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1. Resumen

Introduccidon

La amiotrofia espinal tipo Il (AME I1) es una enfermedad neuromuscular de
caracter degenerativo que afecta principalmente a la musculatura distal y
respiratoria. El tratamiento fisioterapéutico requiere un enfoque especializado

que preserve y mejore la funcion pulmonar y la autonomia del paciente.

Objetivos

Disefar, aplicar y evaluar la efectividad de un programa de fisioterapia
respiratoria adaptado a una paciente pediatrica con AME Il, valorando sus

efectos en la funcion respiratoria y la fuerza muscular.

Metodologia

Estudio de caso unico con una paciente de 12 afios diagnosticada de AME I1.
Se evalud inicialmente la capacidad funcional respiratoria y muscular. Se
realiz6 una intervencion de 7 semanas basada en educacion ventilatoria,

fortalecimiento de la musculatura respiratoria y de miembros superiores.
Resultados

Se observaron mejoras cualitativas en el control del patron respiratorio y en
la capacidad para toser de forma efectiva. Sin embargo, algunos parametros
objetivos de fuerza de la musculatura respiratoria y la capacidad pulmonar
disminuyeron, posiblemente por la naturaleza degenerativa de la enfermedad

y la duracion limitada de la intervencion.
Conclusion

La paciente no ha mostrado mejoria en los resultados de las valoraciones
objetivas aunque cualitativamente si que se han encontrado pequefas
mejoras. Se recomienda continuar con la intervencidn y realizar una

reevaluacion al finalizar el programa.
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Abstract

Introduction

Type Il spinal muscular atrophy (SMA I1) is a degenerative nature disease
primarily affecting distal and respiratory muscles. Physiotherapeutic
intervention is essential to preserve and improve pulmonary function and

patient autonomy.

Objectives

To design, implement, and evaluate the effectiveness of a respiratory
physiotherapy program tailored for a pediatric SMA Il patient, assessing its

effects on respiratory function and muscle strength.

Methodology

Single case study involving a 12-year-old girl with SMA Il. Respiratory and
muscular functional capacity was initially assessed. A 7-week intervention
was conducted based on ventilation education, strengthening of respiratory

and upper limb muscles
Results

Qualitative improvements were noted in respiratory pattern control and
effective coughing. However, some objective respiratory and strength
parameters declined, due to the disease’s progression and the short

intervention duration.
Conclusion

The patient has not shown improvement in the results of the objective
assessments, although some qualitative improvements have been found. It
is recommended to continue the intervention and conduct a re-evaluation at

the end of the program.
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2. Introduccion

2.1 Amiotrofia Espinal tipo Il

La amiotrofia espinal tipo Il es una enfermedad neurodegenerativa que
debuta entre los 6 y los 18 meses de edad. Los sintomas principales con los
que cursa son: debilidad muscular proximal progresiva simétrica afectando
mayoritariamente a las extremidades inferiores. Ademas, pueden aparecer
temblores en los dedos de la mano, asi como la escoliosis, contracturas
articulares y anquilosis mandibular. También es frecuente la debilidad de la
musculatura respiratoria que puede provocar enfermedades respiratorias de

tipo restrictivas. Dicha enfermedad no cursa con afectacion cognitiva (1)

Esta enfermedad es el resultado de la degeneracion y pérdida de las
motoneuronas inferiores de la médula espinal y de los ndcleos del tronco
encefdlico. Las mutaciones del gen SMN1 son los responsables de la

enfermedad.(2)

El compromiso de los musculos inspiratorios, espiratorios y bulbares
conducen a trastornos deglutorios y a una tos inefectiva para eliminar
secreciones. Asimismo, la hipoventilacién alveolar, las atelectasias, el mal
manejo de secreciones y las infecciones respiratorias recurrentes como
consecuencia de una tos ineficaz y una disfuncion respiratoria severa son las

principales causas de insuficiencia respiratoria aguda (IRA). (2)

