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RESUMEN

Introduccion: la distrofia muscular de Duchenne es una enfermedad
neuromuscular que se produce por la ausencia o disminucién de distrofina, lo
que deriva en una degeneracion muscular progresiva. Conduce a una pérdida
de la funcion, atrofias por desuso, aparicidn de contracturas, pérdida de la

marcha vy, finalmente, fallo respiratorio.

Objetivos: crear un plan de tratamiento para un paciente con distrofia
muscular de Duchenne para retrasar estas complicaciones, prevenir atrofias

por desuso, evitar la aparicién de contracturas y mantener la funcién.

Metodologia: se disefia un estudio de un caso clinico de un nifio de 10 afos
en fase de acortamiento muscular, realizando una evaluacién antes y después
de llevar a cabo un plan de intervencidon. Se registraron los siguientes
parametros: balance articular (ROM), balance muscular, dinamometria, la
prueba de la marcha de seis minutos (6MWT), pruebas respiratorias (PIM,
PEM y espirometria) y pruebas funcionales (NSAA). El estudio tiene lugar
durante ocho semanas, cuyo tratamiento se basa en una combinacién de
ejercicio aerdbico y trabajo de fuerza, asi como ejercicios respiratorios,

propioceptivos y estiramientos.

Resultados: se mantuvo el ROM y se registré un aumento de la capacidad

aerdbica del paciente, asi como de la fuerza.

Conclusiones: un tratamiento de baja intensidad combinando ejercicios
aerdbicos con trabajo de fuerza ha demostrado mejorar la condicidn fisica de

un paciente con distrofia muscular de Duchenne.

Palabras clave: distrofia muscular de Duchenne, fisioterapia, enfermedades

neuromusculares.



ABSTRACT

Introduction: Duchenne muscular dystrophy is a neuromuscular disease
caused by the absence or deficiency of dystrophin, leading to progressive
muscle degeneration. It results in loss of function, disuse atrophy, the
development of contractures, loss of ambulation and, eventually, respiratory

failure.

Objectives: to create a treatment plan for a patient with Duchenne muscular
dystrophy in order to delay these complications, prevent disuse atrophy,

avoid the development of contractures, and maintain function.

Methodology: a clinical case study is designed to assess the patient both
before and after the implementation of an intervention plan. The following
parameters were recorded: range of motion (ROM), muscle balance,
dynamometry, the 6-Minute Walk Test (6MWT), respiratory tests (PIM, PEM
and spirometry) and functional tests (NSAA). The study took place over eight
weeks, with treatment based on a combination of aerobic and strength

exercises, as well as respiratory, proprioceptive and stretching exercises.

Results: ROM was maintained and there was an increase in the patient's

aerobic capacity as well as strength.

Conclusions: a low-intensity treatment combining aerobic exercise with
strength training has been shown to improve the physical condition of a

patient with Duchenne muscular dystrophy.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy, physiotherapy, neuromuscular

diseases.



1. INTRODUCCION

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad neuromuscular
hereditaria de tipo recesivo ligada al cromosoma X (1) que afecta a uno de
cada 3.300 nifios varones. Las mujeres son portadoras y asintomaticas (2).
Se caracteriza por una afectacion en la produccién de distrofina (ya sea por
ausencia o deficiencia de esta), la cual es una proteina estructural que se
encuentra en la membrana citoplasmatica de las células musculares. En caso
de que falte, se produce de manera progresiva una degeneracién de las fibras
musculares. Esta degeneracion restringe su capacidad de contraccion,
ademas de provocar contracturas, rigidez muscular y finalmente, la pérdida

de la funcidon muscular y el rango de movimiento (2,3).

La funcion de la distrofina es estabilizar la membrana celular de la fibra
musculoesquelética durante la contraccion. Asi pues, el hecho de que falte
supone que se vea alterada la transmision de fuerzas desde el citosol a la
matriz extracelular en la contraccién, derivando en una rotura de la
membrana plasmatica. Esto conduce a una entrada masiva de calcio

extracelular, lo que genera necrosis muscular (elevacion de creatina-quinasa)

(4).

