 60, 61
que la discrepancia es mayor en los grados
bajos de la escala. Kurtzke 3 ha advertido
la necesidad de evitar tanto los preciosis-
mos semioldgicos como la formulacién de
alteracion de sistema sin suficiente funda-
mento. Paty y Ebers 0 comentan que la
evaluacion de la enfermedad con examen
neurolégico codificado tiene atiin mayor
variabilidad entre examinadores que la es-
cala de Kurtzke. La cuestionable sensibili-
dad y la variabilidad interobservadores de
la escala de Kurtzke?2 3 24 55,57, 60,61, 68 ge ha
enfrentado pragmadticamente, haciendo ne-
cesario que en muchos ensayos terapéuti-
cos se requieran cambios en 2 escalones (un
punto completo) para estimar que ha habi-
do una modificacién.

Las otras objeciones, algo desmedidas
en ocasiones en nuestra opinién, que se le
han hecho a esta escala representadas o
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resumidas por Colville’, Noseworthy 36 57,
Paty ©0 y Weinshenker76 son las siguientes:

1) No es una escala lineal , aunque sf lo
son algunos de sus componentes.

2) Sobrevaloralo piramidal y cerebeloso
(coordinacién motora), que en la practica
son los mayores determinantes de discapa-
cidad, al punto que un resultado de la
cuantificacién de niveles (puntuacién o
score) motor o cerebeloso bajo a los 5 afios
predice buena evolucién 17, 34 47,57, 60, 73, 80,
De los pacientes con EDSS bajo 2, el 80% no
tienen alteraciones cerebelosas o pirami-
dales significativas 34.

3) Las alteraciones sensitivas (sens) re-
ciben puntuacién confusa y no se destacan
suficientemente las alteraciones cinestési-
cas (sens 2, 3 6 4), cuya topografia en los
grados severos se supone en 3 o 4 extremi-
dades, lo que condiciona la posibilidad de
ataxia sensorial. Kurtzke 3> 38 replica que
normalmente severidad y difusién van jun-
tas y que las pequefas desviaciones del
esquema requieren criterio clinico del eva-
luador. Agrega ademds, que en la practica
las pruebas de metria a ojos cerrados y ojos
abiertos sugieren que los defectos ataxicos
son probablemente cerebelosos, sin desco-
nocer la frecuente asociacién de compo-
nentes propioceptivos, no siempre eviden-
ciables al movilizar ortejos y dedos.

4) Relaciona simple o ingenuamente la
discapacidad con la severidad de los sig-
nos. Se afirma que no se consideran rendi-
mientos incongruentes con el estado fisico
por la fatigabilidad o intolerancia al esfuer-
z0, en circunstancias que la evaluacién de
la distancia maxima de marcha y de la
necesidad de detenciones o apoyo la de-
muestra nitidamente. En todo caso, se aler-
ta a los clinicos acerca de la necesidad de
encuestar especificamente la capacidad de
marcha y la tolerancia a la actividad.

5) Usa términos: leve, moderado o se-
vero no definidos objetivamente y /o mez-

clados y se advierte que faltan grados in-
termedios en las diversas categorias, lo
cual indujo precisamente a la expansién de
la escala en 1983 %.

6) Considera factores como el uso de
bastones y la capacidad laboral, que tienen
otros determinantes. Por ej.: la capacidad
laboral puede ser completa a pesar de estar
en nivel 7 6 mds cuando el paciente es
empresario, ejecutivo o profesional califi-
cado. Por el contrario, un individuo en
nivel 3 puede estar incapacitado laboral-
mente por monoparesia braquial derecha y
finalmente un paciente en nivel 4.5 6 5
puede ser catalogado erréneamente en ni-
vel 6 por usar bastén para prevenir acci-
dentes o caidas. Kurtzke34 35 y otros 11,17, 60
precisan al respecto, que no debe confun-
dirse la necesidad forzosa de apoyos en la
marcha con el uso electivo o voluntario de
bastén en pacientes prudentes y temerosos
de las caidas.

7) Laescala da igual énfasis a un defec-
to motor o sensitivo en extremidades infe-
riores (EI) que en extremidades superiores
(ES), a pesar de ser mds invalidantes en
estas dltimas. Sin embargo, al analizar los
patrones?34, se reconoce que las alteraciones
en EI son las méds frecuentes y por consi-
guiente que debe privilegiarse lo frecuen-
te.

8) La escala de tronco cerebral parece
una mezcla poco coherente de signos vesti-
bulares, de compromiso de los nervios cra-
neanos 3-4-6,5-7y delas alteraciones de
pares bulbares. Kurtzke 3¢ destacaba, en
1961, que la mayoria de los sistemas fun-
cionales solo evaltan las partes corporales
por debajo de la cabeza y que las denomi-
nadas funciones del tronco cerebral cubren
las alteraciones atribuibles a lesiones de los
tractos supra e intersegmentales de los
nervios 3 a 12, junto al compromiso de los
nucleos o de las raices de los respectivos
nervios craneanos. Por eso, se incluyen en
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este rubro a las paralisis pseudo bulbares y
alapalabraescandida, junto alas alteracio-
nes de las funciones de los nervios cra-
neanos considerados aisladamente.

9) No considera suficientemente la con-
dicién psiquica, tanto en los aspectos afec-
tivos como cognitivos, los cuales pueden
contribuir a agravar la discapacidad pro-
vocada por el compromiso de los otros
sistemas funcionales.

10) Con alguna frecuencia, no resulta
sensible para precisar el deterioro 6 mejo-
ria funcional y deben agregarse especifica-
ciones relacionadas con el rendimiento fun-
cional por segmentos, ademads delas activi-
dades de la vida diaria.

No obstante los planteamientos anterio-
res, la conclusién final del andlisis de la
escala de Kurtzke por autoridades como
Noseworthy 5557, Hunter 2%, Paty y Ebers©0
(la que por lo demds compartimos) es que
la escala de Kurtzke tiene los méritos de ser
familiar a los neurélogos, ser atingente,
significativa y razonablemente sensible, en
especial si hay adiestramiento y perseve-
rancia en su uso. Por otra parte, la recono-
cida difusién de su uso lahace insoslayable
si se desea formar grupos de trabajo, ins-
titucionales locales y / o cooperativos, para
asumir la responsabilidad de monitorizar
tratamientos, por lo demds onerosos 10, 55
57,

Creemos que las virtudes y fortalezas
de la escala de Kurtzke se descubren en la
préctica, inclusive en su terminologia apa-
rentemente laxa para definir los defectos
en los sistemas funcionales. A continua-
cién exponemos la Escala ampliada de es-
tado de discapacidad de Kurtzke %, con
algunas acotaciones nuestras que nos han
facilitado su empleo cotidiano.

NIVEL 0.- Examen neurolégico normal
(todos los SF en 0).

NIVEL 1.- Signos neurolégicos presentes
pero sin alteracién funcional.

Ejemplos: Reflejo plantar extensor
(Babinski +), cutdneos abdominales -CAB-
ausentes, reflejos osteotendinosos (ROT)
exaltados, fenémeno de L‘Hermitte, etc.
Nivel 1: solo un SF grado 1, Nivel 1.5: dos
o més SFs grado 1.

NIVEL 2.- Discapacidad minima.

Uno o dos SF grado 2. Ejemplos: mo-
noparesia leve, ataxia leve, alteracién de
palestesia en tres 6 cuatro extremidades o
de cinestesia en una 6 dos. Nistagmus
grado I uni o bidireccional.

Nivel 2: Un SF grado 2, otrosen 0 6 1,
nivel 2.5: dos SFs grado 2, otrosen 0 6 1.

NIVEL 3.- Discapacidad moderada, pero
con plena capacidad ambulatoria y laboral.
Uno o dos SF grado 3 o varios en grado 2.
Ejemplos: sistemas en grado 3: paraparesia
o hemiparesia moderada, cuadriparesia le-
ve, ataxia moderada, alteracién tacto dolor
moderada o alteracién cinestésica en una o
dos extremidades. Sistemas en grado 2:
palestesia (percepcién vibratoria) alterada
en 3 6 4 extremidades, nistagmus modera-
do o paresia ocular leve, visién en un ojo de
20/30 a 20/59, frecuencia o urgencia mic-
cional. Nivel 3: un SF grado 3 o bien tres o
cuatro en grado 2. Nivel 3.5: dos SFs en
grado tres o cinco en grado dos.

NIVEL 4.- Discapacidad més que mode-
rada, pero el paciente es autosuficiente y se
mantiene ambulatorio y en pie o activo por
12 horas al dia.

Un SF grado 4 6 varios en grado 3 y
menos, menoscabando la capacidad del
nivel anterior (3.5). Por definicién el pa-
ciente no puede ser atdxico ni parético
severo. Sistemas en grado 4 ejemplos: alte-
racion tacto dolor en una o dos extremida-
des o disartria marcada. SFs en nivel 3:
paraparesia o hemiparesia moderada, oftal-
moparesia o ataxia acentuada. En el nivel 4,
la plena capacidad ambulatoria implica
caminar sin ayuda ni reposo 500 metros o
mas, ser capaz de realizar por si s6lo todas
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las actividades de la vida cotidiana y cum-
plir trabajos de dificultad fisica promedio
(ver Tabla 1). En el nivel 4.5, camina 300 o
mas metros sin apoyo ni paradas y puede
aun trabajar jornada completa en empleos
de dificultad promedio.

