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RESUMEN

El sindrome postpolio es un complejo sintomatico consistente especialmente en fatiga
progresiva, debilidad muscular y dolor y que aparece varias décadas después de un episodio de
poliomielitis paralitica. El objetivo de este informe es actualizar la evidencia cientifica disponible
acerca de la prevalencia, etiologia, diagndstico y tratamiento del sindrome postpolio, asi como
realizar un analisis preliminar de la situacidon en Espafia. Se ha realizado una revision de la
literatura cientifica mediante busqueda bibliografica en la base de datos MEDLINE, EMBASE vy
Cochrane Library de articulos publicados en inglés o espaiiol a partir del afio 2002. No hemos
encontrado en Espafia estudios o registros que permitan estimar la prevalencia de la
enfermedad, por lo que los datos de personas afectadas por el sindrome postpolio se han
estimado a partir de bases de datos de discapacidad y pueden no ser reales. La evaluacién de un
paciente con sindrome postpolio debe ser realizada por un equipo multidisciplinar de médicos
y otros profesionales sanitarios expertos que realicen la valoracién del dolor y la fatiga, con su
respectivo impacto en la calidad de vida, al ser estos los principales objetivos del tratamiento y
seguimiento de los pacientes con sindrome postpolio. Debido a la falta de datos y de estudios
aleatorios de buena calidad, no se pueden establecer conclusiones definitivas acerca de la
efectividad de las intervenciones tanto farmacolégicas como no farmacoldgicas para los

pacientes con sindrome postpolio.



ANTECEDENTES

El presente informe sobre el sindrome post polio es una actualizacién del informe realizado en
2002 por la Agencia de Evaluacién de Tecnologias Sanitarias (AETS) por encargo de la
Subcomisién de Prestaciones del Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud y cuyo
objetivo era contribuir a dar respuesta a la Proposicion no de ley para la asistencia médica a
personas que padecen sindrome post-polio (SPP) que, segun los antecedentes que obran en esta
Agencia, se aprobd en el Congreso de los Diputados el 21 de junio de 2001. En el afio 2012, la
AETS/ISCIII decidié asumir las conclusiones del estudio elaborado por la Colaboracién Cochrane
y publicado en 2011 (1), y que posteriormente fue actualizado en el afio 2015(2) debido a que
se elaboraron con andloga metodologia a la que en tales revisiones sistematicas aplica la

AETS/ISCIII.

OBIJETIVO
El objetivo del presente informe es actualizar la evidencia cientifica disponible acerca de la
prevalencia, etiologia, diagndstico y tratamiento del sindrome postpolio, asi como realizar un

analisis preliminar de la situacién en Espaia.

METODO

Revision de la literatura cientifica en relacion a la prevalencia, etiologia, diagndstico y
tratamiento del SPP. Se realizd una busqueda bibliografica en la base de datos MEDLINE,
EMBASE y Cochrane Library de articulos publicados en inglés o espafiol a partir de 2002 y del
afios 2015 para estudios de tratamiento. Los criterios de busqueda fueron: postpoliomyelitis
sindrome en MESH y usando como términos libres: post-polio, postpoliomyelity, later
poliomyelitis, prior polio. De los registros se excluyeron cartas al editor, editoriales y
comentarios, y sobre los restantes se aplicaron los siguientes criterios de inclusién:

e Articulos que incluyeran el resumen

e Revisiones y Ensayos clinicos

e Trabajos que describieran el sindrome postpolio

e Estudios acerca del tratamiento del sindrome postpolio.

e Estudios con 5 pacientes o mas

e Estudios en humanos



POLIOMIELITIS

La poliomielitis es una enfermedad infecciosa causada por uno de tres virus de la polio, todos
ellos miembros de la familia de los enterovirus, que pueden infectar el sistema nervioso central
y atacar los nervios que regulan la funcidn muscular. Hay tres formas de poliomielitis:
asintomatica, sin paralisis y con paralisis. La infeccién asintomatica se asemeja a una gripe
gastrointestinal. Dura sélo unas horas y sus caracteristicas son: fiebre, malestar, dolor de cabeza,
nauseas, vomitos y malestar abdominal. Esta forma de la enfermedad confiere inmunidad. Los
sintomas de la polio sin pardlisis son mas duraderos. En esta variante se produce una irritacion
de las meninges, con dolor y rigidez en la espalda, y todos los signos de la poliomielitis

asintomatica. Entre el 30 y el 50 % de los casos de poliomielitis corresponden a esta variante (3).

La poliomielitis con pardlisis tiene lugar cuando la infeccidn alcanza al sistema nervioso central
e implica a las células del asta anterior. Empieza igual que la polio asintomdtica, los sintomas
desaparecen vy, durante varios dias, el paciente parece estar bien. Después de unos dias,
reaparecen el malestar, el dolor de cabeza y 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 vy, si es severa, muerte neuronal. Los musculos afectados con

mas frecuencia son los largos proximales de los brazos, las piernas y el tronco. También pueden

aparecer dificultades en la vista, al tragar o al respirar, si la infeccion afecta a las células del asta
anterior del bulbo o el tronco del encéfalo. En funcién del nimero de neuronas implicadas, los

resultados pueden ir desde debilidad muscular hasta pardlisis total (3).

La pardlisis clinica se produce en menos del 2 % de las personas infectadas con el virus de la
polio. El pico de la pardlisis se produce en la primera semana. Transcurridas 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
inflamacidn que afecta temporalmente a las neuronas vecinas que han sobrevivido. La funciéon

de estas neuronas se restablece una vez desaparece la inflamacion (3).

La maxima recuperacion de la funcién muscular se produce en los seis primeros meses tras la
infeccidn. Sin embargo, la mejoria puede continuar durante los dos afios siguientes. Durante
este tiempo, muchos pacientes recuperan fuerza y movilidad en los musculos afectados durante
la fase aguda de la enfermedad. Esta recuperacidon se produce gracias a un fenémeno de
“rebrote”. Las fibras musculares de un mismo musculo 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, incrementdndose el tamafio de la fibra
muscular. Como resultado de este proceso, algunas unidades motoras llegan a inervar entre tres

y cuatro veces mas fibras musculares de las que tenian encomendadas inicialmente (3).

SINDROME POST POLIO

El SPP es el término 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 respirar y deglutir, trastornos del

suefo e intolerancia al frio.

El SPP puede caracterizarse como un deterioro funcional progresivo que sobreviene varias
décadas después de un episodio agudo de poliomielitis con secuelas motoras. Es un fendmeno
reconocido en la literatura médica y, aunque su mecanismo etiopatogénico exacto aln no se ha
identificado, se considera un sindrome neuroldgico especifico secundario a denervacion. Sin
embargo, aunque 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 quirdrgicos asociados, el SPP es
reconocida como tal por la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) en el afio 2010, asignandole

el codigo G14 en la Clasificacién Internacional de Enfermedades (CIE10).

Los sintomas son variados e inespecificos, aunque pueden agruparse en dos grandes categorias:
musculoesqueléticos y neuroldgicos; y algunos, como la debilidad y la fatiga, 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 poblacidn general. Se basa en la descripcion subjetiva de diversos sintomas, como
la aparicion de nueva o mayor debilidad o disminucidn de la tolerancia al ejercicio, mas que en
criterios objetivos y claramente definidos pues no existe ninguna prueba enzimatica, serolégica
o electrodiagndstica, que permita diferenciar 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 enfoque

multidisciplinar.

Etiopatogénesis

La fisiopatologia del SPP todavia esta por ser definida del todo. Se sabe que tras la infeccién de
polio aguda con (pérdida de unidades motoras), las unidades motoras supervivientes establecen
nuevas ramificaciones en la fase de recuperacién y estabilizacién; en un intento por suplir las
funciones perdidas. Sin embargo en el SPP estas nuevas ramificaciones e incluso la moto-
neurona superviviente sufre degeneracion con pérdida de la funcionalidad pre-existente (Ver

figura 1).

La principal hipdtesis causal para el SPP es que un exceso de estrés metabdlico en las neuronas
(generalmente motoras) restantes, posiblemente debido al uso excesivo del musculo durante
muchos afios, resulta en la degeneracion distal de los axones terminales que finalmente dafia
todas las neuronas comprometidas. Esto se traduce en pérdida progresiva de unidades motoras
descritas en el seguimiento de pacientes supervivientes de polio y SPP (4). Otro dato a favor de
esta teoria es que el gasto energético necesario para caminar es un 20% mas alto en pacientes
con SPP que en sujetos sanos (5). Todo esto explicaria la debilidad y fatiga neuromuscular del
SPP. Otra aplicacidon de esta teoria del sobreuso de las neuronas restantes o supervivientes y su
posterior degeneracién es que la infeccion de polio aguda también afecta al el tronco encefdlico,
particularmente la formacién reticular (vigilia, respiracién y disfuncién cardiovascular), los
nucleos vestibulares, los nucleos cerebelosos, el hipotdlamo, el tdlamo y los nervios craneales,
como el nervio vago que afecta la deglucién, la digestién y el ritmo cardiaco (6, 7). Algunos
sintomas de SPP pueden ser causados por el dafio del tronco encefalico por la infeccion de polio,
como la apnea central del suefio (7, 8) y el sindrome de piernas inquietas (9-11). Ademas
Vasiliadis y col. relacionaron el dolor muscular como consecuencia del sobreuso y fatiga; y el

dolor articular con la inestabilidad articular que proviene de la debilidad muscular (12).

Otra hipétesis importante, no incompatible con la teoria del sobreuso, implica la inflamacién
que se ha encontrado en la médula espinal y el musculo en los primeros estudios de SPP, y mas
recientemente en el suero donde los marcadores inflamatorios en el suero se correlacionaron
con el dolor (13). Otro estudio encontré biomarcadores proteicos inflamatorios en el liquido
cefalorraquideo (LCR) relacionados con la neurodegeneracidn (14). La respuesta inflamatoria
podria ser primaria y sistémica o secundaria a la neurodegeneracidn y es la clave para el
abordaje con tratamiento inmunomoduladores. Existen dudas acerca acerca de si la

inmunoglobulina intravenosa (IglV) podria reducir los niveles del factor de necrosis tumoral alfa



(TNF-a) e interferén gamma (IFN-y) en el LCR, y algunos autores han sugerido que podria
disminuir el dolor y mejorar asi la calidad de vida (15-18). La aparente reduccién del dolor
muscular después de la administracion de IglV puede sugerir que el uso excesivo de los musculos
y la reaccién inflamatoria juegan un papel importante en la causalidad de este sintoma (18). No
obstante, meta-andlisis recientes concluyen que es improbable que la administracion de IglV

produzca una reduccién significa del dolor en el SPP (1, 2, 19).