Los nifios que padecen esta enfermedad se fatigan facilmente y segun cémo
esté de avanzada la enfermedad pueden necesitar o no silla de ruedas. La
debilidad muscular puede provocar también que, ante una prolongada
sedestacion, el niflo desarrolle escoliosis (5). Agravados por dichas
deformaciones y por el propio debilitamiento muscular, aparecen al final de

su vida problemas respiratorios (6).

La bibliografia nos habla de varias formas de dividir la enfermedad, aunque
por lo general tienen en comun el momento en que se cambia de fase. Macias
et al., en su libro Fisioterapia para la pediatria (1), describe cuatro fases: fase
de marcha auténoma, desde los 2-3 afios hasta los 4-5, donde el nifio puede
presentar desarrollo normal pero ligero retraso respecto a los otros nifos
fisicamente sanos; fase de debilidad muscular y aparicion de acortamientos
musculares, de los 5-6 hasta los 8-12; fase de pérdida de la marcha, cuando
el nino ya ha perdido la deambulacién y antes de que pasen tres meses, un

equipo multidisciplinar lleva a cabo un programa de prolongacién de la
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marcha donde uno de los requisitos mas importantes es que el nifio tenga un
buen control del tronco y la fase de silla de ruedas, donde el deterioro de la
marcha, incluso con ortesis y tenotomia del tendén de Aquiles, hacen que sea

mejor pasar a una silla eléctrica para posibilitar que el nino se desplace.

Hoy en dia, todavia no se ha encontrado una cura para esta enfermedad,
pero se trabaja en tratamientos que puedan reducir los sintomas y mejorar
la calidad de vida del nifio (7). Es importante optar por un tratamiento
multidisciplinar precoz, donde sean administrados corticoides (8) y se haga
un correcto seguimiento nutricional, de los parametros respiratorios vy
cardiacos. También se trabaja mano a mano con los profesionales ortopedas,

todo ello para disminuir la velocidad con la que la enfermedad progresa (9).

La fisioterapia ha demostrado ser eficaz en la reduccion de la perdida de la
funcién, asi como en la prevencion de contracturas musculares, deformidades
articulares y atrofias musculares por desuso. El abordaje de la fisioterapia en
este tipo de pacientes también incluye el mantenimiento de la fuerza y de la
deambulacidn, asi como del drenaje de secreciones respiratorias y el facilitar

la autonomia personal (10).

1.1 OBJETIVOS DEL TRABAJO

Este estudio tuvo como objetivo crear un plan de intervencion fisioterapico
para un paciente con DMD para mantener la funcidn musculoesquelética y
respiratoria, asi como para mejorar su condicidn fisica y prolongar la marcha

autonoma.



2. METODOLOGIA

2.1 DISENO DEL ESTUDIO

Se realiza un estudio intra sujeto de un caso clinico (n=1) de tipo AB con una
valoracion inicial y una intervencion. Se trata de un estudio descriptivo,

longitudinal y prospectivo.

La valoracidon se parte en dos dias para que el cansancio no afecte a los
resultados y porque en la DMD no se recomienda llevar al paciente a la fatiga
(10). Se realiza conjuntamente en la Facultad de Ciencias de la Salud y en su

domicilio. Se lleva a cabo en entornos tranquilos y sin distracciones.

La participacién del menor es autorizada por ambos progenitores mediante la
firma de un consentimiento informado. Se realiza el estudio durante 8
semanas, empezando la semana del 24 de febrero de 2025 y concluyendo

tras la evaluacion final, el 25 de abril de 2025.

2.2 HISTORIA CLINICA
2.2.1. ANAMNESIS

Nifio varén de 10 afios diagnosticado de distrofia muscular de Duchenne
desde los 3 afos. No tiene antecedentes familiares de la enfermedad, no ha
sido intervenido quirdrgicamente y tampoco ha sufrido lesiones. Actualmente
el paciente se encuentra en fase de debilidad y acortamiento muscular. En el
momento en el que se lleva a cabo el estudio, el paciente conserva la marcha
y solo lleva DAFO nocturna. La DAFO es una férula ortopédica que impide la
flexion plantar de tobillo, por lo que se usan en esta fase para evitar
contracturas del triceps sural (1). Toma corticoides para ralentizar el proceso
de degeneracidén y usa silla de ruedas para largas distancias. Estd en un
tratamiento génico de prueba. Acude a fisioterapia en su colegio, ademas de
realizar hipoterapia e hidroterapia. El plan de intervencion de este estudio es

diferente a lo que realiza en esas sesiones.