NIVEL 5.- Capacidad ambulatoria sufi-
ciente para salir de casa y asumir alguna
actividad laboral, en jornada parcial.

Puede eventualmente caminar muchas
cuadras usando un bastén. En el nivel 5
puede marchar 200 metros o mds sin ayu-
das ni paradas y logra trabajar jornada
completa con ayudas especiales. En el ni-
vel 5.5 puede recorrer 100 metros o mds en
las mismas condiciones y logra trabajar
media jornada con ayudas especiales. El
T8s (ver mds adelante) sin apoyo suele ser
mayor de 20" y resulta menor de 20" solo
con apoyo. En este nivel funcional puede
existir un sistema no piramidal o cerebeloso
en grado 5: vg. alteracion tacto dolor difu-
sa. Otros sistemas en grado 3: sensibilidad
alterada en una o dos extremidades, oftal-
moparesia acentuada, alteracion visual uni-
lateral de 20/60 a 20/99, paraparesia mo-
derada o cuadriparesia leve.

NIVEL 6.- Capacidad ambulatoria res-
tringida, requiere apoyo unilateral para
caminar més de 100 metros (nivel 6) o
apoyo bilateral para caminar mas de 20
metros (nivel 6.5).

T8s con apoyo, por lo comiin, mayor de
20". Combinacién con dos o mas SFs en
grado 3 y eventualmente un sistema grado
4, por ej.: paraparesia o hemiparesia mds
que moderada, monoplejia crural, ataxia
severa o bien sensacién alterada en 3 o 4
extremidades. Sistemas en grado 3: disar-
tria moderada, nistagmus importante, of-
talmoparesia marcada.

NIVEL 7.- En silla de ruedas, pero se
desplaza porsiséloy se trasladaa/o desde
la silla de ruedas.

Puede caminar hasta 5 metros con apo-

TABLA 1
CAPACIDAD DE MARCHA (Diax) Y
LABORAL EN EM
EDSS  Dmax  Apoyoen Capacidad
la marcha laboral
4.0 > 500 — Jornada completa
45 > 300 — Jornada completa
5.0 >200 Opcional Jornada completa
con ayuda
5.5 >100 Opcional = Media jornada con
ayuda
6.0 >100 Unilateral Posibilidad variable
6.5 > 20 Bilateral Segtn status profe-
sional y econé-
mico social
7.0 5 Bilateral Segtn status profe-
sional y econé-
7.5 Pasos Bilateral mico social

Dmax: distancia maxima, expresada en metros.

yo bilateral. En el nivel 7, el paciente puede
estar levantado y activo en silla por 12
horas. En el nivel 7.5 eso no es posible, pero
aunque puede dar algunos pasos, sus trans-
ferencias estdn restringidas y requieren
ayuda. Schwid et al 8, en su revisién de la
escala, especifican que en el nivel 7 existe la
posibilidad de marchar de 3 a 20 metros
con apoyo bilateral y en el 7.5 menos de 3
metros. Dos o més sistemas grado 4 6 peor,
rara vez sistema piramidal grado 5. Por
ejemplo: Sistemas en grado 5: paraplejia o
cuadriparesia mds que moderada. Siste-
mas en grado 4: paraparesia mas que mo-
derada (no la hemiparesia de igual severi-
dad, por la repercusioén en las transferen-
cias), alteracion tacto dolor en una 6 dos
extremidades, alteracién visual bilateral
con incapacidad de leer.

NIVEL 8.- Incapacidad de tenerse en pie
y dar pasos, pero con capacidad de uso de
miembros superiores, lo que permite a los
pacientes alimentarse por si mismos y ha-
cer parte de su aseo.

Pueden permanecer pasivamente en un
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sillén comtn o en silla de ruedas y en el
nivel 8 toleran bastantes horas fuera del
lecho. En el 8.5 esa aptitud es menor y
pasan mds en cama, (a no ser que se les fije
en la silla) por la pérdida de la capacidad
de control del tronco; todavia retienen al-
guna funcién de una o ambas extremida-
des superiores. En este nivel, varios siste-
mas funcionales tienen grado 4 o estd en
grado 5 en el sistema piramidal, no obstan-
te lo cual algunos pacientes logran estar
relativamente activos en sillén por 12 horas
y algunos mantienen actividad laboral con
ayudas especiales.

NIVEL 9.- En cama totalmente depen-
diente, pero con capacidad para comuni-
carse y deglutir al recibir alimentos.

Los SFs estan en grado 4 6 mds en varios
items. En el nivel 9.5, los pacientes no
pueden comunicarse ni deglutir. Por ejem-
plo, sistema grado 6: cuadriplejia comple-
ta; sistemas grado 5: hemiplejia o paraple-
jia, cuadriparesia severa, paralisis bulbar o
supra bulbar con disartria y disfagia im-
portantes; sistemas grado 4: paraparesia o
hemiparesia severa, ataxia severa difusa,
alteracién cinestésica en 3 6 4 extremida-
des.

NIVEL 10.- Muerte por esclerosis multi-
ple.

En evolucién aguda es por compromiso
de tronco cerebral o falla respiratoria es-
pinal. En evolucién crénica es por falla
respiratoria o por confinamiento en cama
con neumonia terminal, tromboembolis-
mo pulmonar, sepsis, uremia y falla car-
diorespiratoria.

La aplicacion por Kurtzke34 36,37,39,40 de
esta escala a una extensa serie de pacientes
tuvo el mérito de permitir sugerir —a partir
de las alteraciones clinicas y su evolucién-—
un patrén de localizaciones anatémicas que
calza plenamente con la patologia y dina-
mica de la enfermedad: indica que es una
enfermedad con multiples focalizaciones,

que los defectos motores, de coordinacién
y sensitivos tienen fuerte participacion
medular, que en el curso de la evolucién la
agravacion de los defectos funcionales ocu-
rre en todos los focos lesionales, que com-
promete cada vez mads el control corporal,
para agregar, finalmente en algunos casos,
alteracién en la extremidad cefédlica.

Cuando la escala fue originalmente pro-
puesta constituy6 un avance monumental
en la cuantificacién de una afeccién muy
compleja y se rotulé como escala de disca-
pacidad. Ulteriormente se precisaron % 64 81
los conceptos de la OMS de alteracién o
defecto neuroldgico (que es lo que se supo-
ne que deberia evaluar preferentemente la
escala de Kurtzke), la minusvalia o disca-
pacidad que refleja las limitaciones en las
actividades de la vida cotidiana y las des-
ventajas o restricciones que reflejan la si-
tuacién ambiental que limita al discapa-
citado. Como anota Willoughby 8, 1a escala
fue siempre una escala de discapacidad
por incluir actividades de la vida diaria.

Ladiscapacidad es evaluada actualmen-
te®, en forma complementaria, por la esca-
la de nivel de incapacidad (Incapacity Sta-
tus Scale - ISS) referida a actividades de la
vida cotidiana (AVC) y que tiene 16 com-
ponentes, que se cataloga en 5 niveles, de 0
a 4. Incluye: ambulacién, subir y bajar gra-
das, transferencias, funcién intestinal, fun-
cién vesical, aseo y bafio, vestuario, maqui-
llaje, alimentacién, vision, lenguaje, audi-
cion, humor y pensamiento, raciocinio, fa-
tigabilidad y funcién sexual. Una evalua-
cibn complementaria de la escala de
Kurtzke de alguna utilidad es el indice
ambulatorio (ambulatory index-Al) de
Hauser 26, que guarda estricto paralelismo
a la escala. Otras aproximaciones son la
medicion de independencia funcional
(FIM) y la escala o indice de Barthel.

La interaccion del paciente con el am-
biente es evaluada en la escala de interac-
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cién ambiental (ESS) ¢4 que consta de 7
items, que incluyen: cuidado personal, tra-
bajo, situacién financiera, participacién co-
munitaria, situacién hogareﬁa, transporte,
y actividad social, a los que se asigna un
puntaje de 0 a 5, con anormalidad propor-
cional al puntaje.

Rodriguez y col ¢4 realizaron, en la po-
blacién de Olmsted, el primer estudio en el
cual se correlacioné la EDSS, 1aISS y la ESS.

La escala de Kurtzke, en sus rangos
intermedios de 4.5 a 7.5, abarca al 50% de
cualquier serie clinica y descansa en la
capacidad ambulatoria mds que enlos pun-
tajes de los hallazgos neurolégicos. Para
afinar la evaluacién de la capacidad de
marcha, Schwid y col¢® correlacionaron el
puntaje en la EDSS, con el indice ambulato-
rio (AI), el uso de apoyo en la marcha y el
tiempo para caminar 8 metros en recta
(T8s). Encontraron que en los niveles de 0 a
2 los pacientes hacian el recorrido en me-
nos de 10 segundos, en el nivel 3 en 10 a 20
segundos, en los niveles 4 y 5 por lo comtin
requerian mds de 20 segundos sin apoyo y
menos de 20 segundos con apoyo unilate-
ral. En el nivel 6, atin con apoyo bilateral,
requerfan més de 20 segundos.