2.2 Epidemiologia

La atrofia muscular espinal (AME) es una enfermedad neuromuscular
genética comun que afecta a las neuronas motoras. Se estima que su
incidencia es de 1 por cada 6.000 - 10.000 nacidos vivos. La AME representa
la segunda causa mas comun de mortalidad por trastorno genético recesivo,
y los nifios con AME se encuentran entre los pacientes méas vulnerables con

trastornos neuromusculares. (3)

Debido a la amplia presentacion de la enfermedad, los pacientes se clasifican
en tres tipos: Segun la edad de inicio, la gravedad de la enfermedad y los
hitos motores alcanzados. La presentacion clinica varia segun la edad de
aparicion, cuan mas precoz aparezcan los primeros sintomas mas afectado

estara el sujeto que la padezca. (3)
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Debido al factor causante de la enfermedad, existe una relaciéon directa entre
el tiempo que tarda en aparecer los primeros sintomas y un prondostico mas

favorable. (3)

2.3 Clinica

La atrofia muscular debida al progreso de la enfermedad produce disfunciones

respiratorias con insuficiencias inspiratorias y espiratorias.

La musculatura encargada de realizar la inspiraciéon estd compuesta por el
diafragma y los musculos intercostales. Con el avance de la enfermedad se
va produciendo una debilidad de la musculatura general que afecta también
a la musculatura respiratoria. La debilidad de la musculatura inspiratoria
determina una ventilacion ineficiente y afecta a la funcion respiratoria como
la capacidad vital forzada (FVC). Dicha debilidad, especificamente del
diafragma, se traduce en una disminucion de la capacidad vital forzada (FVC),
produce un aumento de la frecuencia respiratoria particularmente en
momentos de elevada demanda, lo que genera aun mas hipoventilacion.
Estas importantes disfunciones inspiratorias contribuyen a la retencion de
CO2, fatiga respiratoria y, en fases avanzadas, insuficiencia respiratoria

cronica.(4)

Los musculos espiratorios principales son: los abdominales y los intercostales
internos. Estos son esenciales para generar una tos eficaz, la cual es clave
para la correcta expulsion de secreciones y la prevencion de infecciones

respiratorias.

En los pacientes con AME (Amiotrofia Espinal), la debilidad de dichos
musculos compromete la capacidad de generar un flujo espiratorio pico (PEF)
adecuado, lo que resulta en tos ineficaz, aumento de secreciones y un mayor
riesgo de neumonia y hospitalizacion. Esta dificultad para la tos se agrava en
infecciones respiratorias comunes, ya que los pacientes no pueden eliminar
eficazmente las secreciones acumuladas, lo que favorece la colonizacion

bacteriana y la aparicién de atelectasias. (5)

2.4 Tratamiento

Desde el punto de vista de la fisioterapia, debido a la debilidad progresiva de

la musculatura respiratoria, el fortalecimiento de dicha musculatura deberia
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ser uno de los tratamientos de eleccion para prevenir las complicaciones
respiratorias, las cuales pueden ser graves en fases avanzadas de la
enfermedad. Aungue existe evidencia de que el entrenamiento de la
musculatura respiratoria es efectivo en el tratamiento de las enfermedades

neuromusculares,(6)pocos estudios han analizado su efecto en la AME. (7)

También, la amiotrofia espinal, como su nombre indica, atrofia los musculos
de todo el cuerpo, es por eso por lo que, realizar ejercicios de fuerza para la
musculatura mas afectada mejora la calidad de vida, la autonomia y la

capacidad vital de los que la padecen.(8,9)

2.5 Justificacion del estudio

La atrofia muscular espinal (AME) es una enfermedad neuromuscular
progresiva que afecta gravemente la musculatura respiratoria, provocando

hipoventilacion, tos ineficaz y un mayor riesgo de infecciones respiratorias.(4)

A través de este caso clinico, se busca disefiar y analizar un plan de
intervencion de fisioterapia centrado en el fortalecimiento de la musculatura
respiratoria para preservar la funcibn pulmonar, mejorar el manejo y

expulsion de secreciones y reducir posibles complicaciones.

Desde el punto de vista profesional, este caso representa una oportunidad
para aplicar los conocimientos adquiridos durante la formacion académica y
contribuir al abordaje fisioterapéutico de una patologia que, aunque poco

frecuente, requiere de un tratamiento altamente especializado y coordinado.