2.2.2 VALORACION

INSPECCION ESTATICA

Lo primero que observamos es que estad afectado el desarrollo del paciente.
Tiene una altura de 125 cm, menos que la media de nifios su edad (11). Se

observa hiperlordosis en el plano sagital, pero no indicios de escoliosis.



Los pies quedan totalmente apoyados en el suelo, por lo que el paciente
todavia puede mantenerse de pie sin tener que estar de puntillas. Sin
embargo, si se aprecia hipertrofia muscular de gemelos (en la bibliografia
también llamada pseudohipertrofia (1)) en ambas piernas.

INSPECCION DINAMICA

En el test de Adams, no se observan gibas que nos hagan sospechar de que
el paciente haya desarrollado escoliosis. Al pedirle que se levante de la silla,
comprobamos que la maniobra de Gowers (Anexo 1) (tipica de DMD, la
persona para levantarse apoya las manos sobre sus rodillas o muslos y asi
logra potenciarse, ademas de aumentar la base de sustentacion abduciendo
la cadera) es positiva. Se observa ademas marcha de Trendelemburg.
VALORACION DE LA MOVILIDAD ARTICULAR

El balance articular activo y pasivo de codo, rodilla, cadera y tobillo esta
dentro de los limites normales. No hay restricciones a destacar.
VALORACION DE LA FUNCION MUSCULAR

Para evaluar la fuerza muscular de manera activa, aplicamos una resistencia
manual en la linea de traccion del misculo que queremos evaluar. Dentro de
la amplitud que pueda tener un movimiento, pedimos al paciente que
mantenga el punto final de dicho movimiento y que no permita que el
fisioterapeuta haga que pierda esa posicion aplicidndole resistencia manual.
En musculos biarticulares, se evaliua en la zona central de la amplitud de
movimiento (porque la relacién tension-longitud es mas favorable)(12).

Tabla I. Evaluacién de la funcién muscular segun la escala Daniels

.. , Lado izquierdo Lado derecho
e £ L LR Escala Daniels Escala Daniels
Extension de Gluteo Mayor e

. L. 4
cadera isquiotibiales
Abduccién de cadera Gluteo Medio y TFL 4 4
Flexion de tronco Recto anterior del 3 3
abdomen
Flzsath dorEsl 6E Tibial anterior 5 5
tobillo
Eversion de tobillo Peroneos 5 5
Flexidn plantar de ,
tobillo Triceps sural 5 5
Inversion de _ .
tobillo Tibial posterior 5 5
Flexién cervical Musculatura superficial 5 5
ant. cuello
Extension cervical | Musculatura post cuello 3 3
Flexidn de rodilla Isquiotibiales 5 5
Extens!on de Cuadriceps 5 5
rodilla




DINAMOMETRIA

Para esta prueba, se realizan las mediciones con un dinamoémetro manual
(Lafayette Manual Muscle Tester, n© 01165) dos veces, reflejando en la tabla
la media de los resultados expresados en kilogramos (Kg). Para las

mediciones, el paciente se coloca en decubito supino sobre una camilla sin

apoyo en la cabeza.

Tabla II. Dinamometria Pretratamiento

Lado derecho (Kg)

Lado izquierdo (Kg)

Flexion de codo 3,8 3,9
Flexion de cadera 8,5 6,1
Extension de rodilla 7 8

PRUEBAS FUNCIONALES

NSAA (NORTH STAR AMBULATORY ASSESSMENT)

En un entorno tranquilo sin distracciones, llevamos a cabo la prueba NSAA,
indicada para pacientes con distrofias (13,14). Resulta una puntuacion de 30
sobre 34, obteniendo menos puntuacién en estas cuatro pruebas:

e (Puedes levantarte de la silla con los brazos cruzados sobre el pecho?
Puntuacién 1 sobre 2: capaz de ponerse de pie con la ayuda de los
muslos o apoyandose en la silla o girdandose a un lado o mediante la
ampliacién de la base.

e (Puedes levantar la cabeza para mirarte los pies manteniendo los
brazos cruzados? Puntuacién 1 sobre 2: la cabeza la levanta mediante
la flexion lateral o sin flexidn del cuello.

e Cuando diga VAMOS, ponte como un soldado todo lo rapido que te sea
posible desde decubito supino. Puntuacion 1 sobre 2: presenta alguno
de los componentes de la maniobra de Gowers. Para sacar la
puntuacién completa, deberia de no haber evidencia de esta maniobra.

e Cuando diga VAMOS, acude hacia mi lo mas rapido que puedas con
seguridad. Puntuacién 1 sobre 2: realiza “trote Duchenne” (intento de
correr, pero con doble fase de apoyo).