En la recientemente oficializada “Escala
Funcional Compuesta para Esclerosis Mul-
tiple” (MSFC: Multiple Esclerosis Func-
tional Composite), el T8s (marcha crono-
metrada de 25 pies) se efectué por dos
veces y el tiempo de realizacion puede
prolongarse hasta 3 minutos (180 seg) por
paseo, incluyendo pacientes con marcha
precaria en niveles 6 y 6.5, lo que permite
pesquisar deterioro cuando el score de la
escala no se ha modificado 15 22, 66, En
general, se encontré que el T8s era mayor
en los pacientes que requerian apoyo uni o
bilateral en la marcha, pero que habia im-
portante traslape o superposicion entre los
niveles préximos. Se estudié ademads, la
Dmax 0 distancia méxima de marcha y se

encontré que la capacidad de marcha ré-
pida (T8s bajo 9) se correlacionaba con
mayor resistencia o tolerancia a la marcha.
De los pacientes con T8s menor de 6 se-
gundos, el 91% caminaba mas de 500 me-
tros, con T8s menor de 10 segundos. E167%
caminaban mds de 500 metros y con T8s
mayor de 10 segundos, sélo el 4% podia
cubrir esa distancia.

En ocasiones, como lo hace notar Col-
ville?, la constatacién de defectos neurol6-
gicos no va en paralelo con la evaluacién
de la discapacidad o invalidez y la escala
de Kurtzke —sin complementos— no expre-
sa el hecho. Por ejemplo, una paciente con
paraparesia muy severa, (piramidal 4) pre-
senta una paresia gradual y progresiva de
musculos intrinsecos de las manos (facil-
mente detectable al examen), pero la pa-
ciente es minimizadora de sintomas y se ha
adaptado insensiblemente en la forma de
coger objetos, cubiertos o ldpiz y no relata
menoscabo funcional en actividades de la
vida cotidiana, en especial de la capacidad
ambulatoria, por lo tanto, se mantiene esta-
ble en el nivel 6 EDSS, a pesar de su nuevo
deterioro clinico. Por eso, en tales casos se
hace necesario complementar las pautas
de la EDSS con la informacién del T8s y el
puntaje de los sistemas funcionales, inclu-
yendo un score motor ampliado y pruebas
funcionales de extremidades superiores pa-
ra determinar o definir la condicién pro-
gresiva de la enfermedad.

Es importante consignar que la distri-
bucién de los escalones de la EDSS no es
Gaussiana sino bimodal 1% 7678, con aglo-
meracion alrededor de los niveles 2y 6. En
la serie de Ebers 17,18, los pacientes en los
niveles 1 y 2 constituyen el 31% y en los
escalones 6 y 7 el 37%, en total un 68% de la
casuistica. Igualmente, es significativamen-
te distinto el tiempo de permanencia en los
diversos escalones. Una mediana de alre-
dedor de 2 afios por escalén entre los nive-
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les 1 a 5 y alrededor de 4 afios en los
escalones 6 y 7 19 7678 _Gi se considera el
tiempo para empeoramiento sostenido de
un punto completo de la EDSS, en el 50% y
el 75% de la muestra se observa lo que
anota Ellison1? en Tabla 2.

Los pacientes con EM de tipo recurren-
te-remitente (RR) seguidos por 2 afios, se
agravanen el 25%, sigueniguales enel 72%
y mejoran en un 3%. Los pacientes progre-
sivos (secundarios y primarios) se agravan
en el 17%, siguen iguales en el 82%, y
pueden mejorar en el 1%.

En los ensayos terapéuticos recientes, el
porcentaje de pacientes RR que sufren de-
terioro en el brazo placebo de tales estu-
dios es mayor que el observado por Ellison
19, con diferencias entre los diversos estu-
dios, posiblemente relacionadas al criterio
de seleccién (por ejemplo, ntimero de bro-
tes en los dos o tres afos previos).

Un andlisis del brazo placebo”?, en en-
sayos terapéuticos con immunosupresores,
indica que los mejores predictores a corto
plazo del deterioro en EM progresivas (pri-
marias y secundarias) son la linea base de
la EDSS, de la funcién piramidal, de cere-
belo y de tronco cerebral, asi como el na-
mero de sistemas funcionales comprometi-
dos al definirse la condicién progresiva.

La distribucién de la escala de Kurtzke
en pacientes con 12 afios de evolucién en

TABLA 2

TIEMPO EN ANOS PARA DETERIORO
DE 1 PUNTO EN EDSS

EDSS N° Casos 50% 75%

2 55 2.2 anos 9.1 anos
3 61 2.2 11.5

4 27 2.1 3.1

5 45 2.2 7.7

6 129 4.6 10

7 48 3.6 8.6

Ref.: Ellison 19.

Espafia, demuestra 2! que el 40% esta bajo
3.5, 40% esta entre 4 y 7 y 20% sobre 7.5,
evidenciando 3 modalidades de la afec-
ciéon: la leve o benigna, la de mediana
severidad y la grave. En la serie de Ebers!”
18, un 24% de los pacientes con 10 afios de
evolucién estdn en 6 bajo el nivel 3 de la
EDSS y son catalogables como formas be-
nignas, al igual que los de Mc Alpine® y
que el 30% de los pacientes de Olmsted 64
que tenian score menor de 4 en la EDSS.

CUANTIFICACION DE NIVELES
POR SISTEMAS FUNCIONALES

Los comentarios que exponemos estan
basadas en las publicaciones de Kurtzke 33
34,36-38, 40, en las fichas cooperativas euro-
peasy en nuestra praxis con observaciones
adicionales. Kurtzke33 34 considera que los
sistemas piramidal, cerebeloso, tronco ce-
rebral y sensitivo son especialmente rele-
vantes y los llama mayores o principales.

SISTEMA FUNCIONAL
PIRAMIDAL

En el sistema piramidal la puntuacién
abarca de 0 a 6:

0.- Sin signos o normal

1.- Sin alteracién funcional pero con sig-
nos positivos, por ej. ROT exaltados, CAB
ausentes, Babinski-Chaddock. Silos signos
son bilaterales, aunque sea solo un sistema
funcional anotamos piramidal 1.5. Consi-
derando la topografia de los defectos pa-
réticos, se discrimina monoparesia, para-
paresia, hemiparesia y cuadriparesia con
los puntajes que se detallan. Las EM agu-
das y subagudas pueden provocar defec-
tos*? motores extensos, importantes y de
distribucién relativamente armoénica. En la
mayoria de los casos RR y en los progresi-
vos secundarios (PS), los defectos presen-
tan topografia irregular o disarmoénica en
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las extremidades y la proposicién, en tales
casos, es catalogar como leve la paresia con
capacidad funcional (CF) de 75% (grave-
dad y resistencia), moderada aquellos con
movimiento completo contra gravedad y
alguna resistencia, severa cuando la CF es
de 25%, o sea movimiento completo sin
gravedad y pardlisis completa cuando la
activacion es pobre (10%) o menor. No hay
uniformidad de criterios para calificar los
sindromes motores; en nuestra practica se
hace considerando el grupo muscular més
significativo funcionalmente con el mayor
déficit, pero algunos proponen en cambio
considerar simplemente el peor grupo
muscular. Segtn creemos, esto provocaria
las distorsiones, como por ejemplo, califi-

casos con falla severa de psoas y antero
externos de piernas y que pueden adn
deambular por la indemnidad de los mus-
culos antigravitatorios. Nosotros preferi-
mos catalogar esos pacientes como para-
paresia mds que moderada (piramidal 4),
ya que pueden caminar tramos relativa-
mente largos con apoyo. Igualmente, una
extremidad superior podria ser catalogada
en nivel 4 por déficit proximal muy severo,
en circunstancias de ser una extremidad
util por labuena activacién de la mano. Por
eso elegimos catalogar las paresias segiin
las condiciones de los musculos antigra-
vitatorios en extremidades inferiores y la
activacion de antebrazo y mano en extre-
midades superiores.

car como paraplejias espdsticas aquellos Recapitulando:
Monoparesia Hemiparesia Paraparesia Cuadriparesia
0. Ausente Ausente Ausente Ausente
1  Sin alteracién funcional, pero con signos positivos
2 Leve
3  Moderada Moderada Moderada Leve
4 Monoplejia Maés que moderada ~ M4ds que moderada Moderada
5 Hemiplejia Paraplejia Maés que moderada
6 Cuadriplejia

Es digno de destacar que la topografia
de las paresias suele respetar la cara. La
paresia facial inferior, acompafiando al
compromiso de extremidades, ocurre en
los casos agudos o subagudos con focos
hemisféricos voluminosos en la cdpsula
interna, en la transicién de esta al centro
semioval o cuando hay efecto en tdindem
de focos pontinos y capsulares posteriores.
A la inversa, algunos pacientes con focos
semejantes muestran conspicua paresia fa-
cial inferior y minimos signos de alteracion
piramidal en extremidades.