Existe evidencia contradictoria de que el SPP podria ser una parte de una respuesta autoinmune
(9,15). También se postuld que las secuencias gendmicas de poliovirus y su persistencia tendrian
un rol patogénico importante y, aunque varios estudios encontraron particulas virales en
algunos pacientes, no parece ser suficiente para explicar o causar los sintomas del SPP (6, 20,

21).

Figura 1. Evolucién de la Infeccién aguda de polio hasta el SPP. Modificado de Baj y col (6).
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APP: Poliomielitis Paralitica Aguda
SPP: Sindrome Postpolio

Factores de riesgo

Los factores responsables del desarrollo del SPP son todavia poco conocidos. Sin embargo,
estudios clinicos y epidemioldgicos han identificado diversos factores de riesgo potenciales
entre los que se incluyen: la gravedad del trastorno motor residual o uso de ortesis (22-24);
género femenino (22-24) ; la edad de presentacion del episodio agudo de polio (infancia vs
adolescencia-edad adulta) (22, 25); ganancia de peso reciente (26); mayor edad bioldgica (26);
antecedente de tratamiento para el dolor, pardlisis o alteracion de la marcha (22); dolor
muscular durante el ejercicio (26); compromiso respiratorio fase aguda (23) mayor debilidad en

la fase aguda (26); menor nivel educativo (25) y presencia de comorbilidades (25)(Ver tabla 1)



Conde y col (27) describieron los factores asociados al mayor grado de afectacion de sintomas
del SPP en un grupo de pacientes con este diagndstico y entre ellos destacan: periodo de
recuperacion neurolégica >4 afios con un Odds Ratio (OR) de 2,8 con un intervalo de confianza
(1C95%) de 1,2 a 6,7; dafio permanente en dos extremidades OR 3,6 (IC95%: 1,5 - 8,7) y
residencia en el momento de la infeccidn con polio aguda en una ciudad con asistencia médica
mas avanzada OR 2,5 (IC95%: 1,1 - 5,6). Vasiliadis y col (12) describen los factores asociados a
mayor dolor articular en pacientes con SPP: género femenino OR 13,7 (IC95%: 2,57 - 71,43) y
mayor tiempo de estabilidad de los sintomas OR 1,12 (1C95%:1,031 - 1,22). Para el riesgo de
mayor dolor muscular en pacientes con SPP: género femenino OR 7,94 (1C95%: 2,42-25,64) y

mayor tiempo de duracién de la fatiga general OR 1,17 (IC95%: 1,03 - 1,33).

En general, el género femenino y el grado de afectacion motora no solo son factores predictores
de la aparicion de SPP en supervivientes de polio, también lo son en el mayor grado de

afectacién o mayor dolor (muscular y articular) que sufren estos pacientes con SPP.

Tabla 1. Factores de riesgo asociados a la aparicion de SPP en sobrevivientes de polio

Factor de riesgo de aparicion de SPP Autor (afio) ORa o HR IC al 95%
Género Femenino Ramlow (1992) HR 1,51 1,04 -2,20
Bertolasi (2012) ORa 1,67 1,11-2,50
Bang (2014) ORa 1,82 1,09 - 3,06
Trastorno motor moderado en fase de recuperacion | Ramlow (1992) HR 3,28 1.70-6.32
Trastorno motor grave en fase de recuperacion Ramlow (1992) HR 6,40 3.08 - 13.30
Uso de ortesis o de ayudas para caminar Bang (2014) ORa 2,46 1,44 - 4,20
Uso de ortesis o de ayudas para caminar fase de | Bertolasi (2012) ORa 1,94 1,01-3,74
recuperacion
Uso de ortesis o de ayudas para caminar fase de | Bertolasi (2012) ORa 2,15 1,34 - 3,45
estabilizacién
Edad durante la poliomielitis aguda < de 1 afio Ragonese (2005) ORa 3,03 1,27-7,14
Edad durante la poliomielitis aguda < de 2 afios Bang (2014) ORa 1,75 1,05-2,94
Mayor edad bioldgica al inicio del SPP Trojan (1994) ORa 1,7 1,1-2,6
Antecedente de tratamiento para el dolor, paralisis o | Bang (2014) ORa 2,62 1,52-4,51
alteracion de la marcha
Dolor muscular durante el ejercicio Trojan (1994) ORa 5,0 1,6-15,6
Mayor debilidad en la fase aguda Trojan (1994) ORa 1,6 1,06 - 2,52
Compromiso respiratorio en la fase aguda Bertolasi (2012) ORa 2,2 1,13-4,3
Ganancia de peso reciente Trojan (1994) ORa 6,4 2,02 - 20,03
Presencia de comorbilidades Ragonese (2005) ORa 9,86 3,69 - 26,34
Menor nivel educativo Ragonese (2005) ORa 5,0 1,27 - 14,29

ORa=0dds Ratio ajustado; HR=Hazard Ratio; IC = Intervalo de Confianza
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Prevalencia

No se ha encontrado ningun estudio publicado en el que se haga una estimacidn del numero de
pacientes con SPP en Espafia. La revision de la literatura refleja la amplia variedad en la
prevalencia de sujetos que desarrollan afios después el SPP. Las causas probables pueden ser el
afio de la publicacién (edad de las cohortes), la magnitud de las epidemias de polio antes de los
programas eficaces de vacunacion y su diferencia en paises desarrollados y no desarrollados.
Esto puede crear un numero limitado de supervivientes (paises desarrollados) o un niumero
creciente de supervivientes de toda edad (paises en vias de desarrollo) con esperanza de vida
también variable(28, 29). Este amplio rango de prevalencia se puede deber también a que en las
ultimas décadas del siglo XX no existia un consenso para definir y medir mejor el SPP, con lo que
era dificil comparar estas cohortes de supervivientes de polio aguda paralitica (30). Como se
puede observar en las Tablas 2a y 2b entre el 22% y el 85% de sujetos que padecieron
poliomielitis aguda paralitica pueden desarrollar SPP desde después de la infeccién aguda (22-
25, 31-44). De estas publicaciones, solo 3 son de paises en vias de desarrollo: Brasil, Iran e India;
siendo sus prevalencias de 57% a 77% (33, 40, 44). Takemura y col estimaron una prevalencia

de SPP de 18/100.000 habitantes para la ciudad de Kitakyushu en Japdn en el afio 2004 (41).

Tabla 2a. PREVALENCIA Y PERIODO DE ESTABILIDAD. ESTUDIOS POSTERIORES AL 2002

Autor (ano) Pais Prevalencia | Media de aios de estabilidad (Rango)
Atwal (2013) Reino Unido 67% | e
Bang (2014) Corea del Sur 62% (27-50)
Bertolasi (2012) Italia 41% 29
Bickerstaffe (2010) Holanda 1% |
DDTHA (2006) Brasil 77% 38
Farbu (2003) Noruega 26% | e
Koopman (2014) Holanda 82% |
Nollet (2003) Holanda 7% | e
On (2016) Turquia 66% | 0 e
Ragonese (2005) Italia 372 R ——
Sheth (2014) India 66% | e
Takemura (2004) Japon 75% | e
Talebian (2009) Iran 57% | e
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Tabla 2b. PREVALENCIA Y PERIODO DE ESTABILIDAD. ESTUDIOS PREVIOS AL 2003

Autor (afio) Prevalencia Periodo de estabilidad
Ahlstrém (2000) 80 % 20 —40 afios

Aurlein (1999) 22 %y 28,5% 20— 45 afios

Bartfeld (1996) 285% | -

Codd (1985) 22% 25 (12-35)

Dalakas (1995) | --—-- 25— 30 afios

Grimby (1994) 70 | -

Halstead (1985) 43% 15

Ivanyi (1999)

25-85 % (60 %)

Johnson (1996)

78 %

Jubelt (2000) 28,5-64 % 35 (8 —71) afios
Julien (1999) 25-28% 25-40 afios
Kling (1999) 60-80% | -
LeCompte (1997) 25—-40 % (66 — 80 %) 40 - 50 afios
NINDS (2002) 25% 10— 40 afios

Ramlow (1992) 29% | e

Edad de aparicion del SPP. Periodo de estabilidad tras el episodio agudo de poliomielitis

El tiempo medio estimado entre el episodio de polio paralitica aguda y la aparicion de los
sintomas relacionados con el SPP oscila entre 15 a 38 afios en diversas series (23, 32, 33, 36, 45),
y su rango en anos desde la aparicidn de los sintomas oscila de 12 a 50 afios (22, 32, 45) (Ver
Tabla 2ay 2b). Por esta razén los pacientes afectados suelen encontrarse por encima de la quinta
o sexta década de la vida. En este punto existen discrepancias ya mencionadas, pues existen
datos que indican que en los paises en vias de desarrollo la edad de aparicidon del SPP es menor

a la quinta década de la vida(28, 29).

Manifestaciones clinicas

Existen numerosos estudios en la literatura en los que se describe el amplio rango de sintomas
y signos de nueva aparicion en los individuos supervivientes de un episodio de poliomielitis y
compatibles con el diagndstico de SPP. En la mayoria de ellos las manifestaciones clinicas mas

citadas son: fatiga, debilidad muscular y dolor (Ver Tabla 3).

1. Fatiga y debilidad

La fatiga o la debilidad son los sintoma mds comunes en los pacientes con SPP en diversos

estudios (27-29) ya que forma parte de su criterio diagndstico(30). McNalley y col en su Revisidn
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Sistematica (RS), encontraron que la fatiga era la principal queja en 14% de los pacientes con

SPP y que estaba asociada a la depresidn y a los trastornos del suefio (46).

Muchos estudios iniciales no diferenciaron la fatiga (neuromuscular o general), de la debilidad
neuromuscular; y las agruparon en una sola categoria (46). La fatiga se puede clasificar en fatiga
neuromuscular o periférica a aquella que compromete a las unidades motoras implicadas en el
movimiento voluntario; y la fatiga central a aquella que compromete las funciones cognitivas

del paciente (47).