6MWT (SIX MINUTES WALKING TEST)
Se realiza esta prueba un dia diferente a la NSAA para que el cansancio no
condicione los resultados. La prueba tiene lugar en la Facultad de Ciencias de

la Salud de la Universidad de Zaragoza.



El participante es capaz de recorrer 393,3 metros en los 6 minutos que dura
el test.

Ademas, se utilizé un dispositivo Polar Beat para medir la frecuencia cardiaca
y un medidor de saturacion de oxigeno (Checkme 02, modelo 5477). Para la
recoleccion de datos, el dispositivo empieza a medir en el momento que el
paciente comienza la prueba y finaliza tras descansar sentado cinco minutos
inmediatamente después del 6MWT. La evaluacion tiene una duracion por
tanto de once minutos en total.

La frecuencia cardiaca media (FC media) durante el transcurso de la prueba
fue de 114 ppm, y la frecuencia cardiaca maxima (FC Max) que se alcanzé
fue de 140 ppm.

Los valores de saturacion de oxigeno bajaron del 90% cuatro minutos
después finalizar la prueba, al 89%. La saturacion durante la parte activa de
la prueba es del 96%, mas el promedio de saturacidn fue de 94%. El paciente
identifica su cansancio como 8 en la Escala Borg modificada (Anexo 2).
PRUEBAS RESPIRATORIAS

Para hacer una valoracion respiratoria, se utilizan pruebas realizadas por el
neumologo en sus ultimas revisiones, con fecha del mismo afio en que se
realiza este estudio. El paciente acude a revisidn anualmente, por lo que
tenemos diferentes registros para ver su evolucién. La ultima espirometria se

realiza dos semanas antes del inicio del estudio.

La espirometria concluye con un FVC (capacidad vital forzada) del 93% y un
FEV1 (volumen espiratorio forzado en el primer segundo) del 94%.

Para obtener los valores de PIM y PEM, realizamos la prueba en la Facultad
de Ciencias de la Salud con Smart Adaptor de POWERbreathe, perteneciente
a la Universidad de Zaragoza. Los datos se toman previamente a la ejecucion
del 6MWT.

El PIM en el momento de hacer la medicion tiene un valor de 42 cmH:0,

mientras que el PEM tiene unos valores de 56 cmH:0.

2.3 PLAN DE INTERVENCION FISIOTERAPICO

Para la intervencion, se combinara el trabajo aerdbico y el entrenamiento de
fuerza muscular de baja intensidad con movilizaciones pasivo-asistidas de las
articulaciones de los miembros superiores e inferiores, ejercicios de

propiocepcién, estiramientos y finalmente ejercicios respiratorios (15). Se
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empezara la sesidon con un breve calentamiento. Después, la dosificacion se
adaptara a la evolucién del paciente y al estado en el que se encuentre en
cada sesion. Se realizaran ocho sesiones de una hora y cuarto cada una.

En la DMD, los pilares fundamentales para la elaboraciéon de un tratamiento
son conocer la fase de la enfermedad en la que el paciente se encuentre, la
contraindicacién del agotamiento muscular (no llevaremos bajo ninguna
circunstancia al nifio a la fatiga), disminuir lo maximo que podamos el riesgo
de enfriamiento para no tener complicaciones respiratorias y por ultimo
buscar que las actividades que se hagan impliguen movimientos amplios que
incidan a nivel de las limitaciones musculares (1).

Para cumplir esto, tendremos en consideracion de manera constante las
sensaciones del paciente. Pasaremos la escala Borg modificada para valorar
el nivel de cansancio al que se encuentre, trabajando siempre hasta el nivel

6, donde aun pueda mantener una conversacion.