2.6 Objetivos del estudio

Valorar los efectos de un programa de fisioterapia respiratoria en la funcion
respiratoria, la fuerza de los principales musculos de la extremidad superior

y la capacidad funcional.

3. Metodologia

3.1 Diseno del estudio

Se ha utilizado un disefio experimental para un Unico caso (n=1). La variable
independiente de este estudio es la aplicacion de un tratamiento fisioterapico

para mejorar la capacidad respiratoria en un caso de AME tipo Il y las
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variables dependientes son: Los resultados de la espirometria (Volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (FEV1), Capacidad Vital Forzada
(FVC), FEV1/FVC, Flujo Espiratorio Maxima (PEF), Presion Inspiratoria
Méaxima (PIM), Presion Espiratoria Maxima (PEM)) diametro del térax, fuerza

de los principales musculos del miembro superior y capacidad funcional

Antes de comenzar el estudio sobre el caso de la paciente, se le entreg6 a la
familia el consentimiento informado, donde quedod reflejado qué actividades
se iban a realizar y como se iban a ejecutar. Una vez entregado el
consentimiento informado, tuvo que leer y firmarlo para poder comenzar el

estudio.

3.2 Presentacion del caso

La paciente es una nifia de 12 afios con diagnoéstico de amiotrofia espinal tipo
Il desde los 15 meses. Presentd debilidad muscular desde los primeros meses
de vida, lo que ha dificultado tanto su desarrollo como la realizacion de las
actividades diarias. La enfermedad le ha provocado una notable falta de

fuerza muscular.

Actualmente, presenta una osteoporosis avanzada y como consecuencia, ha
sufrido varias fracturas: En primer lugar del fémur derecho, en segundo lugar
de ambas tibias y por ultimo, del fémur derecho de nuevo. Estas recaidas han

afectado aun mas su movilidad y su calidad de vida

3.3 Anamnesis

La paciente fue diagnosticada con AME tipo Il en 2017 y desde 2023 utiliza

silla de ruedas eléctrica para desplazarse.

Presenta debilidad muscular generalizada, osteoporosis avanzada, disnea con
esfuerzo leve y dificultad para eliminar secreciones por la imposibilidad de
toser. Tiene problemas para dormir a causa de la falta de movilidad en la
cama y requiere ayuda total para transferencias y actividades basicas de la

vida diaria. Asimismo, perdié autonomia tras multiples fracturas Oseas.

Recibe tratamiento convencional para AME Il con Riziplan y calcio, ademas
de acudir a fisioterapia al Hospital Miguel Servet cuatro veces por semana

donde trabaja la bipedestacion en gimnasio y ejercicios de fortalecimiento en
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piscina. También recibe apoyo fisioterapico en educacion fisica con el

bipedestador y el andador.

Hace unos meses, tuvo en casa el dispositivo Cough assist para asistir la tos
y facilitar la expulsion de secreciones. A pesar de haberlo tenido en casa
durante un afo, no lo han utilizado por la falta de informacién de cémo usarlo

y por la aprehensién que la paciente tiene para el uso de mascarillas.

Este dispositivo podria ser de gran utilidad en las fases mas avanzadas de su
enfermedad por lo que a través de un trabajo inicialmente de fortalecimiento
con dispositivos de fortalecimiento de la musculatura inspiratoria (IMT) y
espiratoria (PEP), en los que se trabaja con boquilla, se ira concienciando y

preparando para trabajar con el Cough assist en el futuro

3.4 Valoracion funcional inicial

a) Inspeccion visual estatica y dinamica: No se encuentran hipomovilidades

en el movimiento toracico ni costal.

b) Patrén respiratorio: Se valora la movilidad toracica durante los movimientos

respiratorios y se observa falta de movilidad de la zona costal inferior.
Presenta un patron respiratorio costal superior, con sobreactivacion de
musculos inspiratorios secundarios y baja activaciéon del diafragma (poca

expansion costal inferior laterolateral y del térax antero-posterior)

c) Movilidad toracica durante la respiracién (medidas centimétricas): Se mide

el perimetro para observar cuanto varia el perimetro en la respiracion. Con
una cinta meétrica que rodea la caja toracica han sido realizadas las

mediciones en 2 puntos anatémicos diferentes.