La fatiga neuromuscular en SPP se define como la sensacidn de falta de fuerza o pesadez de los
musculos sobretodo exacerbada de manera exagerada durante el ejercicio (48). Diversos
estudios de casos y controles encontraron que era mads frecuente la fatiga neuromuscular
durante el ejercicio, en pacientes con SPP que en controles del mismo género y edad (28, 49-
51). El impacto de esta fatiga puede alterar la actividad diaria del paciente con SPP debido a:
incapacidad para realizar las tareas que podia hacer previamente, reduccion en la distancia que
caminaba, incapacidad para compensar las piernas debilitadas mediante el uso de los otros
miembros, reduccién en lo que podia levantar y mayor tendencia a caer (ya no pueden corregir

el equilibrio)(31, 48, 52).

En pacientes con SPP la fatiga general se considera de caracter multidimensional con aspectos
generales, mentales y emocionales ademas de la fatiga neuromuscular ya discutida. El
agotamiento sistémico o general ha sido descrito como "golpear una pared ", una sensacién de
agotamiento total, provocada por la actividad y aliviada por el descanso, a veces sin relacién con
el esfuerzo y con un largo tiempo de recuperacidn. La fatiga mental o cognitiva incluye dificultad
de concentracién y memoria ademas de falta de motivacidn (53). La etiologia de la fatiga general
o mental en pacientes con SPP es poco conocida y se han propuesto muchas causas. Estos
incluyen el impacto de otros sintomas del SPP, como el dolor, la debilidad, la fatiga
neuromuscular, los problemas respiratorios y del suefio, asi como dafios en el sistema de
activacion reticular del tronco encefélico (en la fase aguda) (54). De manera similar a la fatiga
neuromuscular, el impacto de la fatiga general o mental puede alterar la calidad de vida debido
a la capacidad reducida de la persona para trabajar, realizar actividades diarias y socializar (55).
Si bien hay una falta de diferenciacidn de los aspectos de la fatiga en los estudios de poblacidn,
los estudios cualitativos indican que la fatiga general abrumadora puede ser la mas dificil de

tratar (42).
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La debilidad de reciente aparicion en unos de los sintomas mas frecuentes, y se debe a una
degeneracion distal de los axones de las unidades motoras agrandadas y pérdida de numero y
tamafio de estas motoneuronas (4). Genera por lo tanto mas gasto energético muscular para
realizar actividades diarias (como el caminar), en pacientes con SPP comparadas con personas
sanas (5). Esta presente entre el 86-100% de los pacientes diagnosticados con SPP (28-30) y su

impacto es similar al impacto de la fatiga (neuromuscular o general) en la calidad de vida.

2. Dolor

El dolor musculary articular son dos de los sintomas mas comunes de SPP. En la Tabla 3 se puede
ver que la prevalencia en algunos estudios es del 23-82% para el dolor muscular y del 31-79%
para el dolor en las articulaciones. Vasiliadis y col hallaron que el dolor muscular, aparentemente
causado por el uso excesivo, es mas comun en mujeres jévenes con una afectacién a edad
temprana de polio aguda y un periodo mads prolongado de fatiga general y muscular. Mientras
gue el dolor articular se encuentra en mujeres jévenes pero con niveles mas altos de debilidad
muscular residual y presencia de nueva debilidad, lo que sugiere dos patologias diferentes (12).
La RS de McNalley describe que el dolor es mas frecuente en mujeres, pacientes con afectacion
a edad temprana de polio aguda y en los musculos previamente comprometidos. También
recoge que el dolor muscular mas frecuente es el dolor lumbar (46). Sheth y col hallaron con
respecto a la prevalencia del dolor en pacientes con SPP, que un 24% de los pacientes con SPP
tenian solo dolor en las articulaciones, un 39% tenia solo dolor muscular y un 37% tenia dolor
articular y muscular al mismo tiempo. También recoge que el dolor articular mas frecuente fue
el de rodilla con un 47% y un 42% de los pacientes con SPP y con dolor, padecian de un dolor

calificado como intenso (56).

El dolor neuropdtico ocurre cuando hay un dafio real en los nervios y se caracteriza por un dolor
agudo o ardiente. Alrededor del 11% de los pacientes de SPP con dolor, experimentan dolor
neuropatico como consecuencia de un atrapamiento u otra enfermedad o lesién (57).

El dolor en pacientes con SPP tiene un impacto negativo de las actividades diarias y el sueiio(58),

ademas de en la calidad de vida (59, 60).

3. Atrofia Muscular

La atrofia muscular estd ligada a la debilidad muscular (clinicamente y fisiopatoldgicamente); y
frecuentemente ambas se presentan juntas. La prevalencia esta entre un 35-48% y su impacto

es el mismo que la debilidad (27, 29).
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4. Intolerancia al frio.

La intolerancia al frio se define como una anormal sensibilidad a un ambiente frio o de baja
temperatura ambiente. Es un nuevo sintoma cominmente reportado entre las personas con
SPP, con tasas de prevalencia en algunos estudios entre 53,8-83% (27, 29, 61). La aparente causa
es la afectacién de los proceso termorreguladores del cuerpo humano por el virus de la polio, ya
sea con los movimientos musculares voluntarios, el sistema vasomotor o el control hipotaldmico
(48). La intolerancia al frio afecta el confort y las funciones corporales llegando a tener un
impacto en la calidad de vida principalmente por el dolor asociado al sentir frio. El aumento de
la fatiga asociado a la intolerancia a frio puede restringir las actividades diarias, especialmente

en el invierno. El costo financiero de mantener el calor podria ser significativo (48).

5. Disfagia

La dificultad para deglutir es un problema comun en los sobrevivientes de polio aguda con una
prevalencia que oscila entre un 10 -15% y en un 10-22% en los pacientes con SPP (27, 29, 62). La
cusa podria ser una afectacién o compromiso de los centros de accidn y coordinacidon muscular
que estdn en el cerebro y pueden verse afectados en la poliomielitis bulbar. El desarrollo de una
nueva debilidad y fatiga en el mecanismo de deglucidon en los pacientes con SPP puede poner en

peligro la nutricién y la funcién respiratoria, con un impacto negativo en estos pacientes (48).

6. Trastornos del suefio

Existen cuatro categorias de trastornos del suefio mas prevalentes en pacientes con SPP. Estos
son: apnea obstructiva y central del suefo, sindrome de piernas inquietas, alteraciones en la
arquitectura del suefio, y los trastornos del suefio causados por sintomas de uso excesivo como
fatiga general y dolor. Se cree que estas condiciones son causadas por la desregulacion del
sistema dopaminérgico causado por la polio aguda en el hipotdlamo (61). Se han realizado
algunas investigaciones sobre la apnea (obstructiva o central) del suefio (27, 29, 62) y el
sindrome de piernas inquietas (9-11, 63); y se ha descrito que estas condiciones son mas
comunes en pacientes con SPP que la poblacién general. Farbu y col encuentra los trastornos
del suefilo empeoran con el tiempo y se asocian a mayor fatiga (34). El impacto negativo de estos
trastornos del suefio son: un suefo interrumpido, despertar y fatiga frecuentes ademas de una

peor calidad de vida (10, 34).

7. Trastornos respiratorios

El principal problema respiratorio descrito es la disnea con hasta un 41% de los pacientes con

SPP(29). Estos problemas pueden ser una secuela de la polio aguda que empeora o ser un
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problema nuevo. Ademas de la disnea estos pueden ser: trastornos respiratorios del suefio,
debilidad muscular que produce una insuficiencia respiratoria, restriccion de la pared toracica
que produce una reduccion de los voliumenes respiratorios, y la retencién de secreciones. La
causa principal de estos trastornos es la afectacidn directa muscular por la enfermedad (antigua
o nueva) y/o la deformidad que puede conllevar en la caja toracica esta afectacién muscular. El
impacto negativo en la actividad diaria y la calidad de vida se relacionan directamente con la
gravedad de estos trastornos (48). McNalley recoge una mayor asociacidon con el género

femenino de estos problemas respiratorios (46).

8. Alteraciones psicolégicas

Existen varios estudios que relacionan alteraciones sicolégicas en los pacientes con SPP,
sobretodo la depresidn comparados con sujetos sanos (46, 64, 65), y que estos pueden estar
asociados al estado civil o laboral (49). Pierini y col encontraron un porcentaje alto de pacientes
con SPP y sintomas depresivos (40%) pero a la vez la mitad de sus pacientes tenian una salud

autoevaluada buena o excelente, lo que sugiere un buen grado de resilencia psicolégica (66).

9. Otras sintomatologias relacionadas

Existen otros sintomas o patologias secundarias al SPP como la Osteoporosis, las caidas, los
problemas cardiovasculares y las alteraciones en la piel que no estan directamente o
Unicamente relacionadas con la fisiopatologia del SPP pero asociadas y que McNalley recoge en
su RS (Ver Anexo 1). Cabe destacar que los trabajos que relacionan la osteoporosis y el SPP (67,
68), han logrado que la densitometria ésea sea parte de los exdmenes de evaluacion de los

pacientes diagnosticados con SPP (48).

Tabla 3. PRINCIPALES MANIFESTACIONES CLINICAS ASOCIADAS AL SPP

Manifestaciones clinicas | Chang (N=31) | Quadros (N=129) | Conde (N=132)
Fatiga generalizada 68% 77,50% 87,1%
Fatiga durante el ejercicio

Dolor articular 31% 79,80% 72,0%
Dolor muscular 23% 76% 82,4%
Debilidad: 100% 100% 100%
Atrofia 48,80% 35,6%
Intolerancia al frio 69,80% 53,8%
Disfagia 20,90% 12,1%
Trastornos del suefio 49,2%
Trastornos respiratorios 0% 41,1% 18,9%
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Criterios diagndsticos

Algunos autores utilizaron como criterios diagndsticos del SPP, los criterios de inclusiéon que
Mulder y col. utilizaron en 1972 para tratar de describir un grupo de pacientes supervivientes
de polio con nuevos sintomas de debilidad o fatiga y que creian podria ser parte de un nuevo
sindrome. Estos criterios incluian: (1) una historia creible de poliomielitis; (2) una recuperacion
parcial de la funcidn motora; (3) un periodo minimo de 10 afios de estabilizacion de esta
recuperacion después de la poliomielitis aguda; (4) el posterior desarrollo de debilidad muscular

progresiva (26, 45, 63, 69).