En la fisioterapia pediatrica es importante adaptar el tratamiento al nifio y
hacer todo lo posible para que colabore (16). Se enfoca la sesion como un
juego donde el paciente tiene que superar ciertas pruebas para lograr un
objetivo que pensemos entre los dos personalizando los ejercicios con una
tematica que motive al paciente, en este caso, la militar y la de los

videojuegos.

MOVILIZACION ACTIVO-ASISTIDAS
En decubito supino, realizamos triple flexién de miembro inferior, abduccién
y aduccién de cadera, flexion de cadera, elevacion de hombro, flexion de codo

y abduccién del hombro. Haremos diez movilizaciones de cada uno.

PROPIOCEPCION

Seguidamente, trabajamos la propiocepcién. Intentamos variar los ejercicios
para mantener el interés del paciente. Llevamos a cabo ejercicios como el
reloj sobre el suelo, equilibrio sobre colchoneta, equilibrio con ojos cerrados,
trabajamos la capacidad de reaccion en miembro inferior (sobre todo
tobillos).
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Caminamos de diferentes maneras (evitando andar puntillas): apoyando
unicamente los talones, rodillas al pecho, doblando las rodillas hasta tocar los

gluteos con los pies, intentando dar zancadas largas, etc.

También nos hemos centrado en el control cefdlico, ya que en la valoracion
hemos apreciado que el paciente tenia un balance muscular por valor de

Daniels 3 en la musculatura extensora del cuello.

FUERZA

Entrenamos la fuerza mediante ejercicios globales funcionales. Se evita el
ejercicio excéntrico, adaptando los ejercicios del programa para tratar de
trabajar el musculo solo de manera concéntrica. Para la musculatura
extensora de cadera, hacemos ejercicios quitando el factor de la gravedad
(grado 2 en la escala de Daniels). Sobre todo, en este estudio nos hemos
centrado en la musculatura de las extremidades y en la musculatura
abdominal. De materiales, trabajamos con gomas eldsticas y pelotas.
Hacemos movilizaciones contra resistencia con nuestra propia fuerza, ademas
de ejercicios para trabajar la musculatura erectora del raquis flexibilizando la
columna lumbar, ya que como ya se ha mencionado, es comun la

hiperlordosis y la escoliosis en el transcurso de la enfermedad.

Los ejercicios no los hacemos a alta resistencia, sino a baja, repitiendo cada

uno unas 8-10 veces.

AEROBICO

Se realizan ejercicios aerdbicos de baja intensidad. Los ejercicios varian de
sesion a sesion y se enfocan como un juego. Se realizan ejercicios como
marcha militar con elevacion de rodillas combinado con diferentes
movimientos, asi como secuencias de memoria de ejercicios que tiene que
hacer y recordar o un programa que tiene que imitar como si fuera un espejo
del fisioterapeuta. Se va preguntando al paciente por sus sensaciones y se
evita sobrepasar el nivel 6 en la Escala de Borg modificada y que aparezca

dolor muscular en el momento del ejercicio.

ESTIRAMIENTOS
Realizamos estiramientos pasivos, sobre todo en triceps sural. El paciente se

coloca en decubito supino y estiramos triceps sural, banda iliotibial,
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aductores, isquiotibiales, psoas y cuadriceps. También hacemos
estiramientos de la musculatura erectora de la espalda.

Cada estiramiento lo mantenemos 10-15"”. En los estiramientos que
impliquen colocar al paciente en decubito prono, nos aseguraremos de poner
un cojin pequefio o una sabana plegada debajo de su tripa para no aumentar

la lordosis.

TRABAJO RESPIRATORIO

La ultima parte de la sesidn queda dedicada al trabajo respiratorio, donde
nos centramos en respiraciones a alto volumen y bajo flujo. Realizamos
juegos donde tengamos que alargar letras, como la “s” o la “f”, tratar de
empafar cristales, mantener globos en el aire o pegar un trozo de papel a la
pared soplando. También disenamos juegos con la tematica que le guste al
paciente, como marcar gol con una pelota de papel (y las porterias a cierta
distancia) o pedirle al paciente que desplace torres o prismas rectangulares
de papel sin que se caigan (para esto, es necesario trabajar en alto volumen
para lograr movilizarlas y bajo flujo para que no se caigan).

Realizamos respiraciones abdomino-diafragmaticas para la vuelta a la calma.

3. RESULTADOS
La valoracion final se realizd el dia 24 de abril en la Facultad de Ciencias de

la Salud de la Universidad de Zaragoza.