En primer lugar, a la altura del apéndice xifoides, el diametro en espiracion
es de 74 cm y de 77 cm en inspiracion. En segundo lugar, bajo las axilas, en

espiracion 76 cm y en inspiracion es de 77 cm.

Es una técnica fiable, sencilla, econémica y rapida que permite valorar la
expansion toracica y la cantidad de movimiento. Las cifras obtenidas en la
medicion indican que existe falta de movilidad toréacica ya que los resultados
fisiolégicos en un paciente son: a la altura del apéndice xifoides la diferencia
de perimetros entre la inspiracion y la espiraciéon oscile entre 2,5 y 5,6

centimetros y de debajo de las axilas oscile entre 2,5 y 6 centimetros. (10,11)
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d) Valoracion de la fuerza: Se valor6 la fuerza maxima isométrica para los

principales musculos de la extremidad superior. Para ello, se utilizé un
dinamdémetro manual (hand held dynamometer). Este dispositivo consiste en
un dinamometro que se coloca en la mano del examinador y tiene un apoyo
donde se coloca la extremidad, se pide una contraccién maxima intentando
que el examinador no mueva el brazo, realizando asi una contraccion
isométrica maxima. Este sistema de medicion es fiable y valido para valorar
la fuerza de una manera rapida y econdémica. Ademas, comparar las

mediciones iniciales y finales es muy sencillo.(12,13)

En la abduccién de hombro se registré 3.3 Kg. en el derecho y 4 Kg. en el
izquierdo. En la flexién de codo se registré 3.7 Kg. para ambas extremidades.
En la extension de codo se registré 4.3 Kg. en el derecho y 3.4 Kg. en el

izquierdo.

Los resultados esperados en una nifia de 10 afos oscilan entre 12 y 25
dependiendo de la musculatura. Como podemos observar, la paciente
presenta todos los valores por debajo de la media, lo que evidencia falta

fuerza ocasionada por la enfermedad. (12)

Debido a que el tratamiento habitual que recibe de fisioterapia se centra en
el fortalecimiento de las extremidades inferiores y siguiendo las necesidades
y preocupaciones de la paciente y su madre, el abordaje que se llevé a cabo
se desarrollé principalmente para mejorar la fuerza de la musculatura

respiratoria y de las extremidades superiores

e) Valoracién respiratoria:

Espirometrias: El 15/10/2024, la paciente presenta estas capacidades
respiratorias en una espirometria forzada en el Hospital Universitario Miguel
Servet (Anexo 2): Fevl: 1.51 L. (97%), FVC: 1.72 L. (99%), FEV1/FVC:
87%, PEF: 177,6 L/min (78,54%)

El 28/02/2025 la paciente presenta estas capacidades respiratorias valoradas
en una espirometria forzada en la Facultad de Ciencias de la Salud de la
Universidad de Zaragoza: Fevl: 1.61L. (103.2%), FVC: 1.71L. (97.71%),
FEV1/FVC: 104.78%, PEF: 177.6 L/min. (78,51%).
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Valoracion de fuerza de los musculos respiratorios: Para realizar la valoracion
de la fuerza se utiliz6 el Smart adaptor de powerbreathe para calcular la
Presion Inspiratoria Maxima (PIM) y la presion espiratoria maxima (PEM). Se
obtuvieron valores presion inspiratoria maxima (PIM): 43cm H2O y presion

espiratoria méxima (PEM): 55 cm H2O.

Segun varios estudios los valores estandares para nifias de la misma edad sin
ninguna patologia son entre 60 - 65.8 cm H>O para PIM y de 70 - 72.8 cm
H20 para PEM. (14,15)

Como se puede observar, los valores medios de nifias de 10 afios estan por
encima de los resultados de la paciente objeto de estudio. Estos datos
evidencian debilidad muscular de la musculatura inspiratoria y espiratoria
debido a la atrofia producida por la enfermedad. Por ello, existe una indicacion
para la realizacion de ejercicios de fortalecimiento de la musculatura

respiratoria.

f) Escalas de valoracién funcional: Se realizan unas escalas de valoraciéon

funcional para valorar objetivamente el estado funcional de la paciente.