El término de SPP fue introducido y rechazado poco después en 1984 en la Primera Conferencia

Internacional de Polio para definir a este grupo de pacientes con nueva sintomatologia

incapacitante afios después de la infeccion aguda (70). Halstead & Rossi en 1987 retomaron el

término con los siguientes criterios (71):

e Historia confirmada de la polio;

e Recuperacién neuroldgica y funcional parcial o bastante completa después del episodio
agudo;

e Periodo de al menos 15 afios con estabilidad neuroldgica y funcional;

e Dos o mas de los siguientes problemas de salud que ocurren después del periodo estable:
fatiga extensa, dolor muscular y / o articular, nueva debilidad en musculos previamente
afectados o no afectados, atrofia muscular nueva, pérdida funcional, intolerancia al frio;

e Descarte de otra explicaciéon médica.

En 1991 Halstead modificd estos criterios afiadiendo " el inicio gradual o abrupto de nueva
debilidad neurogénica" como un criterio necesario para el SPP, con o sin otros sintomas

coexistentes (72).

Dalakas redefinié el SPP en 1995 (73), al combinar los criterios para la atrofia muscular posterior

a la polio con los criterios anteriores:

e un historial de poliomielitis aguda paralitica documentada en la infancia o la adolescencia;

e recuperacion parcial de la funcién motora y estabilidad funcional o recuperacion durante al
menos 15 afios;

e atrofia muscular asimétrica residual con debilidad, arreflexia y sensacién normal en al menos
una extremidad;

e funcidn normal del esfinter.
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En la conferencia internacional del SPP en 2001 (conocida como los criterios de March of Dimes),
se llegaron a los criterios actuales resumidos en la Tabla 4 (30). La evaluacién diagndstica inicial
generalmente implica la derivacidon necesaria a un neurélogo o médicos locales expertos en SPP
0 a un equipo de referencia en SPP (30, 48, 74, 75). Finalmente el SPP es reconocido como tal

por la OMS en el afio 2010, asignandole el cédigo G14 en la CIE10.

La evolucion de los criterios diagndsticos del SPP puede verse en el Anexo 2.

Tabla 4. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE MARCH OF DIMES, 2001 (30)

1. Poliomielitis paralitica previa con evidencia de pérdida de neurona motora, confirmada por
la historia de la enfermedad paralitica aguda, con signos de debilidad residual y atrofia de los
musculos en el examen neuroldgico; y signos de denervacién en la electromiografia (EMG).
2. Un periodo de recuperacién funcional parcial o completo después de la poliomielitis
paralitica aguda; seguido de un intervalo (generalmente de 15 afios o mas) de una funcién
neuroldgica estable.

3. Inicio gradual o repentino de una nueva debilidad muscular progresiva y persistente o fatiga
muscular anormal (disminucion de la resistencia); con o sin fatiga generalizada, atrofia
muscular o dolor musculary articular. El inicio subito puede seguir a un periodo de inactividad,
trauma o cirugia). Con menos frecuencia, los sintomas atribuidos a SPP incluyen nuevos
problemas para respirar o deglutir.

4. Los nuevos sintomas persisten durante al menos un afio.

5. Exclusion de otros problemas neurolégicos, médicos u ortopédicos; como causas de los
sintomas.

Estudios complementarios

Los exdmenes de laboratorio se utilizan principalmente para identificar o descartar otras
enfermedades. Los resultados de las pruebas de sangre rutinarias suelen ser normales, salvo la
creatinquinasa elevada en una minoria de pacientes, lo que sugiere el uso excesivo de los
musculos (7). Los estudios del liquido cefalorraquideo pueden revelar una elevacion de proteina
inespecifica. Los estudios electromiograficos o las biopsias musculares pueden identificar
cambios consistentes con la poliomielitis previa, pero no pueden distinguir pacientes con SPP de
pacientes con polio anterior sin SPP (7, 76). Los estudios electromiograficos y de conduccion
nerviosa son Utiles para identificar y excluir otras enfermedades (radiculopatias, neuropatias y
miopatias). Los estudios de imagenes (p. Ej., radiografias articulares, tomografia computarizada
o resonancia magnética) a menudo se necesitan para excluir la enfermedad de la columna

vertebral, como la espondilosis o la estenosis espinal o patologia articular avanzada (30, 75).
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Diagndstico diferencial

Deben excluirse con cierta claridad otros procesos clinicos, pasados o coexistentes
(comorbilidades), que puedan causar los principales sintomas del SPP como la debilidad y fatiga
(enfermedades cardiovasculares y endocrinolégicas entre otras). Si existe dolor habra que
considerar la posibilidad de que se deba a causas reumatoldgicas y oncoldgicas entre otras
causas de dolor (7, 30, 48, 73, 77-81). En algunas guias se sefiala que el diagndstico se establece

primero con la sospecha en atencidn primaria y luego en consultas especializadas con expertos

en SPP o al menos la valoraciéon de un neurélogo (30, 48, 74, 75). En la Tabla 5 se resume las

principales entidades clinicas a diferenciar del SPP descritas en la literatura.

Tabla 5. ENTIDADES CLINICAS A DIFERENCIAR DEL SPP

Hipotiroidismo / enfermedad de la tiroides

Uremia

Esclerosis multiple

Enfermedad desmielinizante inflamatoria

Cancer / quimioterapia

Toxinas (incluyendo metales pesados)

Enfermedad de Parkinson

Distrofias genéticas de aparicién tardia

Anemia

Sindromes de dolor miofascial

Estenosis espinal, estenosis cervical

Atrofia muscular espinal en adultos

Condiciones cardiacas

Enfermedad degenerativa del disco vertebral

Miastenia gravis

Miopatias inflamatorias

Depresion (clinica)

Espondilolistesis

Diabetes, neuropatia diabética

Paralisis cerebral

Neuropatias (incluyendo atrapamiento)

Laxitud / hipermovilidad ligamentosa

Infeccidn crénica

Miopatias mitocondriales o metabdlicas

Bloque de conduccién de motor multifocal

Artritis degenerativa / artritis traumatica

Enfermedad renal

Polimialgia reumatica

Sindromes de Cauda equina

Tendinitis

Lupus

Enfermedad de la neuronas motoras

Tumores espinales e infartos

Bursitis

Enfermedad hepdtica

Enfermedad cerebrovascular

Deformidad articular de la columna

vertebral, escoliosis

Fibromialgia

Esclerosis lateral amiotréfica Apnea del suefio y otros desordenes respiratorios

Evaluacion de un paciente con SPP

La evaluacién de un paciente con SPP debe ser realizada por un equipo multidisciplinar de
médicos y otros profesionales sanitarios expertos en SPP. El equipo debe incluir un médico de
atencién primaria, un médico rehabilitador y un neurdlogo. Ademas se requiere fisioterapeutas
y terapeutas ocupacionales. Las derivaciones o interconsultas dependen de los sintomas vy

hallazgos particulares de cada paciente con SPP, y estas pueden incluir: neumologia, logopedia,
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psiquiatra o psicologia, ortopedia, reumatologia, nutricidon, unidad del dolor y fisioterapia

respiratoria y servicios sociales (30, 75).

La valoracidn inicial del paciente con diagndstico de SPP, por parte del equipo multidisciplinar,

debe incluir (48):

1. Historia del paciente y estado actual: infeccion y tratamiento de la polio (si se conoce) que
incluye: edad de inicio; severidad y progresidn; impacto respiratorio en fase aguda; manejo
agudo; edad al momento de maxima recuperacién; y recuperacion funcional maxima. Ademas
la historia desde la recuperacidn de la infeccién inicial, como el cambio en la capacidad funcional,
el grado de cambio, la velocidad de cambio y la naturaleza del cambio. Por ultimo incluir la
situacidn actual con cambios recientes en los niveles de actividad, de empleo, medio ambiente,

el estado nutricional, la salud general y el estilo de vida.

2. Lista completa de sintomas - inicio, duracién, ubicacidon, desencadenantes de todos los

aparatos y sistemas. (Ver lista completa en Anexo 3)

3. Posibles examenes: examen fisico, examen de sangre y orina, disfuncién cardiaca, EMG (y
otras pruebas de conduccidén nerviosa), pruebas de funcion pulmonar, estudio del suefio,
densitometria dsea, pruebas de equilibrio, evaluacién de la postura y evaluacion nutricional

entre otras.

Al ser el dolory la fatiga, con su respectivo impacto en la calidad de vida los principales objetivos
del tratamiento y seguimientos del paciente con SPP, resumiremos su valoracidn por parte de la

literatura médica.
A. Valoracion de la fatiga:

La mayoria de las escalas para valorar la fatiga en pacientes con SPP fueron creadas para otras
patologias degenerativas u otras enfermedades ligadas cronicamente a la fatiga como las
reumatoldgicas u oncoldgicas. Varios estudios analizan la utilizacién de cuestionarios para la
evaluacion de la fatiga en pacientes con SPP. El trabajo de Dencker et al, publicado en 2015,
valida el cuestionario “Multidimensional Fatigue Inventory” en 231 pacientes diagnosticado de
SPP en Suecia (82). El estudio de Strohschein analiza la validez y aplicabilidad de la Escala de
Fatiga Piper en pacientes con SPP (83), Horemans et al, en 2004, publicé un estudio comparando

cuatro cuestionarios para medir la fatiga en 65 pacientes con SPP (84)

La escala de valoracién mas utilizada en pacientes con SPP es la Escala de gravedad en la fatiga

(FSS), de sus siglas en Inglés Fatigue Severity Scale (10, 13, 15, 23, 55, 61, 85-98). Esta escala fue
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creada para pacientes con Esclerosis multiple (EM) o Lupus eritematoso sistémico (SLE) y tiene

una version validada al espafiol (99).

Las 4 preguntas de vitalidad del Cuestionario de Salud (SF-36) fueron utilizadas por varios
autores para valorar la fatiga en pacientes con SPP (10, 17, 47, 100-102). Tiene varias versiones

validadas al espafiol tanto para su version de 1 o 4 semanas (103).