Enlaslocalizaciones espinales con para-
paresia en progresion, es frecuente el com-
promiso del psoas con poca alteracién de

los flexores del tronco y de los cuadriceps.
La participacién parética de los musculos
del tronco caracteriza a muchos pacientes
enniveles 7.5 u 8 en la EDSS e interfiere en
el equilibrio sentado, provocando cifosis
pasiva, interferencia en la movilidad en
dectibito y de la efectividad de la tos.
También en esos pacientes el deterioro
funcional puede extenderse a la extremi-
dad superior y para este efecto se disefia-
ron pruebas que permitieron evaluar cuan-
titativamente la condicién funcional de la
mano. En la “Escala Funcional Compuesta
para Esclerosis Multiple”, creada como
complemento de la escala de Kurtzke, se
incluye la prueba delas 9 clavijas, que debe
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efectuarse por dos veces sucesivas con la
mano dominante y otras tantas conlamano
menor, asigndndose a cada ensayo un tiem-
po limite de 5 minutos, permitiendo asi
monitorizar la evolucién de pacientes con
respecto a la discapacidad de extremidad
superior 15 22,66,

La topografia de las alteraciones obser-
vada en la serie de Kurtzke 34 fue:

Paraparesia 23%
Monoparesia 8% (2/3 en EI)
Cuadriparesia 13%
Triparesia 4%
Déficit hemilateral 10%

Diparesia braquial 1%

Otras series dan topografias semejan-
tes, solo Mathews*? da como mds frecuente
la cuadriparesia que otros patrones moto-
res (cuadriparesia 26% vs paraparesia 15%).
En comparacién con otras afecciones “pa-
resiantes”, las alteraciones provocadas por
la esclerosis muiltiple resultan mds inva-
lidantes, por la superposicién de defectos
sensitivos y cerebelosos.

No es infrecuente que deban catalogar-
se como paraplejias completas casos que
aun retienen capacidad de activar cuadri-
ceps alrededor de 50% pero que son inca-
paces de sostenerse en pie y dar pasos, por
la asociacién de defectos cinestésicos (por
lo comtn score sensitivo 3, 4 6 5).

Igualmente, es frecuente también en los
casos crénicos que la motilidad en dectbi-
to sea mucho mejor que la evidenciable en
bipedestacion, por la interferencia de la
espasticidad.

La espasticidad suele ser una alteracién
tardia en la evolucién de los sindromes
motores de la Esclerosis Mtltiple. Debe ser
evaluada en las extremidades y durante la
marcha. En las extremidades superiores se
explora al abrir y cerrar el pufio, palmoteo
repetido con antebrazo apoyado, efectuar
extensiéon completa del codo una y dos
veces. En las extremidades inferiores: se

evalta ante pedaleo ritmico del tobillo
(tapping del pie), con paciente sentadoy en
bipedestacion al efectuar extensién com-
pleta de rodilla y chutar una o dos veces. El
lector debe recordar que estas pruebas se
alteran también por ataxia cerebelosa o
sensitiva y por rigidez extrapiramidal.

De acuerdo a la metédica cooperativa
europea (European Database Multiple
Sclerosis — EDMUS)6 1214, 23, 25 ] espasti-
cidad de extremidades se considera o gra-
dua de la siguiente manera:

1. Leve: sin repercusion funcional y con
movimientos repetitivos posibles.

2. Moderada: hay notoria alteracién de
funcién, los movimientos repetitivos estan
alterados y el tapping limitado.

3. Severa: los movimientos repetitivos
son imposibles sea en dectbito, sentado o
de pie

4. Contractura permanente.

La espasticidad en la marcha se califica,
segin EDMUS, en 3 niveles: 1) apenas
perceptible al marchar en puntillas o rebo-
tar; 2) notoria y con repercusién funcional;
3) contractura importante.

Los ROT aparecen por lo comtin exalta-
dos; puede haber policinesia y clonus, que
es mds frecuente a nivel aquiliano que
patelar. En ocasiones hay segmentos con
exaltacion de ROT y otros con depresién y
abolicién. Esto tiltimo, suele ocurrir en for-
ma conspicua y difusa en la extremidad
superior de pacientes con el sindrome de la
mano indtil. El reflejo que con mayor fre-
cuencia aparece deprimido o ausente es el
bicipital, a veces en forma transitoria por
algunas semanas’.

Un hallazgo caracteristico, aunque in-
frecuente, es el reflejo tricipital ausente e
invertido que estd denotando, como inter-
preta Paty %, una lesién en la zona de
entrada radicular C7 y la exaltacion del
reflejo bicipital por una lesién piramidal
proximal o sobre C5.
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TABLA 3
PARESIA DE EXTREMIDADES EN ESCLEROSIS MUITIPLE

A B C D Der-Izq Diferencia 1 grado
Extremidades Superiores 47 % 35 % 14 % 4% 74 % 21 %
Extremidades Inferiores 18 % 36 % 32 % 14 % 74 % 23 %

Condicién motora A: buena B: regular C: pobre D: mala

Segun Colville®.

La relacién con la invalidez de las alte-
raciones motoras se expresa en el hecho
que de los pacientes con puntajes altos de
7, 8 6 9 en la EDSS, el 92% presentaban
puntajes o score motores de 4, 5 6 6 en la
serie de Kurtzke34.

Enla serie de Colville?, de 400 pacientes
con EM que asistian a un centro de rehabi-
litacién con grados significativos de disca-
pacidad, se clasificé la condicién motora
en A: buena, B: regular; C: pobre; D: mala 'y
se obtuvo la tabulacién expuesta en la Ta-
bla 3.

Se observa que se ratifican las cons-
tataciones de Kurtzke3*y que las expresio-
nes: malo, pobre, regular o bueno no supe-
ran la terminologia de su controvertida
escala. Destaca en las etapas avanzadas de
la afeccién el predominio de las alteracio-
nes motoras simétricas en la proporciéon
3:1. Por el contrario, en las etapas iniciales,
en especial en las localizaciones medula-
res30. 69,70 ]as alteraciones asimétricas son
las dominantes.

La aplicacién de la técnica de estimula-
cién magnética transcraneal de corteza mo-
tora4t evidencia que el 88% de 44 pacientes
con EM clinicamente definida presentan
respuestas anormales, que ocurren en el
12% de las extremidades sin signos pira-
midales, en el 58% de los casos con altera-
ciones aparentemente solo cerebelosas o
sensitivas y en el 85% de los casos con
alteraciones paréticas.

Una queja muy destacada#® 50,51, 60 en

los pacientes con EM es la fatigabilidad.
Vercoulen et al 7> destacan que es muy
frecuente, que no corresponde a somatiza-
cién depresiva y que no guarda relaciéon
estricta con la severidad en la escala de
Kurtzke porque puede ser un sintoma aflic-
tivo en pacientes con alteraciones aparen-
temente leves en los sistemas funcionales.
Djaldeti et al 16 elaboraron un indice de
fatiga y concluyen que hay una relacién
definida entre la fatigabilidad y el compro-
miso piramidal con alteraciones motoras
focales. Paty 0. 61 diferencia esta fatigabili-
dad del sintoma laxitud, independiente de
la actividad y de la calidad del suefio, lo
que en su vasta experiencia correlaciona
con enfermedad activa y con placas en fase
inflamatoria. Por la importancia del tema,
De Castro e Iriarte lo analizan in extenso en
este volumen, en un capitulo especifico.

La exacerbacién de la fatigabilidad y de
las paresias por el calor es también una
experiencia comun, debe tenérsela presen-
te para evitar accidentes provocados por
bafios calientes. La reaparicién dramética
de manifestaciones previas en relacién a
intercurrencias febriles constituye la base
de los llamados pseudo-brotes, que se re-
suelven en horas al normalizarse la tempe-
ratura.

SISTEMA FUNCIONAL
CEREBELOSO

La funcién cerebelosa se gradiade 0 a 5:
0. Normal
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1. Signos presentes sin incapacidad

2. Ataxia leve (alguna repercusiéon en
AVC)

3. Ataxia moderada de tronco o extre-
midades que interfiere actividades
de la vida cotidiana, con perturba-
cién manifiesta y necesidad de apoyo
en la marcha, condiciona EDSS: 6

4. Ataxia severa en las 4 extremidades,
funcién muy dificil , bipedestacién y
marcha con 2 apoyos (por si sola es
determinante de EDSS 6.5).

5. Incapacidad de realizar movimien-
tos coordinados. No pueden marchar.
Cuando la evaluacién cerebelosa es
interferida por la coexistencia de alte-
raciones motoras paréticas de grado
3 (paraparesia o hemiparesia mode-
rada y monoparesia severa), se ante-
pone X a la puntuacién o score.

Para hacer mds comprensible la valora-
cién, es conveniente desglosar el equilibrio
en bipedestaciéon y marcha, de la coordina-
cion de extremidades (EDMUS;6, 12-14, 23, 25),

Enrelacién al desequilibrio este se clasi-
fica en:

A) Leve: evidenciable al caminar en talo-
nes o puntillas, la marcha en tdndem es
posible con lateropulsiones menores, re-
quiere algtin apoyo para subir y bajar esca-
leras (calificacion: 2).

B) Moderado: evidenciable ya en marcha
normal (lateropulsiones, necesidad de apo-
yo unilateral), marcha en tdndem imposi-
ble o muy alterada, determina calificacién
3a.