La Egen Klassification Scale 2 (EK2) valora la capacidad funcional de personas
no ambulatorias con atrofia muscular espinal (AME) y distrofia muscular de
Duchenne (DMD) que utilizan silla de ruedas. Cada item se puntia de O
(mejor funcion) a 3 (mayor limitacion), resultando en una puntuacion total
gue varia entre 0 y 51 puntos. Una puntuacibn menor representa mayor
capacidad funcional y viceversa. (16). El resultado obtenido por la paciente
fue de 10/51. En esta escala, una puntuacién elevada es el resultado de una
gran discapacidad, por lo que en esta escala para personas con AME no

deambulantes, la paciente ha demostrado una capacidad funcional elevada.

También se ha valorado la escala de Hammersmith de Funcibn Motora que
evalta la funcién motora en pacientes con atrofia muscular espinal (AME),
especialmente en los tipos Il y Ill. Esta escala mide habilidades motoras
gruesas como sentarse, rodar, levantarse desde el suelo o caminar, y permite

cuantificar la progresion de la enfermedad y los efectos del tratamiento.

La version que se ha utilizado es la HFMSE, con 33 items y una puntuacion

maxima de 66 puntos, que mejora la sensibilidad para detectar cambios
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clinicos en pacientes con mejor capacidad motora. Una puntuacion mas alta

indica mejor funcibn motora.

La escala ha sido validada al espafiol, mostrando alta fiabilidad y utilidad
clinica, tanto para seguimiento como para estudios de investigacion en

AME.(17,18)

El resultado de la valoracién ha sido de 31/66. Una puntuacion que revela

que la paciente tiene grandes dificultades motoras.

3.5 Diagnoéstico fisioterapico

Paciente diagnosticada con AME tipo Il con una gran debilidad muscular que
incapacita la tos y la posible eliminacion de secreciones. Se observa que el
patron respiratorio es de tipo costal alto con falta de activaciéon del diafragma.
Paciente con una funcidn respiratoria disminuida, especialmente en el pico
flujo espiratorio y la fuerza maxima de la musculatura inspiratoria y
espiratoria. Debilidad de los principales musculos de las extremidades
superiores y situacion de fragilidad y debilidad en las extremidades inferiores
debido al curso de la enfermedad, la osteoporosis avanzada y las fracturas

recientes de fémur y tibia.

3.6 Tratamiento

Se realiz6 un tratamiento de 7 semanas de duracion en las cuales hay 5 dias
de trabajo y 2 de descanso. Durante la semana, la paciente realiza 3 dias de
ejercicios de fuerza adaptados a su condicién y ejercicios respiratorios de IMT
y PEP 5 dias a la semana. Para realizar este trabajo se siguieron las
recomendaciones propuestas para el entrenamiento de la musculatura
inspiratoria en nifios con enfermedad neuromuscular.(6,14) Se utilizé el
dispositivo Threshold IMT de Phillips para el fortalecimiento de la musculatura
inspiratoria y el Threshold PEP de Phillips para el fortalecimiento de la

musculatura espiratoria.

Ademas en la exploracibn se observdé que la paciente tenia un patrén
respiratorio patolégico, por lo que en las primeras sesiones se trabajo la
reeducacion ventilatoria para recuperar un patron respiratorio abdomino-

diafragmatico
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El primer dia se le entregd un consentimiento informado que ley6, aceptd y
firmd. En la primera sesion se realizé la anamnesis y la valoracion inicial. Se
continud el tratamiento realizando sesiones de 30/45 minutos en las cuales
se comenzaba con un trabajo propiocepcion realizando respiraciones
abdomino-diafragmaticas continuando con el trabajo de la musculatura
respiratoria y terminando el tratamiento realizando ejercicios de fuerza para

fortalecer los miembros superiores y mejorar la autonomia.