La Escala de impacto del cansancio (FIS), de sus siglas en inglés Fatigue Impact Scale, creada
para pacientes con EM, también ha sido utilizada en pacientes con SPP para valorar la fatiga (55,

90, 96, 97, 104). Tiene una version validada al espafiol (105).

El Inventario de Fatiga Multidimensional (MFI-20), de sus siglas en inglés Multidimensional
Fatigue Inventory, es otras de las escala mas utilizadas en pacientes con SPP (13, 52, 93, 100,
101). Fue creada en pacientes oncoldgicos con fatiga cronica y después validada en otras

patologias e idiomas, incluida el espafiol (106).

Las escalas visuales y numéricas para valorar sintomas, son facilmente adaptadas otras culturas
e idiomas. Una Escala Visual analégica (EVA) para la fatiga (un recta de 10 cm de longitud en un
papel), ha sido utilizada para evaluar la fatiga en pacientes con SPP (89, 90, 96, 98, 107). No
hemos encontrado explicitamente alguna publicacién en espaiiol de estas escalas para fatiga.
Unas Escalas de valoracion numéricas (Numerical Rating Scale) para fatiga (0-10 o 0-100
puntos), también han sido utilizadas en pacientes con SPP y fatiga(40, 108). Hay una referencia

a una version en espafol con una escala del 0-10 para valorar la fatiga(109).

El indice de fatiga neurolégica en el Sindrome Post-Poliomielitis (NFI-PPS), de sus siglas en
inglés Neurological Fatigue Index for Post-Polio Syndrome, es un esfuerzo por tratar de validar
una herramienta especifica para pacientes con SPP. Creada por Young y col. en el Reino Unido

(98), no tiene alin una versién en espafiol.

El Sistema de informacion de Medida de resultados reportados por los Pacientes (PROMIS),
ha sido utilizado en pacientes con SPP y fatiga, sobre todo sus Dominios Fisico y Mental (40, 91,

108, 110). Existe una versidn en espafiol de esta escala (111).
Otras escalas menos utilizadas para valorar la fatiga en pacientes con SPP (Ver Anexo 4):

e Escala de sintomas de Fatiga de Hare (HFSS) (86, 94, 95)

e Escala de Fatiga Piper (85), version en espafiol (112).

e Listado de Fortaleza individual (CIS-20) (113), versidn en espafiol (114).
e Perfil de los Estados de Animo(POMS)(113), versién en espafiol (115).

e Escala de Fatiga de Chalder (116).
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Vasconcelos y col. concluyeron que la Escala de gravedad en la fatiga (FSS) era mas descriptiva
y apropiada para valorar la fatiga en pacientes con SPP, en una comparativa con la Escala de
impacto del cansancio (FIS) y una Escala Visual Analdgica para la fatiga (13, 15, 17, 18, 23, 47,
57,59, 61, 86, 89, 90, 92, 96, 97, 100, 101, 107, 113, 117).

B. Valoracién del dolor:

Como ya adelantamos, estas escalas de valoracién inicialmente se elaboraron en otras
patologias y poco a poco se han ido validando en otros contextos e idiomas, sobre todo las del

dolor, por su naturaleza universal y su impacto independiente de la enfermedad que la causa.

La escala mas usada en los estudios en pacientes con SPP es la EVA del dolor (9,11-
13,43,53,55,57,81-83,85,87,94,96,100,106,110,111). Muy utilizada en multiples patologias y de

facil validacion en diferentes entornos culturales e idiomas.

Unas Escalas de valoracion numéricas (0-10 o 0-100) para el dolor también han sido utilizadas
para evaluar el dolor en pacientes con SPP (23, 40, 56, 85, 108). Sheth y col uso ademas una
Escala de valoracion numérica para valorar la interferencia del dolor en las actividades de la

vida diaria (56).

Otra escala frecuentemente utilizada en la evaluacién de pacientes con SPP y dolor es el
Cuestionario breve para la evaluacion del dolor (BPI), de sus sigla en inglés Brief Pain Inventory

(56, 58). Tiene una version validada al espafiol (118).
Otras escalas menos utilizadas para valorar el dolor en pacientes con SPP (Ver Anexo 5):

e Inventario Multidimensional del Dolor de West Haven-Yale (WHYMPI)(60). Version en
espanol (119).

e Escala de gradacion del dolor crénico (58). Versidn en espafiol (120).

e Cuestionario de Salud (SF-36) Preguntas de dolor corporal (58). Version en espafiol
(103).

e Cuestionario del Dolor de McGill (116). Version en espafiol (121).

C. Valoracion de la calidad de vida:

Existe un reconocimiento cada vez mayor de la valoracidon del impacto en la calidad de vida
relacionado con la Salud (CVRS) de las enfermedades crdénicas e incluso algunas agudas. El SPP
desde sus inicios fue valorado desde el prisma de su impacto en la CVRS de estos pacientes

supervivientes de polio afectados por estos nuevos sintomas.
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La escala de valoracion de la CVRS mas utilizada en los trabajos con pacientes del SPP es el
Cuestionario de Salud SF-36 en cualquiera de sus versiones (10, 17, 23, 47, 57, 85, 86, 94, 95,
97, 100-102, 113, 122-125). Existen versiones en espafol para el Cuestionario SF-36 de 1 0 4

semanas (103).

El Perfil de Salud de Nottingham es una escala de CVRS que también ha sido muy utilizada en

pacientes con SPP (38, 52, 55, 87-90, 104, 126, 127). Tiene su version en espafiol (126).

Otras escalas menos utilizadas para valorar la CVRS en pacientes con SPP (Ver Anexo 6):

Encuesta de Estilo de Vida y Promotor de Salud (HPLP) (66, 128). Version en espafiol

(129).

e Cuestionario de satisfaccion con la vida de Fugl-Meyer —LISAT 8 (38, 92). Versidén en
espafiol(130).

e Perfil de las Consecuencias de la Enfermedad (SIP) (113). Versidon en espafiol (131).

e Ferransy Powers Calidad indice de Vida. Version G-Il (128). Versién en espafiol (132).

Evolucion

La literatura muestra divergencias en relacion al curso evolutivo de este sindrome en gran parte
debidas a lo dificultoso de la evaluacidn y medida objetiva de algunos de los sintomas. Los
resultados de diversos estudios que han evaluado la debilidad muscular, sintoma que permite
un andlisis objetivo, son también contradictorios. Algunos autores (73) han observado una
reduccidn media en la capacidad motora del 1-2% anual en tanto que otros con seguimientos
entre 2y 5 afios (24, 133-135) no han demostrado progresion alguna de la debilidad y alteracion

funcional desde el diagnéstico de SPP.

En general parece que el SPP sigue un curso muy lentamente progresivo marcado por largos

periodos, hasta de 10 afios, de estabilidad (24, 28, 77).

Tratamiento
El tratamiento de estos pacientes se basa en el control de sintomas y problemas asociados y en
el empleo de diferentes medidas para mejorar su estado funcional y psicoldgico, una vez

descartado y corregido cualquier otro proceso coexistente sea estructural o fisioldgico.

Un aspecto crucial consiste en que el paciente reciba una correcta informacidn tanto sobre el
diagndstico como el prondstico. Es capital reconocer que el deterioro clinico y los sintomas de

estos pacientes pueden atribuirse a numerosos factores potencialmente tratables y que no se
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deben a lesidn neuroldgica irreversible, lo que exige una enorme cautela antes de atribuir dicha
sintomatologia a una lesiéon 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 indispensable que en el caso de que la
sintomatologia sea de causa neuroldgica 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 estabilizacién, de dicha sintomatologia y sobre la forma de adaptarse a sus nuevas

discapacidades.

En cuanto al tratamiento, en el afio 2015 Koopman et al (2) (Tabla 6) publican una actualizacion
de una revision Cochrane publicada en 2011 (1) empleando los procedimientos metodoldgicos
estandar previstos por la Colaboraciéon Cochrane. Esta revisidn incluye ensayos clinicos con
asignacion aleatoria (ECA) y cuasialeatoria de cualquier forma de tratamiento farmacoldgico o
no farmacolégico para pacientes con SPP. La medida de resultado primaria fueron las
limitaciones autopercibidas de la actividad y las medidas de resultados secundarias fueron la

fuerza muscular, la resistencia muscular, la fatiga, el dolor y los eventos adversos.

Los autores incluyeron diez estudios para tratamientos farmacoldgicos (modafinilo, IglV,
piridostigmina, lamotrigina, amantadina, prednisona) y tres para tratamientos no
farmacoldgicos (fortalecimiento muscular, rehabilitacién en un clima calido [con temperatura +
25°C, seco y soleado] y un clima frio [con temperatura + 0°C, lluvioso o con nieve], campos
magnéticos estaticos) con 675 participantes con SPP. Ninguno de los estudios incluidos estuvo
completamente exento de cualquier riesgo de sesgo, siendo el riesgo de sesgo mas prevalente
la ausencia de cegamiento. Los resultados que encontraron en cuanto a los tratamientos

farmacoldgicos fueron:

e Hubo pruebas de calidad baja y moderada de que la IglV no tiene efectos beneficiosos sobre
las limitaciones de la actividad a corto plazo y a largo plazo, respectivamente, asi como
pruebas inconsistentes de efectividad sobre la fuerza muscular. La IglV provocé eventos
adversos leves en una proporcion significativa de participantes en los ensayos (escalofrios o
fiebre hasta en un 70% de los pacientes, trastornos del sistema nervioso hasta en un 59%,

trastornos de la piel y tejidos subcutdaneos en un 37%, trastornos gastrointestinales en un
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22% y trastornos generales y afecciones en el lugar de administracién en un 19% de los
pacientes).

Hay pruebas (de calidad que varia desde muy baja hasta muy alta) de que el modafinilo, la
piridostigmina, la amantadina y la prednisona no son beneficiosos para el SPP.

Los resultados de un ensayo pequefio con limitaciones importantes en el disefio del estudio
aportaron pruebas de muy baja calidad de que la lamotrigina podria ser efectiva para aliviar
el dolor y la fatiga y dar lugar a menos limitaciones de la actividad sin provocar efectos

secundarios.

En cuanto a los tratamientos no farmacoldgicos:

Hay pruebas de baja calidad de que la rehabilitacién en un clima cdlido o frio no son
beneficiosos para el SPP.