VALORACION DE LA FUNCION MUSCULAR
Se valord de nuevo la fuerza muscular de manera activa, y los resultados no

variaron respecto a los expuestos en Tabla I.

DINAMOMETRIA

Se repitieron mismas condiciones que en la valoracion inicial: paciente en
decubito supino sin apoyo en la cabeza. Los valores se compararon con la
primera valoracion, apareciendo en la tabla entre paréntesis para mejor
comprension del lector.

Tabla III. Dinamometria Post-tratamiento

Lado derecho (Kg)
Post-tratamiento (Pre)

Lado izquierdo (Kg)
Post-tratamiento (Pre)

Flexion de codo 4,7 (3,8) 4,2 (3,9)
Flexion de cadera 6,6 (8,1) 6,0 (6,1)
Extension de rodilla 10,1 (7,0) 8,9 (8,0)
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NSAA

La puntuacion que se obtuvo al repetir la evaluacion ambulatoria North Star
fue 30/34. Los items que no alcanzaron la maxima puntuacién fueron los
mismos que en la valoracién inicial: evidencia de maniobra de Gowers, trote
Duchenne y compensaciones o apoyos para la flexion de cuello desde supino
con brazos cruzados y bipedestacion desde sedestacion con brazos cruzados

sobre el pecho.

6MWT

El paciente fue capaz de recorrer 426,3 metros, 33 metros mas que en la
valoracion inicial (393,3 metros).

En esta ocasidn, la frecuencia cardiaca media fue de 136 ppm vy la frecuencia
cardiaca maxima de 176 ppm. La saturacion de oxigeno no bajo en ningun
momento del 90%.

Al finalizar la prueba, el paciente afirma estar cansado 8 sobre 10 en la Escala

Borg Modificada, que coincide con su respuesta en la valoracién inicial.

PRUEBAS RESPIRATORIAS

La medicion del PIM y el PEM se lleva a cabo de la misma manera que en la
valoracion inicial.

El paciente obtiene un valor PIM de 44 cmH,0, mientras que en PEM un 37
cmH20.

Haciendo una comparativa con los valores iniciales, el valor PIM ha
aumentado (42 respecto a 44 cmH,0), chocando con una disminucién en los

valores del PEM (56 respecto a 37).

4. DISCUSION

En general, se ha apreciado un aumento en aquellos valores que podemos
cuantificar de manera objetiva, lo que nos sugiere una mejora en la condicion
fisica del paciente. Se han cumplido los objetivos propuestos al principio de

la intervencion.

Un objetivo muy importante del tratamiento era ayudar a prolongar la
deambulacién auténoma del paciente. Para cuantificar el deterioro de la
marcha, la prueba gold standard es considerada el 6-Minute Walk Test

(6MWT) (17). Se pasa anualmente a los pacientes de DMD. Para la correcta
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interpretacién de los resultados, McDonald CM et al. 2010 (18), muestra que
los cambios clinicamente significativos estan entre los 20 y los 30 metros de
una vez a otra. Febrer nos habla en su libro Rehabilitacion de las
enfermedades neuromusculares en la infancia (19) que menos de 350 metros

en esta prueba se asocia a un gran deterioro funcional.

Por tanto, los resultados obtenidos en nuestra valoracién en el 6MWT
sugieren una mejora de la condicion fisica que haya ocasionado un aumento
de distancia completada con respecto a la primera evaluacién. Ademas, ha
mejorado mas de 30 metros, por lo que los cambios se pueden catalogar de
significativos a nivel clinico. La prolongacion de la marcha, segin habla la
bibliografia, a dia de hoy puede extenderse a mas alld de los 12 anos (17).
Actualmente el nifio tiene diez aflos y medio. La enfermedad es degenerativa
progresiva, pero al alejarnos casi 75 metros de la marca de 350 metros,
podemos pensar en un buen prondstico de la conservacion de la marcha a

corto plazo.