Los primeros dias de sesion, se explicd a la paciente como debia de hacer los
ejercicios y se supervisé que los estaba realizando de manera correcta. A
partir de ese momento, se asistia una vez a la semana a su casa para realizar
con ella los ejercicios y el resto de los dias realizaba los ejercicios con su
madre. Asistir todas las semanas a su casa para realizar los ejercicios permitio
corregir y perfeccionar la técnica de cada ejercicio, ademas de ajustar la carga

de manera adecuada.
Los ejercicios pautados para el tratamiento son:

1) 5 respiraciones abdomino-diafragmaticas: Aprender a inspirar
expandiendo la parte inferior de la caja toracica con el diafragma y espirar
contrayendo el transverso del abdomen y vaciando todo el aire de los
pulmones.

2) Trabajo de Musculatura inspiratoria (IMT): Inspiraciones forzadas con el
incentivador, 2 veces al dia (descanso minimo de 6h entre sesion), 3 series
de 10 repeticiones con menos de 1 minuto de descanso entre series,
buscando llegar a 30 respiraciones consecutivas. Intensidad de inicio: 13
cmH20 (30% de su PIM) (7,19). Se fueron aumentando las cargas de
forma progresiva (cada semana) en funcién de la fatiga generada y de la
facilidad con la que completaba las series de trabajo

3) Trabajo de la Musculatura espiratoria (EMT): Espiraciones forzadas con el
sistema PEP, 2 veces al dia (descanso minimo de 6h entre sesidn), 3 series
de 10 repeticiones con menos de 1 minuto de descanso entre series,
buscando llegar a 30 respiraciones consecutivas. Intensidad de inicio: 16.6
cmH20 (30% de su PEP) (20). Se fueron aumentando las cargas de forma
progresiva (cada semana) en funcién de la fatiga generada y de la facilidad

con la que completaba las series de trabajo
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4) Trabajo de fuerza de miembros superiores: 3 veces por semana, 2 series
de 10 repeticiones. Carga: 50% de su fuerza medida en el dinamdmetro.
Hemos redondeado el peso a 2 kilos para facilitar el peso con el que
trabajar (todos los valores rondaban desde 1.7 a 2.2): flexion de codo: 2
kilos, extension de codo: 2 kilos, abduccion de hombro: 2 kilos (21,22)
Durante el tratamiento se ha ajustado la carga progresivamente en

funcion de la facilidad con la que hace los ejercicios.

Para poder evaluar la fatiga y la dificultad percibida por la nifia durante la
realizacion de los ejercicios de fuerza, se ha utilizado la escala Childrens-
OMNI-Resistance-Exercise. Ha sido rellenada una vez a la semana. Se ha
empleado esta escala ya que es una escala visual muy facil de comprender y
de rellenar, adecuada a la edad de la paciente, lo que permite adecuar la
carga a la fatiga de la paciente, un sintoma muy recurrente e importante en
pacientes que padecen AME. (23). Los resultados obtenidos han sido de 7/10

en el momento de realizar los ejercicios.

4. Resultados

Tras realizar el plan de intervencion propuesto, se procede a realizar la
valoraciéon final, evaluando los mismos parametros que en la valoracion

inicial.

a) Inspeccion visual:

En la inspeccidn visual se observa que la paciente tiene un mayor control del
patrén respiratorio ya que utiliza un patron mixto donde prevalece el costal
superior pero incluye de manera leve la respiracion diafragmatica. Ademas,
de manera forzada, la paciente es capaz de realizar las respiraciones

abdomino-diafragmaticas con mayor facilidad.

b) Perimetro

La valoracion del perimetro mide este mismo en inspiracion y espiracion en
dos puntos anatomicos diferentes. A la altura del apéndice xifoides, el
didmetro en espiracion es de 82 cm y de 85cm en inspiracion. Bajo las axilas,

en espiracion 76 cm y en inspiracion es de 80 cm. (Tabla 1)
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c) Valoracion de la fuerza:

Los resultados obtenidos fueron: En la abduccion de hombro se registré 3.0
en el derecho y 3.7 en el izquierdo. En la flexién de codo se registré 3.7 en
el derecho y 3.9 en el izquierdo. En la extensidon de codo se registré 6.4 en el

derecho y 3.1 en el izquierdo. (Tabla 2)

d) Valoracién respiratoria

Para la valoracion respiratoria se ha realizado una espirometria forzada y se
ha medido la presion inspiratoria y espiratoria maxima. Estas valoraciones
han sido realizadas con los mismos dispositivos que la valoracion inicial y con

la misma metodologia. Los resultados obtenidos han sido los siguientes.