Los datos de dos ensayos Unicos indican que el fortalecimiento muscular de los musculos del
pulgar (pruebas de muy baja calidad) y los campos magnéticos estaticos (pruebas de calidad
moderada) son seguros y beneficiosos para mejorar la fuerza muscular y el dolor,

respectivamente, sin efectos conocidos sobre las limitaciones de la actividad.

Los autores concluyeron que Debido a la falta de datos y de estudios aleatorios de buena calidad,

fue imposible establecer conclusiones definitivas acerca de la efectividad de las intervenciones

en los pacientes con SPP.
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Tabla 6. Resumen de resultados de la revision Cochrane publicada en 2015 por Koopman et al (2)

Inmunoglobulina Intravenosa versus placebo para Sindrome PostPolio

Medida de resultado

Ne Participantes (Estudios)

Certeza de Evidencia GRADE

Limitaciones de la actividad a corto plazo 185 (2) PPPO
(<3 meses). Medido con SF-36 Moderada
Limitaciones de la actividad a largo plazo 91 (2) ololele)
(>3 meses). Medido con SF-36 Baja
Modafinilo versus placebo para Sindrome PostPolio
Limitaciones de la actividad (6 semanas de 33 (1) DPPD
seguimiento). Medido con SF-36 Alta
Piridostigmina versus placebo para Sindrome PostPolio
Limitaciones de la actividad (6 semanas de 124 (1) PPPO
seguimiento). Medido con SF-36 Moderada
Amantadina versus placebo para Sindrome PostPolio
Reduccidn de la fatiga 25 (1) (CISISIS)
Muy baja
Prednisona versus placebo para Sindrome PostPolio
Reduccién de la fatiga 17 (1) ISISIS)
Muy baja
Lamotrigina versus placebo para Sindrome PostPolio
Limitaciones de la actividad (6 semanas de 30 (1) ISISIS)
seguimiento). Medido con SF-36 Muy baja
Rehabilitacion en clima frio versus atencion habitual para el Sindrome PostPolio
Limitaciones de la actividad a 3 6 6 meses. 53 (1) PPpOO
Medido con Sunnaas ADL-index Baja
Limitaciones de la actividad a 3 6 6 meses. 53 (1) DPoO
Medido con Rivermead Mobility Index Baja
Rehabilitacidn en clima calido versus atencién habitual para el Sindrome PostPolio
Limitaciones de la actividad a 3 meses. 53 (1) DPoO
Medido con Sunnaas ADL-index Baja
Limitaciones de la actividad a 3 meses. 53 (1) PPOO
Medido con Rivermead Mobility Index Baja
Fortalecimiento muscular de los musculos del pulgar
Mejora de la fuerza muscular isométrica 10 (1) SISISIS)
Muy baja
Campos magnéticos estaticos
Reduccién inmediata del dolor 50 (1) DPPO
Moderada

Grados de evidencia del Grupo de Trabajo GRADE

Alta Es muy poco probable que la investigacidn adicional cambie nuestra confianza en la estimacién del efecto.
Moderada Es probable que la investigacidon adicional tenga un impacto importante en nuestra confianza en la
estimacion del efecto y puede cambiar la estimacion.
Baja Es muy probable que la investigacion adicional tenga un impacto importante en nuestra confianza en la
estimacion del efecto y es probable que cambie la estimacién.
Muy baja Cualquier estimacién del efecto es muy incierta.
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En cuanto a nuevos estudios publicados posteriores a la revision de Koopman et al (2) (Tabla 7),
Huang et al (19), publican una revision sistematica en 2015 que incluia 3 ensayos clinicos y 5
estudios prospectivos para estudiar la eficacia del tratamiento de IglV en pacientes con SPP. Los
autores concluian que el meta-analisis de los ECA indicaba que es improbable que la
administracién del tratamiento con IglV para el SPP produzca una reduccidn significativa del
dolor y la gravedad de la fatiga, y una mejora de la fuerza muscular. En general, la calidad
metodolégica de los estudios revisados no fue adecuada. Con respecto al costo beneficio, no

recomiendan la administracion rutinaria de IglV para pacientes con SPP.

En cuanto a nuevos ECA a partir del afio 2015, el grupo de Koopman et al (113) realizd un ECA
con 68 pacientes con SPP en el que se estudiaba la eficacia de la terapia fisica y la terapia
conductual cognitiva para la reduccion de la fatiga. Koopman et al (136) también publicé un
estudio sobre la terapia conductual cognitiva para reducir la fatiga en 21 pacientes con SPPy 24
pacientes con distrofia escapulohumeral. Los resultados de ambos estudios mostraban que ni la
terapia fisica y ni la terapia conductual cognitiva fueron superiores a los cuidados habituales en

la reduccién de la fatiga en pacientes con SPP con fatiga severa.

El ECA publicado por Peel et al (137) incluia 133 pacientes y analizaba el efecto de la coenzima
Q10 en el alivio de la fatiga en pacientes con post-polio. Los autores concluian que una dosis
diaria de 100 mg de coenzima Q10 durante 60 dias no alivia la fatiga de las secuelas tardias de

la poliomielitis.

Voorn (138) realiza un ECA que incluia 44 pacientes diagnosticados con SPP que presentaban
fatiga severa para estudiar la eficacia de un programa de ejercicio aerdbico de alta intensidad.
Aunque los participantes entrenaron en torno a su umbral anaerébico durante la mayor parte
del periodo de entrenamiento, el programa no produjo un aumento de la capacidad aerébica,
ya que ni la funcién muscular ni la capacidad cardiorrespiratoria mejoraron. Los resultados
sugieren que las personas con SPP con fatiga severa no pueden adherirse a un programa de

ejercicio aerdbico de alta intensidad

El ensayo abierto sin grupo control realizado por Ostlund et al (139) tenia como objetivo
caracterizar grupos de pacientes respondedores y no-respondedores a un tratamiento con IglV
en pacientes con SPP. Los autores concluian que la falta de fatiga y dolor como sintomas pueden

ser un indicador de exclusién del tratamiento con IglV.
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Arazpour et al, (140) publicé en 2016, un estudio quasi-experimental sobre la simetria de la
marcha en pacientes diagnosticados con SPP y poliomielitis con una ortesis convencional de
bloqueo rodilla-tobillo-pie frente a una nueva ortesis motorizada de rodilla-tobillo-pie. El uso de
una ortesis motorizada rodilla-tobillo-pie para la ambulacién en sujetos con SPP puede mejorar
la simetria de la marcha en la base del soporte, el tiempo de giro, el porcentaje de la fase de

postura vy la flexidn de la rodilla.

Ademas de los ECA, se han localizado varios estudios cualitativos:

Bakker et al (141) realizé un estudio cualitativo cuyo objetivo fue comprender mejor los efectos
percibidos y experiencias de las intervenciones de terapia fisica y terapia conductual cognitiva
en pacientes con SPP desde la perspectiva de los pacientes y los terapeutas. Brogardh et al
(142), realizé entrevistas a 14 personas con SPP para estudiar las estrategias en el manejo de las
consecuencias de las caidas. Lexell et al (143) realizaron varias entrevistas a cuatro mujeres y
dos hombres con SPP para analizar como un plan de rehabilitacién influye en el proceso de
rehabilitacion. Bleckwenn et al (144) publicaron un estudio de un caso de un paciente con SPP
al que se trataba con cannabis nauseas asociadas a un desorden somatoforme. También se ha
identificado una revisién narrativa acerca de los cuidados cardiorespiratorios en pacientes con

SPP (145).

Hemos encontrado también 2 estudios en marcha aun sin resultados:
e En 2017 se publicod el protocolo de un ECA en pacientes con SPP sobre la eficacia del

tratamiento con L-citrulina, y estudiar su efecto sobre la funcién y la energia muscular (146).

e Estudio multicéntrico, prospectivo, aleatorizado, controlado con placebo a doble ciego, de

grupos paralelos para determinar la eficacia y la seguridad de IglV (Flebogamma® 5% DIF) en

pacientes con SPP (147) cuya fecha prevista de finalizacion es junio de 2021.
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Tabla7. Resumen de estudios posteriores a la Revision Cochrane de Koopman 2015

Autor y afio Disefio Terapia estudiada Medida de Efectos Certeza
Resultado a favor del Tratamiento | de evidencia GRADE
Huang 2015 Revisidn Sistematica que incluye: IglV Dolor No CloISIS)
3 Ensayos Clinicos Aleatorizados Baja
5 estudios prospectivos
Fatiga S IICIS)
Baja
Fuerza muscular SPIISIS)
Baja
Ostlund 2015 Ensayo abierto sin grupo control IglVv Dolor No CISICIS)
(N=124) Muy Baja
Fatiga No @@@Q
Muy Baja
Koopman 2016 | Ensayo Clinico Aleatorizado (N=68) | Terapia fisica Fatiga No DPPOO
Terapia conductual cognitiva Baja
Koopman 2017 | Ensayo Clinico Aleatorizado (N=45) | Terapia fisica Fatiga No DPPOO
Terapia conductual cognitiva Baja
Peel 2015 Ensayo Clinico Aleatorizado Coenzima Q10 Fatiga No SPISPISIS)
(N=103) Moderada
Voorn 2016 Ensayo Clinico Aleatorizado (N=44) | Ejercicio aerdbico Fuerza muscular No SPISPISIS)
Moderada
Arazpour 2016 | Estudio Quasi-experimental (N=7) | Ortesis motorizada Mejora de marcha Si ISISIS)
Muy Baja

IgIV: Inmunoglobulina Intravenosa

Grados de evidencia del Grupo de Trabajo GRADE
Alta Es muy poco probable que la investigacidn adicional cambie nuestra confianza en la estimacién del efecto.
Moderada Es probable que la investigacion adicional tenga un impacto importante en nuestra confianza en la estimacion del efecto y puede cambiar la estimacion.
Baja Es muy probable que la investigacion adicional tenga un impacto importante en nuestra confianza en la estimacion del efecto y es probable que cambie la estimacidn.
Muy baja Cualquier estimacién del efecto es muy incierta.
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SITUACION EN ESPANA
En febrero de 2000, la Sociedad Espafiola de Neurologia y las organizaciones representantes de

las personas afectadas con enfermedades neurolédgicas y sus familiares, firmaron una

declaracion (Declaracién de Madrid) en la que reclamaban una mejor asistencia a los enfermos.