La mejora de la parte aerdbica la observamos también en la forma de saturar
oxigeno. No obstante, al comparar los datos con los de un nifio sano de 10
anos, observamos que segun el estudio de Gatica et al. 2012 (20), en dicha
prueba este camina un promedio de 618,7 metros (con un error de £ 67,5
metros). Estos valores difieren con los obtenidos, y evidencian una vez mas
las diferencias respecto a la condicidn fisica que puede tener un paciente de
DMD con un niflo sano. Por tanto, pese a la mejora en la distancia y en la
capacidad aerdbica, no podemos catalogar los resultados como buenos dentro
de la normalidad, sino como esperados en una persona con estas

caracteristicas.

Desde un punto de vista afiadido, ademas de la propia sintomatologia de la
DMD relacionada con la debilidad muscular, se menciona en la metodologia
la baja estatura del paciente, debido a las alteraciones en el desarrollo de
crecimiento que pueda causar disminucidn de distrofina. Cabe destacar pues,
gue los nifios del estudio tenian una altura de 140 cm. De esta forma, la talla
es otro factor también puede influir en la distancia recorrida en la evaluacién,

ya que la zancada es mas corta en el caso de nifios con DMD.
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Se decide comparar los resultados del paciente con el estudio de Gatica et al.
2012 (20) en vez de aplicar directamente la ecuacion de Enright (21) (usada
para determinar la distancia que el paciente deberia recorrer en dicha prueba)
porque esta destinada a adultos sanos y no se ha encontrado en la literatura

estudios de esta ecuacion en pacientes pediatricos.

A la hora de elaborar un plan de tratamiento, la bibliografia nos habla de que
el momento de la intervencién puede afectar a la eficacia de la respuesta
(22). Prueba de la vulnerabilidad del estado de los pacientes con DMD es la
diferencia de los resultados respecto a la frecuencia cardiaca en la prueba
6MWT. Misma prueba, misma manera de medir, mismos dispositivos y misma
hora, pero diferente dia. Es por eso que debemos adaptar los ejercicios en

funcién al estado del paciente.

Otros valores objetivables son los que han resultado de repetir la
dinamometria. A excepcion de la flexion de cadera derecha, el resto de datos

son mejores en relacion a la valoracion del pretratamiento.

Asi pues, los ejercicios de fortalecimiento es posible que sean mas eficaces si
se introducen cuando la debilidad muscular no es grave. No obstante, hay
que ser precisos en el disefio de estos: el ejercicio fisico excesivo puede
acelerar el proceso de degeneracion de fibras musculares, asi como es muy
importante en el disefio el evitar los ejercicios excéntricos (23-25). Esto se
debe a que las fibras musculares en nifios con DMD son anormalmente
vulnerables a las lesiones inducidas por la contraccidon debido a la ausencia
de refuerzo mecdanico de la membrana del sarcolema. Paralelamente, el
ejercicio de bajo estrés puede producir efectos beneficiosos sobre la

contractilidad de las miofibras y la eficiencia energética.

Respecto a esto, la bibliografia es algo controvertida. Pedrazzani et al.
investiga como afecta a las caracteristicas del musculo entrenamientos
excéntricos de baja resistencia y concluye en que se produce una mejora de
dichas caracteristicas y del trofismo tras la intervenciéon en ratones “mdx”
(26). Sin embargo, debido a las limitaciones de este estudio y a la poca
literatura encontrada respaldando el uso de excéntricos, el estudio se ha

centrado en ejercicio concéntrico. Se ha evitado para el disefio ejercicios de
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fuerza puramente excéntricos, asi como se ha tratado de adaptar aquellos
ejercicios que combinen ambas para esquivar los efectos adversos detallados

en el parrafo anterior.

La musculatura mas afectada del paciente es la extensora de cadera, la
flexora de tronco y la extensora de cuello. Asi como la bibliografia nos habla
de que la primera que se debilita, ademas de la extensora de cadera, es la
dorsiflexora y eversora del tobillo, en el estudio nos hemos encontrado con
gue el paciente conserva la fuerza y la funcion muscular en tobillos y que
apoya completamente el pie a la hora de la marcha (lo que también es un
buen prondstico para la conservacion de la marcha a corto plazo). También
conserva la funcién muscular los miembros superiores. Otra caracteristica de
la que se habla en la literatura y que comparte el paciente es la aparicion de
la maniobra de Gowers para pasar a la bipedestacidon (que actualmente no es
reeducable) y el aumento de volumen del triceps sural debido a la infiltracidn
de grasa y tejido conectivo, como ya hemos mencionado en el aparatado de

metodologia.