Fevl: 1.35L. (85.99%), FVC: 1.52L. (86.36%), FEV1/FVC: 88.80%, PEF:
162 L/min. (71,62%).

En la valoracion de fuerza de los musculos respiratorios se obtuvieron estos
resultados presion inspiratoria maxima (PIM): 32cm H20 vy presion

espiratoria maxima (PEM): 35 cm H20 (Tabla 3)

e) Percepcidén de la paciente

La percepcion de la paciente y de la madre sobre la capacidad funcional, a
pesar de que los numeros no lo avalan, es de mejoria en la capacidad
respiratoria. La paciente, que al principio del estudio era incapaz de toser y
de hacer una respiracion abdomino diafragmaética, es capaz, ahora, de toser
de manera mas efectiva y con mas fuerza, ademas tiene la capacidad de

realizar un patrén respiratorio mas fisioldgico.

f) Escalas de valoracion funcional

En cuanto a las escalas de valoracion funcional EK2 y Hammersmith de
Funcion Motora se han encontrado los mismos resultados que al inicio del

tratamiento.

5. Discusion

La atrofia muscular espinal (AME) es una enfermedad neuromuscular
caracterizada por una pérdida progresiva de la fuerza muscular, debido a una

afectacion de vias motoras de la médula espinal. En 2017, la prevalencia de
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esta enfermedad fue de 1-2 por cada 100.000 personas en el mundo y la
incidencia fue de 1/10000 nacidos vivos, donde el 60% de estos casos

presentan AME tipo I. (17)

Esta patologia produce grandes debilidades musculares que también afectan
a nivel respiratorio. Cuando la musculatura inspiratoria y espiratoria esta
debilitada disminuye la presion inspiratoria maxima y la presion espiratoria
maxima, asi como la capacidad vital pulmonar. Estas disfunciones, producen
sintomas como disnea, fatiga, hipoventilacion e incapacidad de toser, por lo
que es muy dificil para los pacientes que sufren de AME Il expulsar las
secreciones atrapadas en las vias aéreas. El atrapamiento de las secreciones
en las vias aéreas puede provocar infecciones pulmonares que deriven en
situaciones mas graves. Por lo que es muy importante fortalecer la

musculatura respiratoria y ensefar a eliminar las secreciones. (4,5)

Para la valoracion inicial se han utilizado pruebas que constituyen la
evaluacion principal de la funcidn respiratoria como son la espirometria y la
valoraciéon del PIM y PEM. Estas pruebas evidenciaron una debilidad de la
musculatura respiratoria en comparacion con nifias sanas de igual edad

(10,11,17,18)

El tratamiento que se ha seguido para abordar las disfunciones respiratorias
ha sido basado en estudios que han disefiado programas de fortalecimiento
para pacientes con caracteristicas similares a las de la paciente de estudio
(7,19,20)

En la valoracion final de nuestro caso se observd una disminuciéon de la
funcién respiratoria (menor FEV1 y FVC), de la fuerza de la musculatura

respiratoria y de la fuerza de las extremidades superiores.