En mayo de 2002 la Sociedad Espafiola de Neurologia publicé el Plan Estratégico Nacional 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 atencion sanitaria a
los pacientes neuroldgicos. Uno de los apartados del Plan Estratégico enumera las
enfermedades neuroldgicas crénicas y en el grupo de patologias neuromusculares se incluye la

poliomielitis y el SPP, aunque el documento no formula propuestas especificas para este ultimo.

En el afio 2009, se aprueba el Real Decreto (RD) 1851/2009, de 4 de diciembre, por el que se
desarrolla el articulo 161 bis de la Ley General de la Seguridad Social en cuanto a la anticipacién
de la jubilacién de los trabajadores con discapacidad en grado igual o superior al 45%. Este RD
establece que los trabajadores por cuenta ajena y por cuenta propia incluidos en cualquiera de
los regimenes que integran el sistema de la Seguridad Social, afectados por alguna de las
discapacidades enumeradas en el articulo 2 del RD (que incluye el SPP), que hayan determinado
durante todo ese tiempo un grado de discapacidad igual o superior al 45% y que acrediten que
a lo largo de su vida laboral han trabajado un tiempo efectivo equivalente, al menos, al periodo
minimo de cotizaciéon que se exige para poder acceder a la pensidn de jubilacién, podran

acogerse a una jubilacién anticipada.

Prevalencia

No se ha encontrado ningun estudio publicado en el que se haga una estimacién del nimero de
pacientes con SPP en Espafia. Hemos realizado una estimacién basandonos en el nimero de
diagndsticos de polio registrados en la Base de Datos Estatal de Personas con Discapacidad del
Instituto de Mayores y Servicios Sociales (IMSERSQ). Esta base de datos no diagnostica, sélo
evalua, por lo que no constan diagnosticados como SPP. Tampoco es un registro oficial de
personas con reconocimiento de situacion de discapacidad. Dispone de informacion sobre las
caracteristicas de las personas valoradas a efectos de la calificacién de su grado de discapacidad
y la informacion recogida es la relativa al total de la gestidon de valoraciones en las distintas
Comunidades Autdnomas que conforman el Estado espafiol, incluidas las Ciudades Auténomas

de Ceuta y Melilla y no incluye informacién del 2015 y posteriores.

30



En dicha base de datos consta que la poblacién minusvélida valorada en Espafia exclusivamente
por secuelas de polio, se elevaba a 18.828 personas. Sin embargo, en otros 28.354 registros
correspondientes a diversos tipos de deficiencia, también se consignaba el diagndstico de polio
aunque asociado a otros que podian ser los principales determinantes del grado de minusvalia.
En conclusién, la secuela poliomielitica contribuiria en mayor o menor grado a la minusvalia de
47.182 personas (Tabla 8). 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 SPP
podria estar entre 11.796 si consideramos que sufrira el sindrome el 25 % de afectados por
poliomielitis con secuelas, y 40.105 si consideramos que puede llegar a manifestar el sindrome
el 85 % de las personas que han padecido poliomielitis con secuelas. Esta estimacién podria
verse incrementada si 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 hipdtesis estd
seriamente cuestionada; y por otra, no se dispone de registros que recojan el niumero 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 relacion a la poblacion mejor identificable de
supervivientes con secuelas, cualquier estimacion de SPP en poliomielitis sin paralisis puede

parecer altamente especulativa.

Tabla 8 PERSONAS VALORADOS DE DISCAPACIDAD CON DEFICIENCIA “SECUELAS DE POLIO”

Grado de discapacidad

SeX0 " 32% | 233% | TOTAL

Hombres 1.313 9.948 11.261

Exclusivamente Secuelas de polio (CIE10 =B91) |Mujeres 924 6.643 7.567
Total 2.237 16.591 18.828

Secuelas de polio como diagndstico unico Hombres 2.094 | 22.599 | 24.693

o Mujeres 1.727 20.762 22.489

acompanado de otros diagndsticos Total 3.821 | 43.361 | 47.182
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CONCLUSIONES

No existen cambios significativos en la literatura médica en cuanto a la etiopatogenia,
criterios diagndsticos y manifestaciones clinicas respecto al informe del afio 2002. No
obstante, los datos disponibles avalan la existencia del SPP y por tanto la Organizacién
Mundial de la Salud desde el afio 2010 reconoce esta entidad como tal, asignandole el cédigo

G14 en la Clasificacion Internacional de Enfermedades CIE10.

No hemos encontrado en Espaia estudios o registros que permitan estimar la prevalencia de
la enfermedad, por lo que los datos de personas afectadas por el SPP han sido estimados a

partir de bases de datos de discapacidad y pueden no ser reales.

El curso es habitualmente benigno, nada o muy lentamente progresivo y marcado por largos
periodos (hasta de 10 afios) de estabilidad y puede manifestarse con un deterioro funcional
en grado variable, acompasado a la progresion del sindrome, que puede modificar el grado

de discapacidad de la persona afectada.

Se ha producido un cambio legislativo que permite a personas con SPP acogerse a una
jubilacién anticipada si tienen una discapacidad en grado igual o superior al 45% y acrediten
gue a lo largo de su vida laboral han trabajado un tiempo efectivo equivalente, al menos, al

periodo minimo de cotizacidon que se exige para poder acceder a la pension de jubilacion.

La evaluacién y el tratamiento de un paciente con SPP deben ser realizadas por un equipo
multidisciplinar de médicos y otros profesionales sanitarios expertos que realicen la
valoracion del dolor y la fatiga, con su respectivo impacto en la calidad de vida, al ser estos

los principales objetivos del tratamiento y seguimiento de los pacientes con SPP.

Debido a la falta de datos y de estudios aleatorios de buena calidad, no se pueden establecer
conclusiones definitivas acerca de la efectividad de las intervenciones tanto farmacoldgicas

como no farmacoldgicas para los pacientes con SPP.
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RECOMENDACIONES

El estudio de la bibliografia mas reciente sobre el SPP expuesto en el presente Informe viene a
poner de manifiesto la existencia de la entidad y se formulan diferentes de propuestas de accion

en relacién al SPP:

e Elaboracién de un registro nacional de personas diagnosticadas de SPP que permita el

conocimiento de la poblacidn afectada, su seguimiento y su evolucion.

e Cooperacion de los diferentes equipos que trabajan con pacientes con SPP con el Ministerio
de Trabajo Migraciones y Seguridad Social para, si fuera necesario, propiciar la recalificacion

del grado de minusvalia en los casos en que proceda.

e Promover lineas de investigacion en relacion al tratamiento de los principales sintomas del

SPP.

e Elaborar planes de formacién especificos y difundir Informacién institucional a los médicos
de atencidn primaria sobre los trastornos tardios asociados a la poliomielitis, que les facilite
el diagndstico y manejo de estos pacientes y referirlos, en su caso, a las consultas

especializadas.

e Realizar informacion institucional a las asociaciones de afectados sobre el impacto efectivo

del SPP.
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Anexo 1

Tabla resumen de la RS de McNalley (45)

Sintoma/condicién

N@ Articulos

Afios de publicacion

Tamafio de las
muestras

Prevalencia

Asociaciones

Fatiga

11

1991-2011

38-1435

Fatiga general diaria: 48%- 93% (11
articulos). La fatiga fue una queja
importante en el 14% (1 articulo).
Informe de fatiga en el 93% de las
mujeres y el 72% de los hombres (1
articulo). Mas fatiga en pacientes con
SPP que pacientes con polio sin SPP (1
articulo).

Edad: sin correlacion con la edad (1
articulo). Duraciéon de la enfermedad:
fatiga menos comun en los diagnosticados
entre los 43 y 57 afios (1 articulo). Otras
asociaciones:

Con depresion, problemas de salud, suefio
(1 articulo). Algunos reportan diferencia
por género (1 articulo) y otros no (1
articulo). El ejercicio leve disminuyé la
fatiga en el 15% de SPP
, en comparaciéon con el 70% de los
controles (1 articulo). Falta de energia mas
comun en pacientes deprimidos (1
articulo).

Dolor

11

1993-2010

23-700

Dolor en 72% -91% (1 articulo). La
mayoria informé multiples sitios de
dolor (1 articulo). Dolor articular en
34-84%. Dolor de espalda en 49% -63%
(9 articulos). El grupo de SPP tuvo mas
dolor que el grupo de polio no
diagnosticado con SPP (1 articulo).

Duracién de la enfermedad: mds dolor en
los afectados a una edad mds temprana (1
articulo). Otras asociaciones: Género (mas
dolor en las mujeres) (2 articulos). No hay
diferencias de género para la intensidad
del dolor (1 articulo). Mas dolor en los
musculos previamente afectados (1
articulo).
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Problemas respiratorios

1993-2010

21-1453

Molestias respiratorias en 11% -41% (6
articulos).

Otras asociaciones: Género (mas comunes
en mujeres) (1 articulo).

Depresion

1993-2010

22-630

Depresion en 13% -45% (4 articulos).
SPP mas deprimidos que los
sobrevivientes de polio sin SPP o
controles sin discapacidad (2 articulo).

Otras asociaciones: situacién laboral,
estado civil (1 articulo).

Trastornos del suefio

1993-2011

38-1435

Trastornos del suefio en 13% -48% (4
articulos). El trastorno del suefio es la
principal molestia (1 articulo).

Otras asociaciones: las personas con
trastornos del suefio también informan
fatiga (1 articulo). Duracion de la
enfermedad: empeora con el tiempo (1
articulo).

Caidas

2002-2011

28-305

Al menos 1 caida en el dltimo afio: 50%
-74% (3 articulos).

Edad: no asociada a la edad (1 articulo).
Otras asociaciones: tan alto como el 80%
de las caidas resulté en lesiones (3
articulos). Caminar fue la actividad mas
comun antes de la caida (1 articulo).

Osteomusculares

1992-2009

50-453

Osteoporosis: cadera 9% -73%;
columna lumbar 6% -58% (2 articulos).
Osteoartritis de la mano o de la
muieca: grave 13%; leve 68% (1
articulo).