C) Severo: con incapacidad de marchar
sin apoyo bilateral de bastén, murallas, de
otras personas o andador apropiado (nivel
4 condiciona EDSS 6.5).

D) Muy severo: bipedestacién y marcha
imposibles, nivel 5 (EDSS 7 6 mas).

La falla de coordinaciéon segmentaria de
extremidades se cataloga como ataxia leve
(nivel 2) cuando el defecto tiene escasa

repercusion en AVC. Se califica como ata-
xia moderada (nivel 3 b) cuando perturba o
restringe la independencia en AVC, por
activacion vacilante o temblorosa. El relato
de los pacientes menciona las dificultades
para vestirse, en especial abotonarse y des-
abotonarse, usar los cubiertos, comer o
beber y escribir. La exploracién clinica debe
incluir alguna de esas actividades y el uso
de cuchillo y tenedor, demostrando a veces
uso adaptativo preferencial de la mano
izquierda. La ataxia severa (nivel 4) impli-
ca funcionamiento muy dificil, ain con
trucos de apoyo. El apoyo parcial de la
extremidad permite atn cierta indepen-
dencia en el WC (retrete) a pacientes con
importante temblor intencional. La ataxia
muy severa (nivel 5/FS) implica incapaci-
dad absoluta y dependencia completa.

La evaluacién neurolégica incluye, en
extremidades superiores, las pruebas cldsi-
cas de metria dedo nariz, dedo-dedo exa-
minador, pronosupinacién alternante, pal-
moteo (tapping), digitacién ritmica alter-
nante indice-cordial, tamborilleo en ritmo
de galope, trazado de recta vertical, circu-
lo, tridngulo y cuadrado y en extremidades
inferiores, las pruebas usuales de metria en
T-R (talén rodilla), pie-mano examinador,
tapping y trayectos espaciales en linea rec-
ta, tridngulo y cuadrado.

El relieve de las manifestaciones atri-
buibles al cerebelo en el inicio de la afec-
cién es bajo. La ataxia de extremidades
ocurre en el 1% de la serie de Paty0 61 y
Mathews 43 44 destaca también su relativa
rareza inicial, que ocurre preferentemente
en brotes severos polisintomdticos. Mucho
mas frecuente es el desequilibrio y altera-
ciéon de la marcha (8% Paty 0 61, 11%
Mathews#3 44) que aparece en primer pla-
no respecto a la coordinacién de extremi-
dades, incluso en brotes polifocales con
compromiso simultdneo de varios pe-
dunculos cerebelosos. En el curso de la
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evolucidn, los defectos atdxicos se hacen
mads frecuentes y en tales casos aparece el
temblor cerebeloso, que es particularmen-
te invalidante y que es especialmente evi-
dente en actividades en flexién de extremi-
dades superiores. Mathews*3 ha destacado
el relieve de las alteraciones cerebelosas en
las formas PS de la afeccién. Son esos casos
en los que aparece preferentemente tem-
blor cefélico, agitacion temblorosa del tron-
co y muslos al incorporarse e iniciar la
marcha y temblor intencional proximal de
extremidades superiores.

La topografia de los defectos atdxicos en
la serie de Kurtzke34ratificala predileccion
de los defectos cerebelosos por las extremi-
dades inferiores y la relativa rareza de los
sindromes hemicerebelosos o de las altera-
ciones localizadas sélo en extremidades
superiores, haciendo presumible3® que el
compromiso, anivel medular, delos tractos
aferentes cerebelosos o sensitivos es un
factor importante en el desequilibrio y alte-
racion de la marcha.

Topografia:

Ambas Ext. Inferiores 25 %
Ambas Ext. Superiores 4 %
Cuatro extremidades 12 %
Tres extremidades 2,3%
Una extremidad 5 %
Hemilateral 1,7%

SISTEMA FUNCIONAL SENSITIVO
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En la serie de Swinburn (citado por
Mathews*3) en cambio, aparecen las altera-
ciones de miembros superiores como maés
frecuentes (46% vs 25% El), lo cual proba-
blemente traduce la reticencia de algunos
neurdlogos a definir las alteraciones cere-
belosas cuando cabalgan sobre alteracio-
nes paréticas.

La relacién de las alteraciones cerebe-
losas con la invalidez se expresa en el
hecho que de los pacientes en nivel 5y 6 de
la EDSS, el 56% tiene una puntuacién ce-
rebelosa3 64 yenel grupo7a9,el 71%
tiene ataxia severa o absoluta (puntuacion
cerebelosa 4 6 5) junto a otras manifestacio-
nes 34,

Es interesante consignar que las caidas
ocurren en los pacientes con EM con gra-
dos muy variados de alteracién?; preferen-
temente amenazan a los pacientes con difi-
cultad obvia en la deambulacién, pero tam-
bién a los buenos caminantes y a los que
han dejado de caminar. Las caidas ocurren
en el 10% en los buenos caminantes, en el
60% en las puntuaciones 4y 5 de la EDSS y
en el 25% en los que estdn en nivel 6 6 mas.
En un paciente con paraplejia (piramidal 5)
los resbalones o caidas en transferencias
ocurren con alguna frecuencia y atin sin
impacto cefalico pueden dar lugar al desa-
rrollo de hematomas subdurales.

Las funciones sensitivas se gradtian de 0 a 6:

Palestesia Cinestesia

0. Normal

Alteradaen1o?2
extremidades

2. Alteradaen 304
extremidades

Normal

Normal

3. Apalestesiaen 1 o
2 extremidades

Leve alteracionen 1 o 2
extremidades

Moderada alteracién en 1
0 2 extremidades

Tacto - Dolor
Normal

Normal

Alteracion leve

Alteraciéon moderada
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4. Apalestesia

5. Apalestesia

6.  Apalestesia

Los sintomas sensitivos son muy desta-
cados entre las manifestaciones iniciales,
en las series antiguas figuraban en el 12 a
20%42:50,53, pero en las mds recientes alcan-
zan al 30% 0 o al 40% 43, en relacion a la
mayor experiencia clinica y a los mejores
recursos para verificar el sustrato de estos
sintomas. Las parestesias pueden ser mul-
tiples y serpiginosas (como neuritis mi-
gratoria) o focalizadas en extremidades o
tronco. Por lo comtn, son distales en extre-
midades, con difusién proximal variable
en dias, pero todas las topograffas son
posibles.

Es frecuente que los sintomas sensitivos
no tengan confirmacién en cambios defec-
tuales significativos y deban ser cataloga-
dos como hipoestesia subjetiva o pareste-
sia objetiva, de cuestionable valor diagnds-
tico en ausencia de otros signos. Wilson 82
y Marburg42han destacado la discrecién o
modestia de las alteraciones objetivas de la
sensibilidad.

El sustrato de los sintomas y signos
sensitivos corresponde fundamentalmen-
te al compromiso cordonal posterior y ello
explica la frecuencia de los hallazgos o
alteraciones en palestesia, cinestesia, tacto
y el fenémeno de L'Hermitte4!. En la serie
de Paty et al®, las alteraciones cordonales
posteriores al inicio ocurren en El en el 30%
y en ES en el 10% y en toda la evolucién en
el 85% y 30% respectivamente.

Las alteraciones espinotaldmicas ocu-
rren®0 con una frecuencia 3 veces menor,
pero en las etapas tardfas —aunque a tono
menor—acompafian frecuentemente a otras

Marcada alteraciéon en 4
extremidades o difusa

Mas que moderada en
1 extremidad

Maés que moderada y di-
fusa o anestesiaen 1 0 2
extremidades

Anestesia bajo C2

alteraciones sensitivas, provocando la su-
perposicion de alteraciones tactiles y dolo-
rosas. Las quemaduras indoloras en etapas
iniciales pueden ocurrir, pero son infre-
cuentes. En las formas espinales crénicas
invalidantes, constituyen una amenaza mi-
nimizada por el aprendizaje de pacientes y
familiares.

El fenémeno de L'Hermitte, es relativa-
mente infrecuente, 1-2% al inicio, tal vez
20% en la evolucién (30% segun Paty ),
pero tiene el mérito de indicar patologia o
repercusion cordonal posterior. Es indica-
dor especifico delocalizacién cervical cuan-
dolos fendmenos parestésicos abarcan par-
te de las extremidades superiores y sugiere
una fuerte posibilidad etiolégica de Escle-
rosis Mudltiple. La anteflexion de cabeza y
cuello provoca sensacion de parestesia eléc-
trica descendente que abarca manos, tron-
co y extremidades inferiores, con variable
extension por estas tltimas. El fenémeno
ocurre por lo comudn en forma simétrica,
pocas veces es hemilateralizado y con al-
guna frecuencia afecta en forma parcelar el
tronco y extremidades inferiores. Lo habi-
tual es que no se comprueben manifesta-
ciones defectuales sensitivas y cuando és-
tas aparecen, el fendmeno de L'Hermitte
desaparece. Alainversa, en la regresion de
sindromes cordonales posteriores modera-
dos suelen observarse disestesias descen-
dentes por el torso y extremidades inferio-
res al anteflectar el cuello. En nuestros
pacientes hemos observado pocas veces la
coincidencia de sindrome deficitario cor-
donal posterior importante con la apari-
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cién de este signo y en tales casos, la expli-
cacion la constituye la apariciéon de nuevas
placas cordonales cervicales posteriores en
niveles mds altos que las preexistentes y
responsables de los defectos sensitivos.