Estos datos difieren de lo encontrado en la literatura, en la que se ha
observado una mejora de la funcién respiratoria y de la fuerza muscular tras
programas de entrenamiento similares. Las causas de estas diferencias
podrian deberse a un empeoramiento por el avance de la enfermedad. No
obstante, se realizara una reevaluacion para confirmar su situacién funcional
y ver si podrian haber influido otras variables en los resultados negativos

observados.
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La evidencia sugiere que las mejoras en la funcién respiratoria suceden tras
las 12 semanas de intervencion. (7,19,22). En nuestro caso, la paciente ha
completado tan solo 7 semanas. No obstante, debido a la buena aceptacion
por parte de la paciente al programa de tratamiento se va a continuar con el
programa de trabajo planificandose una siguiente valoracion a las 12 semanas
de tratamiento y un seguimiento en septiembre a los 3 meses de haber

finalizado la intervencion.

Ademas el tratamiento propuesto consta de 5 sesiones semanales, 4
supervisadas por su madre y 1 por el fisioterapeuta, de modo que la paciente
tiene que realizar los ejercicios sin supervision de un profesional, lo que

dificulta que se realicen todas las sesiones y de manera adecuada.

Por ultimo, a pesar de que los valores obtenidos son objetivos, pueden existir
errores a la hora de medir o valorar los datos observados. La capacidad
respiratoria puede variar segun el momento exacto en que se realiza ya que
puede verse afectado por la fatiga, la técnica de realizacion de la prueba y

otros factores que, ademas, en nifios son mas imprevisibles.

En cuanto a los valores que si han mejorado, la expansion del térax medida
con una cinta métrica se ha visto incrementada sobre todo a la altura axilar,
donde los valores han recogido una diferencia entre espiracion e inspiracion
de 4 centimetros, entrando dentro de los valores de referencia (entre 2.5y

6) (10,11).

También se puede observar como la paciente ha mejorado el patrén
respiratorio y ha aprendido a realizar respiraciones abdomino-diafragmaticas.
Ademas, se observa que la paciente es capaz de producir una tos efectiva.
Estas dos habilidades nombradas, han sido aprendidas en la intervencion ya

que al inicio de esta, la paciente no era capaz de realizarlas.

Los resultados sobre la fuerza muscular fueron variados, con mejoras en
algunos aspectos y disminuciones en otros. La extension de codo mostré una
diferencia creciente entre ambos brazos, pasando de 0,9 a 3,3 Kg. El brazo

izquierdo se mantuvo mas débil que el derecho durante todo el estudio.

Al igual que para el entrenamiento de fuerza de la musculatura respiratoria,

los musculos entrenados de la extremidad superior necesitan mas tiempo
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para que las adaptaciones se produzcan. La bibliografia respalda 12 semanas
para que aparezcan resultados, por lo que 7 semanas es insuficiente para que

comiencen a aparecer las adaptaciones. (21,22)

Limitaciones del estudio

La principal limitacién del estudio ha sido la duracién de la intervencion ya
que la evidencia cientifica recomienda que el tratamiento dure 12 semanas
como minimo para comenzar a ver resultados positivos y este se llevo a cabo
durante Unicamente 7 debido a la disponibilidad de la paciente. Para
solucionar este problema se propone continuar con la intervencidon hasta
completar las 12 semanas asi como realizar un seguimiento del caso,
realizando una valoracion al terminar las 12 semanas y a los 3 meses

siguientes de haber terminado la intervencion

Ademas, la paciente, limit6 el uso de dispositivos para asistir la tos como el

cough assist debido a la aprehension por el uso de mascarillas.

Otra limitacion muy importante se debe a la corta edad de la paciente. Debido
a que es un paciente pediatrico, es posible que la falta de comprensidn en las

pruebas muestre pequefios errores en las valoraciones.

6. Conclusion

La realizacibn de un programa de fisioterapia respiratoria centrada en el
fortalecimiento de la musculatura respiratoria y de las extremidades
superiores no ha producido una mejora en la funcion respiratoria y la fuerza
de extremidades superiores en una paciente con AME tipo Il. Se desconoce
la causa del empeoramiento en estos valores. Al no completar el tiempo de
intervencion recomendado por la bibliografia se recomienda continuar con la
intervencion y realizar una reevaluacion y seguimiento de la paciente

finalizado este programa.

Ademas, la familia y especialmente la paciente ha conseguido una buena
aceptacion y adherencia al tratamiento lo que facilitar4d continuar con la

intervencion a medio y largo plazo.
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