Como ya hemos explicado, diversos estudios han probado en ratones con
distrofia los efectos de un entrenamiento de fuerza (23,26). En la mayoria de
revisiones de programas rehabilitadores de DMD se hace referencia a
estudios con animales. Aun siendo cautelosos de extrapolar los resultados
obtenidos en ratones a personas, los estudios citados en la revisién de Jansen
et al. 2010 llegan a la conclusion de que el entrenamiento aerdbico tiene
efectos positivos sobre la resistencia a la fatiga y la fuerza muscular (27),
destacando sobre todo que ejercicios de baja intensidad donde el ratéon “mdx”
no soportara peso (hidroterapia) carecian de efectos perjudiciales. Cabe
destacar que el ejercicio isométrico submaximo se ha reportado en personas
gue no tiene efectos negativos y conllevan a una mejora de la fuerza, segun

el estudio de Lateur et al. 1979, que a dia de hoy se sigue citando (28).

Lo que se ha visto en este estudio es que un programa de ejercicios de baja
intensidad y evitando los ejercicios excéntricos ha tenido resultados
beneficiosos sobre el paciente y este ha demostrado mejorar los valores
obtenidos respecto a fuerza y capacidad aerdbica de una evaluacién a otra

en ocho semanas.

17



Respecto a la funcidn respiratoria, la espirometria ofrecida por el neumdlogo
muestra que de momento el paciente tiene buena funcién, por lo que se ha
buscado mantener dichos parametros y prolongar esa respiracién eficaz. La
bibliografia nos habla de que, cuando se afecta la respiracién, en el mayor de
los casos los ninos con DMD tienen un patrdn restrictivo (29), por lo que para
el mantenimiento se trabaja también con ejercicios a alto volumen y bajo

flujo.

El PIM y el PEM es la prueba mas importante que tenemos para medir la
fuerza de la musculatura respiratoria (30). La evidencia nos habla de que
valores de PIM por debajo de 30 cm H;O y valores de la PEM por debajo de
50 cm H20 indican posible fracaso respiratorio. Llama la atenciéon de la
investigacion el valor del PEM obtenido en la segunda valoracidon. Es mas bajo
gue en la inicial y mas bajo de lo que recomiendan los valores. No obstante,
mas que fallo respiratorio, puede deberse mas a una mala comprensién de la
prueba o a que el paciente se encontrd ese dia mas cansado que el dia de la
valoracion inicial. Ademas, los cambios de PIM son muy pequefios, por lo que

clinicamente no son significativos.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

No se pudo medir si el tratamiento tuvo efectos negativos sobre las fibras
musculares, asi como no se puede interpretar de manera correcta los
resultados obtenidos en el PEM por una mala comprensién de la prueba vy
porque después de varios intentos para una espiracién que nos sirviera para
el estudio el paciente se encontraba demasiado cansado. Tampoco se puede
garantizar la eficacia a largo plazo en el tratamiento debido a las limitaciones
en el tiempo, por lo que no se puede garantizar que el paciente vaya a

conservar la marcha si se repite de manera semanal el plan de intervencién.

5. CONCLUSION

La distrofia muscular de Duchenne es una enfermedad que requiere un
abordaje fisioterapico desde el momento del diagndstico y ya para el resto de
su vida. Un tratamiento de baja intensidad que combina trabajo de fuerza
con ejercicio aerébico ha demostrado mejorar la condicidn fisica del paciente.
También se han cumplido los objetivos iniciales: prevenir la aparicidon de

contracturas musculares durante el periodo del estudio y mantener la funcién.
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7. ANEXOS
ANEXO 1

Maniobra de Gowers

Vemos una progresion del paso de sedestacién a bipedestacion donde se
evidencia la maniobra de Gowers.

El paciente, que empieza sentado en el suelo con las piernas cruzadas, se
gira hacia el suelo para adoptar una posicién de cuadrupedia. Desde esa
posicion, apoya las manos en el suelo para ayudarse a ponerse de pie.
Cuando ha conseguido levantar la cadera, apoya las manos en las rodillas o
los cuadriceps y va “trepando” hasta estar incorporado. Su base de apoyo es

muy amplia, abduce caderas y extiende las rodillas.
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ANEXO 2

Escala Borg Modificada

Escala de Borg Modificada
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