El sindrome de la mano inttil o ciega
con adormecimiento, fallas cinestésicas, de-
fectos tdctiles, conducta palpatoria altera-
da, astereognosia secundaria y torpeza mo-
tora es muy caracteristico. Las formas leves
suelen ser resolutivas, pero las formas se-
veras pueden ser persistentes y provocan
importante discapacidad. Las formas mo-
deradas persistentes sin alteraciones pro-
pioceptivas ni ataxia sensorial en los seg-
mentos proximales de extremidades supe-
riores son compatibles con buena capaci-
dad de uso de las manos bajo control vi-
sual. La intensidad y persistencia de los
defectos no se correlaciona con el hallazgo
de atrofia medular segmentaria en IRM:
puede haber atrofia medular definida que
incluye cordén posterior sin defectos sen-
sitivos y a lainversa alteraciones sensitivas
inveteradas por afios sin atrofia alguna o
con alteraciones minimas 6 dudosas.

Las parestesias de topografia radicular
se atribuyen usualmente a placas en la
zona de entrada radicular posterior, por
ejemplo, en el caso de sensacién constricti-
va bilateral T7-T8, que coincide con altera-
cién segmentaria de los reflejos abdémino
cutdneos o hipoestesia dermatémica en una
extremidad, con depresion del reflejo osteo-
tendineo pertinente al segmento.

Las alteraciones anestésicas globales y
densas son infrecuentes, ocurre por ejem-
plo enlos sindromes medulares transversos
de las formas subagudas de tipo Devic o en
los rebrotes medulares severos de las for-
mas RR. Los sindromes hemianestésicos
son poco frecuentes y se dan enlocalizacio-
nes hemisféricas de perfil clinico severo y
subagudo.

Enlas formas RR, con compromiso espi-

nal y evolucién prolongada, las alteracio-
nes tactiles discriminativas y la grafoestesia
alterada abarcan extensas porciones de ex-
tremidades inferiores y tronco y en las
extremidades superiores se verifica hipo-
estesia con hipoalgesia exquisitamente lo-
calizada en los pulpejos de los dedos. El
contraste de buena sensibilidad en las pal-
mas de las manos con alteracién definida
en los dedos ocurre con cierta frecuencia y
obliga a evaluar grafoestesia tanto en la
cara palmar de dedos como en las palmas.
Turano et al7* han realizado un estudio de
correlacion de los potenciales evocados so-
matosensitivos y de las alteraciones de
sefial medular cervical en IRM, destacando
que la alteracién del componente N 13 con
electrodo de referencia a C7 indica altera-
cién caudal o baja en médula cervical, en
tanto que la alteraciéon de P14 orienta a una
alteraciéon rostral en cordén posterior,
préxima al nivel del foramen magno.

La topografia de las alteraciones sensiti-
vas en la serie de Kurtzke 34 fue la siguien-
te:

Ambas extr. inferiores 9%
Hemilateral 6%
Cuatro extremidades 6.5%
Tres extremidades 3,4%
Una extremidad Sup. 6 Inf. 10%

En otras series, como la de Miiller33, las
alteraciones sensitivas son mucho m4s fre-
cuentes, como se aprecia en detalle adjun-
to:

Palestesia alterada:

Ambas extr. inferiores 37%

Cuatro extremidades 22%

Ambas extr. superiores 4%

Cinestesia Alterada:

Ambas extr. inferiores 30%
Cuatro extremidades 16%
Alteracion tacto dolor 28%
Grafoestesia alterada:

Ambas extr. inferiores 40%
Ambas extr. superiores 4.5%
Cuatro extremidades 20%
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Enlaserie de Kurtzke34, resulta llamati-
vo el poco relieve de las alteraciones sensi-
tivas: en los pacientes en nivel EDSS7 a 9,
s0lo 3,7% tenian alteraciones sensitivas im-
portantes (4, 5 6 6), lo cual sugiere pobreza
dela evaluacion y privilegiar los hallazgos
objetivos mds asequibles de las demds fun-
ciones, al comparar con series como las de
Miiller3 y Rodriguez®. Rodriguez®4, en el
estudio en terreno de los pacientes de
Olmsted y con amplia gama de dispersién
en la EDSS (46% < al nivel 3), comprueba
que 13% de ellos presentaban alteraciones
sensitivas con puntuacién de 3 a 5.

Aunque las alteraciones sensitivas tie-
nen menor relieve que los defectos de los
otros sistemas funcionales, existen también
problemas metodoldgicos. Enlaevaluacién
de la grafoestesia influyen el tamafio del
dibujo y la velocidad del trazado, pudien-
do contrastarse pacientes de rdpido y cer-
tero reconocimiento de ntimeros de 4 a 5
cm en extremidades y 5-6 mm en pulpejo
de los dedos, con otros que requieren dise-
fios proximales de 8 a 10 cm, digitales de 15
a 20 mm o mds y trazado lento o repasado.
Igualmente, al probar la cinestesia en orte-
jos, es frecuente encontrar en los pacientes
paraparéticos que los umbrales en flexién
sonmucho mayores que en extension y que
s6lo son reconocidos los desplazamientos
medianos cuando se efecttian rdpidamen-
te. Factores de este tipo influyen evidente-
mente en reducir artificialmente las altera-
ciones sensitivas moderadas o leves y
muestran lo dificil que es estandarizar las
exploraciones neuroldgicas.

Es digno de mencionar también, que
cuando un paciente con Esclerosis Multi-
ple (segura o definida en episodios previos
con buena remisién), presenta disestesias
urentes de cierta extension en tronco y una
extremidad inferior, con hipoalgesia dolo-
rosa sin signos motores, hay una tendencia
irresistible a no considerar esos hallazgos

como orgdanicos, en vez de rotularlos como
brote sensitivo, utilizando los criterios ex-
cluyentes que se aplican a otras enferme-
dades medulares, atin cuando la evolucion
ulterior con aparicién de otros signos evi-
dencia su organicidad. Por otra parte, es
una experiencia comuin que algunos pa-
cientes son somatizadores y “producen”
alteraciones sensitivas extensas y a veces
grotescas.

SISTEMA FUNCIONAL DEL
TRONCO CEREBRAL

Las funciones del tronco cerebral se re-
fieren al sistema vestibular, nervios cra-
neanos 3y 4 - 6, 5, 7 y pares bulbares,
englobando también los tractos supra e
infrasegmentales de los nervios 3 a 12. Es
frecuente que las alteraciones cerebelosas
crénicas coincidan con compromiso de
tronco cerebral con oftalmoplejia internu-
clear.

La funcién del tronco cerebral se gradtia
de 0 a 5, como sigue:

0. Normal.

1. Signos positivos sin alteraciéon funcio-
nal.

2. Nistagmus moderado (aparece en des-
plazamiento de 30°) y /o leve alteracién de
los nervios craneanos 3-4-6-5y 7.

3. Nistagmus marcado 6 severo (en po-
sicién primaria de la mirada y nistagmus
de fijacién o rebote ) Moderada alteraciéon
de los nervios 5-7 y/o severa oftalmopa-
resia externa.

3. Disartria moderada

3. Disfagia moderada

4. Disartria marcada

4. Disfagia marcada

5. Anartria

5. Afagia

Los grados menores de alteraciéon se
demuestran por la torpeza en movimien-
tos linguales. Si la disartria es solo leve u
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ocasional anotamos score 2, al igual que en
la disfagia relatada. La paresia o paralisis
bulbar y suprabulbar se presenta en el 20%
de los pacientes de nivel EDSS 7 - 9 y sélo
en el 1,5% del nivel 5-6.

En la serie de Olmsted ¢* 12.9% de los
pacientes presentaban sintomatologia de
compromiso de tronco cerebral con altera-
ciones neuroldgicas cuantificadasen3-4 6
5y la queja principal era la interferencia de
la disartria en la interaccién social (13.5%).
También Mathews*? destaca la frecuencia
considerablemente mayor (21%) de la di-
sartria respecto a la disfagia (3.6%).

Las formas agudas de EM presentan,
con frecuencia, manifestaciones bulbares
severas y bilaterales, incluyendo —ademas
de la disartria y disfagia— alteraciones ocu-
lomotorasy vestibulares centrales. Paresias
unilaterales de los pares IX -X ocurren en
algunos brotes polisintomaticos.

En las formas RR suelen haber manifes-
taciones mads discretas, tales como hipoes-
tesia facial, diplopia, vértigo con nistag-
mus multidireccional, paresia facial, hipoa-
cusia moderada y remitente.

Es frecuente la labilidad de funcién ves-
tibular y un nistagmus solo discreto (2 enla
escala) se exacerba y aparece en posicién
primaria durante la marcha, los giros ce-
félicos o el traqueteo en vehiculo. Es causa
por ello de mayor desequilibrio, dificultad
de fijacién y oscilopsia. El nistagmus verti-
cal ascendente 8 es frecuente 43 48 con va-
riados sustratos lesionales y ocasionalmen-
te8 presenta patrones aberrantes, con acen-
tuacién en mirada inferior como se observa
ocasionalmente en Arnold Chiari o dege-
neraciones cerebelosas, siendo atribuible
en un caso>8 a compromiso bulbar central.
Wesy Morales analizan estas manifestacio-
nes en detalle, en su Capitulo en este volu-
men.