Edad: varia segln la edad y el sexo (estado
menopdusico en las mujeres) (1 articulo).
Aumento de la edad, debilidad de las
extremidades inferiores, uso frecuente de
dispositivos de asistencia, aumento del
nivel de discapacidad locomotora (actual)
y debilidad ipsilateral de las manos (1
articulo).

Cardiovasculares

1996-2011

38-276

Hipertension en 10% -29% (3
articulos). Insuficiencia cardiaca en 7%
(1 articulo). Infarto cardiaco en 6% (1
articulo).
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Diabetes

2001-2011

168-276

Diabetes en 3% -36% (2 articulos).

Duracién de la enfermedad: las tasas
aumentan con el tiempo (1 articulo).
Género (mas comun en los hombres) (1
articulo).

Disfuncidn vesical

1996

350

Disfuncién vesical (mujeres, 52%,
hombres, 37%) (1 articulo). Aumento
de  Frecuencia (mujeres, 37%,
hombres, 26%) (1 articulo). Nicturia
(mujeres, 35%; hombres, 23%) (1
articulo).Tenesmo (mujeres, 56 %;
hombres, 75%) (1 articulo). Disfuncidn
sexual (mujeres, 30%; hombres, 32%)
(1 articulo).

Dermatoldgicos

2001

276

Problema croénico de la piel en el 15%
(1 articulo).

Otras asociaciones: Género (hombres
reportan mayor prevalencia) (1 articulo).
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Anexo 2

Evolucion de los criterios diagndsticos del SPP

Tiempo de persistencia de nuevos sintomas (afios)

Autores Mulder Halstead & Rossi | Dalakas March of Dimes
Sintomas/Afio 1972 1987 1995 2001
Poliomielitis paralitica confirmada (H2 clinica, Exploracién clinica, EMG...) Si Si Si Si
Periodo (afios) de estabilidad tras recuperacion episodio agudo >10 >20 >15 >15
Desarrollo gradual (rara vez abrupto) de nueva debilidad, fatiga o atrofia muscular. Si Si Si Si
Otros sintomas: Dolor muscular/articular; Trastornos respiratorios; Disfagia... + + * +
Exclusion de otras posibles causas neuroldgicas u ortopédicas No Si Si Si
No No No >1
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Anexo 3

Listado de valoracion de la Guia Britanica del aiio 2016 (47)

A. Historia del paciente y estado actual. Debe incluir:

1. Infeccidn y tratamiento de la polio (si se conoce)

2. Historia desde la recuperacién de la infeccidn inicial

3. Situacion actual

Edad de inicio

Severidad y progresion

Impacto respiratorio en fase aguda
Manejo agudo

Edad al momento de maxima recuperacion

Recuperacidon funcional maxima

Cambio en la capacidad funcional, grado de cambio, velocidad de cambio,
naturaleza del cambio

Cambios recientes en los niveles de actividad, empleo, medio ambiente, estado
nutricional, salud general y estilo de vida

B. Lista completa de sintomas - inicio, duracién, ubicacién, desencadenantes

Fatiga (neuromuscular y general, incluyendo la resistencia)

Debilidad / atrofia

Dolor (muscular, articular o de tejido blando)

Sintomas o signos respiratorios

Disfagia / trastornos de la deglucién (riesgo de neumonia por aspiracion)

Calidad del suefio

Bienestar psicoldgico (ansiedad, estrés)

Movilidad (con resistencia)

Deformidades axiales o articulares (incluyendo cambios)

Funcidn gastrointestinal / urinaria

Nivel de actividad - (diario de actividades)

Historia / frecuencia de caidas
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Revisidn de medicamentos (posibles efectos adversos sobre los sintomas)

Evolucién del peso

Historia de tabaquismo

AVD (capacidad de autocuidado, incluyendo cocinarse y compras)

Ayudas, aparatos u ortesis y adaptadores utilizados

Osteoporosis u osteopenia

C. Posibles examenes

1. Examen fisico

2. Examen de sangre y orina
3. Disfuncion cardiaca

4. EMG / pruebas de conduccion nerviosa

. Pruebas de funcién pulmonar
. Estudio del suefio

. Densidad 6sea

. Pruebas de equilibrio

O 00 N OO U

. Evaluacién de la postura
10. Evaluacion nutricional

Examen manual del musculo y rango de movimiento

Anilisis sanguineo completo, glucemia, perfil lipidico, proteinas séricas, funcién
tiroidea y analisis de orina

Electrocardiograma y radiografia de térax

Posiblemente util para excluir otras neuropatias y sindromes de atrapamiento.
También puede ayudar a confirmar la polio si la historia es incierta.

Especialmente cuando existe un historial de compromiso bulbar en infecciéon
original

Especialmente si se sospecha de problemas respiratorios

Para evaluar el riesgo de fractura, la puntuacién DRAX y la DXA si es apropiada

Especialmente si se informa de alta tasa de caidas
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Anexo 4.

Escalas utilizadas para valorar la fatiga en pacientes con SPP

Escalas de fatiga

Autores

Escala de Gravedad de Fatiga (FSS)*

Young y col. (2018), Garip y col. (2017), Romigi y col. (2015), Sharma y col.
(2014), Acler y col. (2013), Bertolasiy col. (2013), Oncul y col. (2013 y 2009), Silva
y col. (2010), Trojan y col. (2009, 2001 y 1999), Fordyce y col. (2008), Farbu y col.
(2007), Vasconcelos y col. (2007 y 2006), On y col. (2006 y 2005), Finch y col.
(2004), Strumse y col. (2003) y Horemans y col. (2003).

Cuestionario de Salud (SF-36)* Preguntas de vitalidad

Romigi y col. (2015), Ostlund y col.(2012, 2011 y 2008), Skough y col. (2008) y
Gonzalez y col. (2006)

Escala de impacto del cansancio(FIS)*

Oncul y col. (2013 y 2009), Vasconcelos y col. (2007 y 2006) y On y col. (2006)

Escala Visual Analdgica (EVA) para la fatiga

Young y col. (2018), Oncul y col. (2013), Vasconcelos y col. (2006), Ostlund y
col.(2005) y On y col. (2005)

Inventario de Fatiga Multidimensional (MFI-20)*

Ostlundy col. (2011 y 2008), Trojany col. (2009) Fordyce y col. (2008) y Gonzalez
y col. (2006)

Sistema de informacion de Medida de resultados
reportados por los Pacientes (PROMIS) Dominio Fisico y
Mental*

Sheth y col. (2014), Sharma y col. (2014 y 2013) y Jensen y col. (2011)

Escala de sintomas de Fatiga de Hare (HFSS)

Finch y col. (2004) y Trojan y col. (2001 y 1999)

Escalas de valoracidon numérica (NRS) para fatiga*

Jensen y col. (2011)y Shet y col. (2014)

indice de fatiga neurolégica en Sindrome post-
poliomielitis (NFI-PPS)

Youngy col. (2017)

Escala de Fatiga Piper*

Acler y col. (2013)

Listado de Fortaleza individual (CIS-20)*

Koopman y col. (2016)

Perfil de los Estados de Animo(POMS)*

Koopman y col. (2016)

Escala de Fatiga de Chalder

Davidson y col. (2009)

*Con versiones validadas en espaiiol
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Anexo 5

Escalas utilizadas para valorar el dolor en pacientes con SPP

Escalas de dolor

Autores

Escala Visual Analdgica (EVA) del dolor*

Koopman y col. (2016), Werhagen y col. (2013,2011 y
2010), Bertolasi y col. (2013), Van Raay y col. (2013),
Oncul y col. (2013), Silva y col. (2010), Fordyce y col.
(2008), Farbu y col. (2007), Vasconcelos y col. (2007),
Gonzalez y col. (2006), Ostlund y col. (2012, 2011,
2008, 2005),0n y col. (2005), Finch y col. (2004),
Strumse y col. (2003)

Escalas de valoracion numérica (NRS) para el dolor (0-10 o 0-100 puntos)*

Shet y col. (2014 y 2013), Acler y col. (2013), Bertolasi
y col. (2013), Jensen y col. (2011)

Cuestionario breve para la evaluacién del dolor (BPI)*

Sheth y col. (2013), Stoelb y col. (2008)

Inventario Multidimensional del Dolor de West Haven-Yale (WHYMPI)*

Widar y col. (1999)

Escala de gradacién del dolor crénico*

Stoelb y col. (2008)

Cuestionario de Salud (SF-36)* Preguntas de dolor corporal

Stoelb y col. (2008)

Cuestionario del Dolor de McGill*

Davidson y col. (2009)

por el dolor

Escalas de valoracion numeérica (NRS) para las interferencias en la actividades diarias

Sheth y col. (2013)

*Con versiones validadas en espaiiol
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Anexo 6

Escalas utilizadas para valorar la calidad de vida en pacientes con SPP

Escalas calidad de vida

Autores

Cuestionario de Salud SF-36*

Koopman y col. (2016 y 2010), Romigi y col. (2015), Jung y col. (2014),
Werhagen y col. (2013), Acler y col. (2013), Bertolassi y col. (2013),
Ostlund y col. (2012, 2011 y 2008), Skough y col. (2008), Vasconcelos y
col. (2007), Legters y col. (2006), Gonzalez y col. (2006), Kaponides y col.
(2006), Finch y col. (2004), Trojan y col. (2001 y 1999)

Perfil de Salud de Nottingham*

Garip y col. (2017), Bickerstaffe y col. (2015), Oncu y col. (2013 y
2009),Willén y col. (2007), On y col. (2006 y 2005), Nollet y col. (2003),
Horemans y col. (2003),

Sistema de informacion de Medida de resultados reportados por
los Pacientes (PROMIS)*

Sheth y col. (2014), Sharmay col. (2014 y 2013) y Jensen y col. (2011)

Encuesta de Estilo de Vida y Promotor de Salud (HPLP)*

Pieriniy col. (2010), Stuifbergen y col. (2005)

Cuestionario de satisfaccidn con la vida de Fugl-Meyer —LISAT 8-
*

Nollet y col. (2003), Strumse y col. (2003)

Perfil de las Consecuencias de la Enfermedad (SIP)*

Koopmany col.(2016)

Ferrans y Powers Calidad indice de Vida. Versién G-lII*

Stuifbergen y col. (2005)

*Con versiones validadas en espaiol
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