La neuralgia del trigémino?% 52 puede
iniciar el cuadro clinico en casi 2% y en la

evolucion se hace bilateral con alguna fre-
cuencia.

Un sintoma particular es la hipoacusia,
a veces severa y que puede presentarse
aislada como paresia coclear subita. Ber-
gamaschi et al5 han relatado un caso con
verificacion de alteracién neural coclear en
conducto auditivo interno por IRM y po-
tenciales evocados auditivos concordantes
y coincidiendo con otras manifestaciones
centrales por placas en el neuroeje.

En la serie de Paty®, las alteraciones de
tronco aparecen con la frecuencia que se
detalla en la Tabla 4.

SISTEMA FUNCIONAL VISUAL

La funcién visual se gradda de 0 a 6:

0. Es normal (o con vicio de refraccién
corregible).

1, 2 y 3 alteraciones basicamente unila-
terales, los escotomas o defectos de campo
son proporcionales a la escala:

1. AV mejor que 20/30 (5/6)

2.AV 20/30-20/59 (5/6-5/15)

TABLA 4

MANIFESTACIONES DE TRONCO CEREBRAL
EN EM (1720 CASOS)

Al inicio Enla
evolucion
Paresia abducens 3% 10%
Oftalmoplejia internuclear 17% 30%
Nistagmus 20% 85%
Paresia facial <2% 4-6%
Alteracion trigeminal 3% 10%
Neuralgia Facial 5% 10%
Disartria 2% 50%
Disfagia 2% 10%
Vértigo 4-14%  5-50%
Hipoacusia <2% 5-7%
Nistagmus en posicién pri-
maria de la mirada — 5%

Paty et al¢
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3.AV 20/60 -20/99 (5/15 - 5/25)

4,5y 6 hay categorica alteracién bilate-
ral

4. Ojo peor AV 20/100-20/200. Ojo me-
jor grado 162

5. Ojo peor AV menos que 20/200. Ojo
mejor 20/60 6 mds

6. Ojo peor AV menos que 20/200. Com-
binacién con grado 3,4y 5

Wingerchuk et al®, en un estudio de la
neuromielitis 6ptica, proponen una escala
mds discriminativa de los compromisos
visuales severos con una escala estricta-
mente unilateral e incluyen como:

score 4 - AV 20/200 - 20/800

5 - Visién cuenta dedos

6 - Percepcién de luz

7 - Amaurosis completa.

Si hay palidez temporal se afiade X a los
grados 0 - 6.

En grado 4: hay incapacidad de leer y
los grados 5y 6 son dependientes o invéli-
dos visuales. Cuando las alteraciones vi-
suales son dominantes en el cuadro clinico
y tienen nivel 6 se anota 4, en la EDSS,
cuando es 5 0 4 se sustituye por un 3 en la
EDSS.

En el Capitulo 19 correspondiente a
Neuritis Optica, Alvarez detalla los atribu-
tos de este compromiso, que se expresan
como neuritis retrobulbar parcelar o trans-
versa, neuritis Optica papilitica, edema pa-
pilar y en algunos casos>* 7! como neuritis
Optica quiasmatica, con alteraciones visua-
les bilaterales.

La relacién de las alteraciones visuales
con la escala general de discapacidad se
expresa en la siguiente tabla de Kurtzke34:

EDSS Alteracién Visual
grados 4,506

3-4 4.6%

5-6 6.4%

6-9 16%

Pese a la alta frecuencia clinica y neuro-
patolégica del compromiso de los nervios

Opticos y quiasma, es llamativo que la
discapacidad visual es relativamente infre-
cuente y si en la serie de Kurtzke3* hay
invalidez visual en 16%, en la serie de
Colville? de 400 pacientes en rehabilitacién
con diversos grados de invalidez habia
s6lo 10% de invalidez visual, lo que coinci-
de con 9,3% de la serie de Olmsted 4.

SISTEMA FUNCIONAL
ESFINTERIANO

La funcién esfinteriana en la escala de
Kurtzke es evaluada en tramos de 0 a 6.

0. Es funcién normal.

1. Leve vacilacién, urgencia o retenciéon
ocasional, no afecta la vida cotidiana.

2. Moderada vacilacién, urgencia o re-
tencion.

Incontinencia episédica o infrecuente,
cateterismo vesical solo ocasional por re-
tencién, maniobra de Credé para evacuar.

3.Incontinencia urinaria frecuente (com-
pensada en varones con recolector externo
y legbag y en las mujeres con el uso de
pafiales, debiendo encuestarse el nimero
de veces que estos deben cambiarse).

4. Requiere frecuente cateterizacién (y/
o uso constante de medidas para evacuar
heces).

5. Pérdida de la funcién vesical.

6. Completa pérdida del control vésico/
rectal.

Paty % clasifica los sintomas vesicales en
irritativos (frecuencia miccional, urgencia
o apremio, incontinencia), obstructivos (va-
cilacién, retencién) y mixtos. Puntualiza
que la urodinamia es 1til, pero no impres-
cindible y que los pardmetros clinicos basi-
cos son: determinar la capacidad de alma-
cenamiento, si hay activacion sinérgica o
disinergia entre el detrusor y el esfinter
externo y evaluar magnitud del remanente
post-miccional. En su serie, la poliaquiuria
es frecuente y la nicturia ocurre en el 80%.
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Elaborada en una época sin recursos
terapéuticos para la disfuncién sexual, la
escala de Kurtzke peca de incompleta, se
refiere casi exclusivamente a la funcién
vesical y omite la funcién sexual. En la
serie de Olmsted ¢4, 16% de los casos reci-
ben un puntaje alto que indica falla funcio-
nal importante, pero que queda por debajo
dela frecuencia delas quejas enla escala de
incapacidad ISS, en la cual, el 27% de los
pacientes relatan alteracién importante del
control vesical, 17% alteracién de la fun-
cién intestinal y 17% sintomas de disfun-
cién sexual significativa, con casi 7% de
falla erectiva u orgdsmica en los varones.
Mattson 4>, en un estudio de pacientes de
Clinica, encuentra disfuncién sexual en
78% de los varones y 40% en las mujeres.

El trasfondo en el cual ocurren las alte-
raciones esfinterianas son defectos pirami-
dales bilaterales, habitualmente en la for-
ma de paraparesia de diversa intensidad,
incluyendo sin embargo, casos RR benig-
nos en los cuales las alteraciones motoras
son minimas. Aunque las alteraciones se
refieren basicamente a la funcién vesical,
no es excepcional la presentacién ocasional
o aislada de episodios de defecacion apre-
miante ¢ incontenible, que son mas fre-
cuentes con el uso habitual de laxantes. En
la funcién vesical, la micciéon apremiante es
bien manejada, dentro de ciertos limites,
por la mayoria de los pacientes que cono-
cen su autonomia en horas y la modifica-
cién del ritmo miccional por el volumen de
ingesta liquida. Los grados mayores de
alteracion esfinteriana ocurren en los in-
frecuentes sindromes medulares transver-
SOS severos.

Las caracteristicas de los defectos mic-
cionales evolucionan, a menudo, en rela-
cién con los otros defectos neurolégicos:
Un paciente paraparético con exitoso ajus-
te con recolector externo y legbag por un
par de afos, dej6 de utilizarlo cuando los

automatismos flexores de una EI provoca-
ban el deslizamiento del preservativo y la
torpeza creciente de manos lo hacian de-
pendiente, entonces cambi6 a pafiales. Un
paciente ambulatorio con mano inatil y
urgencia miccional puede afrontar bochor-
nosas situaciones si no tiene WC privado y
verse obligado a usar recolector externo o
aun pafales.

Colville? ha establecido una escala de 4
niveles que nos parece mds completa y
descriptiva y que complementa la escala
de Kurtzke.

A. Control vesical voluntario y electivo.

B. Miccién apremiante, frecuente, vaci-
lante o en varias etapas, pero sin inconti-
nencia. Si usa catéter o recolector no hay
filtraciones y se maneja independiente o
por si sélo si tiene funcién motora 1til en
ES.

C. Actividad restringida por poliaquiu-
ria importante, incontinencia no cotidiana
o constante necesidad de alerta para ir al
retrete. Si usa recolector necesita ayuda
para vaciarlo o tiene filtraciones ocasiona-
les.

D. Incontinencia casi cotidiana.

SISTEMA FUNCIONAL PSiQUICO

La funcién psiquica es categorizada de
un modo algo somero en la escala de
Kurtzke en seis grados de 0 a 5:

0. Normal.

1. Solo alteracién del humor (no afecta
puntuacién en EDSS).

2. Menoscabo psicoorgénico leve.

3. Menoscabo psicoorganico moderado
(alteracién en pruebas formales pero bue-
na orientacién).

4. Menoscabo psicoorgédnico marcado,
fallas de orientacién en una 6 dos esferas y
con repercusion en la vida cotidiana.

5. Demencia o psicosindrome organico
severo (fallas de orientacién en una 6 dos
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esferas y marcada repercusion en la vida
cotidiana).

6. Condicién psiquica desconocida.

En otros capitulos en este volumen, H.
Silva analiza los aspectos psiquidtricos y el
manejo psicoldgico, en tanto que De Castro
y Otone abordan el deterioro cognitivo en
Esclerosis Mdltiple.

Tradicionalmente, 42 82 se ha supuesto
que la capacidad cognitiva de los pacientes
con Esclerosis Multiple no experimenta
cambios significativos o que estos ocurren
s6lo en las etapas tardias.

Existen numerosos estudios recientes
que sugieren que las alteraciones psiquicas
son mds frecuentes y precoces de lo que
antes se crefa y Matthews 43 realiza una
aguda sinopsis del tema. Enfatiza la difi-
cultad de efectuar la evaluacién en pacien-
tes que presentan alteraciones de la habili-
dad manual y de la agudeza visual y da
consideracion al sesgo de las series clinicas
estudiadas. Menciona, como especialmen-
te interesante, el trabajo de Mc Intosh-
Michaelis*° que estudian en poblacién un
grupo de 147 de 400 pacientes, los cuales
fueron evaluados en domicilio, concluyen-
do que las capacidades cognitivas estdn
alteradas en el 22%, la memoria cotidiana
en 33% y la capacidad de planificar en 34%.
Evidencian ademads, que las alteraciones
son proporcionales en general a los defec-
tos neuroldgicos existentes y al grado de
discapacidad que en su serie incluy¢ pa-
cientes en nivel 9.5 de la escala de Kurtzke.

Rao et al®3 estudiaron 53 pacientes, rela-
cionando la evaluacién neuropsicolégica
con el estudio de IRM y encontraron una
relacién definida entre drea lesional y alte-
raciéon cognitiva con fallas de memoria
reciente, abstraccion y coordinacién viso-
espacial. El tamafio reducido del cuerpo
calloso, por su parte, coincidia con altera-
ciénenla velocidad de procesamiento dela
informacién y capacidad de dar solucién

répida a los problemas. En un estudio se-
mejante, Swirsky-Sacchetti et al”2 demues-
tran un drea lesional total promedio de 28,3
cms? en los pacientes con alteracién cogni-
tivay 7.4 cm? en los cognitivamente indem-
nes, a la vez que una pobre correlacion
entre defectos y topografia lesional, con
sugerencias de fallas en el aprendizaje ver-
bal e integracién visual compleja en las
lesiones del centro semioval parieto occipi-
tal izquierdo. Hohol et al % ratifican tam-
bién la relacién entre alteraciones cogniti-
vasy carga lesional total y demuestran que
los defectos cognitivos no cambiaban en
los controles seriados efectuados durante
un afio; encuentran que las alteraciones
mds importantes son la falla de memoria
no verbal, la lentitud de procesamiento de
la informacién y la capacidad alterada de
atencién concentrada.

Elrelativo paralelismo entre carga lesio-
nal y alteraciones cognitivas explica que
las alteraciones mayores ocurran en las
formas PSy que sean infrecuentes o menos
destacadas en las formas RR benignas y en
las primarias progresivas. Ocasionalmen-
te, puede ocurrir3! que el deterioro psico-
orgdnico sea la manifestacion inicial de la
enfermedad o que aparezca en primer pla-
no respecto a las otras manifestaciones neu-
rolégicas.

Se ha destacado que las pruebas neuro-
psicolégicas adecuadas parala pesquisa de
demencias corticales no resultan ttiles en
la evaluaciéon dela EM. Basso et al* estudia-
ron 84 casos y proponen una bateria que
integra patrones ritmicos pareados, prue-
bas de asociacion verbal oral y memoria
16gica con dos historietas a relatar de inme-
diato y a los 30 minutos.

En este dmbito también se ha planteado
la MSFC como complemento de la escala
de Kurtzke!5 22 ¢, Esta incluye indices de
funcién de extremidad inferior (marcha
cronometrada de 25 pies), de extremidad
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superior (prueba de las 9 clavijas en hoyo)
y una prueba de condicién cognitiva que es
el test de adicién seriada auditiva ritmica
(PASAT: Paced Auditory Serial Addition
Test).

Las alteraciones focales de tipo afésico,
aprdxico y agnoésico son infrecuentes y
cuando ésto ocurre se trata de pacientes
con localizaciones hemisféricas extensas y
de presentacién aguda, como los comuni-
cados por Achiron et all. De hecho, es
caracteristico de las localizaciones hemis-
féricas de inicio ictal simil la indemnidad
de las funciones simbdlicas.

La frecuencia y relieve de las alteracio-
nes afectivas con EM ha sido destacada por
diversos expertos+ 4561, En 1926, Wilson
y Cottrell (citados por 82) hacen notar la
eutonia y euforia de algunos pacientes.
Boyle et al® sistematizan cuatro posibles
perfiles psicélogicas de ajuste inapropiado
a la enfermedad, incluyendo la negacion
en 32% (que da cuenta de observaciones
semejantes a las de Wilson), la depresion
en el 14%, la agravacién somdtica (22%) en
predisposicién histeriforme y la reaccién
fluctuante, modulada porla severidad neu-
rolégica en el 31%.

Fassbender et al?0 describen observacio-
nes que relacionan alteraciones afectivas y
neuroendocrinas con la actividad inflama-
toria de la enfermedad evidenciada en pla-
cas, con alteraciéon de BHE y en la celu-
laridad del LCR. Las alteraciones consis-
tian en depresién, ansiedad y falla de su-
presién del cortisol después de pre-trata-
miento con dexametasona, haciendo notar
ademads la mejoria de los sintomas después
del tratamiento con corticoides. La frecuen-
cia de las depresiones reactivas ! € hace
necesario encuestar tanto al paciente como
a sus familiares, ya que con frecuencia los
pacientes disimulan o niegan esas altera-
ciones. La asociacién de la Esclerosis Mul-
tiple con enfermedad bipolar debe ser es-

pecialmente considerada, por la provoca-
cién de insomnio o reacciones maniformes
al tratar brotes con Metilprednisolona. La
impulsividad e inestabilidad de algunos
de estos casos requiere el uso juicioso de
neurolépticos para evitar conflictos labora-
les o familiares.

Colville ® ha propuesto una escala de
valoracién de las funciones psiquicas que
considera los rubros autoconsideracién y
respeto a otros.

En la autoconsideracién hay 4 niveles
de AaD:

A. Encara defectos sin depresién ni ne-
gacion.

B. Requiere estimulo o medicacién pero
es reactivo.

C. Requiere estimulo o refuerzo cons-
tante, pero funciona bajo el nivel esperado.

D. Depresiéon y/o ansiedad; funciona
bajo el nivel esperable.

En el respeto a otros se considera.

E. Egocentrismo, no percibe las necesi-
dades de otros sino bajo admonicién.

E. Comportamiento antisocial que res-
tringe aceptabilidad social o integracion,
aun en ambiente con apoyo estructurado.

Esta pauta resulta muy util y da aten-
cién a la interaccién de el o la paciente con
familiares y convivientes, clave para obte-
ner o no el apoyo que tanto requieren los
pacientes con minusvalia.

RESUMEN

La Esclerosis Mudiltiple es una enferme-
dad multifacética, mucho mds compleja
que otras enfermedades neurolégicas en
sus aspectos patoldgicos y clinicos. La ge-
nialidad de Kurtzke permiti6 el desarrollo
—pionero en Neurologia— de escalas de va-
loracién funcional y discapacidad, las cua-
les se mantienen vigentes después de casi
medio siglo. La escala de discapacidad
incluye veinte grados de 0 a 10. De 0 a 4.0
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la calificacién se hace segtin los puntajes de
7 sistemas funcionales. De 4.5 a 7.5 la cali-
ficacion estd determinada por la capacidad
de marcha, que considerala distancia méxi-
ma de marcha y la necesidad de apoyo.
Sobre el nivel 8 se pierde la capacidad de
bipedestacién y marcha y en la evaluacién
adquiere relevancia el control del tronco
corporal, la capacidad de uso de extremi-
dades superiores y las funciones del tronco
cerebral con paresia bulbar o suprabulbar.

Se describen los sistemas funcionales y
los puntajes asignados por Kurtzke, co-
mentando hechos relevantes y las dificul-
tades y dudas que surgen en su aplicacion.
Se describen brevemente algunos aspectos
de la sintomatologia y signologia.

Se comentan algunos estudios referen-
tes a la historia natural de la afeccién,
consignando estadisticas de distribucién
de series extensas con 10 6 12 afios de
evolucion. Se enfatiza la variabilidad evo-
lutiva y la existencia de formas benignas,
medianas y severas, de acuerdo a la disca-
pacidad que provocan en plazos de 5 a 10
afos. Se destacan los estudios que analizan
la mediana de permanencia en afios en los
diversos niveles de la escala.

Hay una distribucién peculiar de los
pacientes, de modo que el 50% de cual-
quier serie estd comprendido entre los ni-
veles 4.5y 7.5 conuna distribucién bimodal
y aglomeracion del mayor ntimeros de
casos en los niveles 1-2 y 6-7.
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