ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE
J Seaqinncs. aunzands! *

UNIVERSIDAD DE PAMPLONA

Facultad de salud

Departamento de Fisioterapia

TITULO DEL TRABAJO

Abordaje Del Fisioterapeuta En El Tratamiento De La Distrofia Muscular De

Duchenne En La Infancia (Monografia de compilacion)

Presentado por:
Eduard Steven Ortiz Carvajal

Pamplona, Colombia
2021

—_
© f \ , . p
(Q) LB “Formando lideres para la construccion de un nuevo pais en paz”

Icontec m [(2Net &
W Universidad de Pamplona 1
s Pamplona - Norte de Santander - Colombia

Tels: (7) 5685303 - 5685304 - 5685305 - Fax: 5682750

SC-CER96940 f
www.unipamplona.edu.co



ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE
/S’ eyum-of aoinzal \qf'sr,/

UNIVERSIDAD DE PAMPLONA
Facultad de salud

Departamento de Fisioterapia

TITULO DEL TRABAJO

Abordaje Del Fisioterapeuta En El Tratamiento De La Distrofia Muscular De

Duchenne En La Infancia

Presentado por:
Eduard Steven Ortiz Carvajal

Docente asesor:
Nelcy Yohanna Gauta Portilla

Pamplona, Colombia
2021

—_
© f % , . p
(Q) LB “Formando lideres para la construccion de un nuevo pais en paz”

Icontec IK3Net &
W Universidad de Pamplona 2
s Pamplona - Norte de Santander - Colombia

Tels: (7) 5685303 - 5685304 - 5685305 - Fax: 5682750

SC-CER96940 f
www.unipamplona.edu.co



ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE
/_S" eﬂmﬁgf a2zl nq{c'/ &

Agradecimientos

En primer lugar, agradezco a Dios por haberme permitido lograr la culminacion de mi trabajo
de grado, a la gran comunidad universitaria tanto en el area de ensefianza tedrico-practico, por el
apoyo de profesores que con su conocimiento y experiencia reforzaron lo aprendido, que fueron
parte inminente del desarrollo y aprendizaje que adquiri para lograr mis propésitos. asi mismo,
retribuyo mi gratitud con todo el personal del &rea administrativa que hicieron parte en mi

asistencia en la universidad de pamplona.

Especialmente doy gracias considerablemente a mi honorable docente Nelcy Yohanna Gauta
Portilla, por apoyarme y guiarme en la elaboracion de este trabajo de grado. Por Gltimo, quiero
resaltar el gran apoyo de mi familia, quienes han sido parte fundamental para el logro de mi meta,
por el apoyo emocional y econdémico que me han brindado en el trascurso de mi desarrollo

profesional.

© ] . .
ICL%')“ s “Formando lideres para la construccion de un nuevo pais en paz”
am L2Net &
m W Universidad de Pamplona 3
Pamplona - Norte de Santander - Colombia
SC-CER96940 Tels: (7)_ 5685303 - 5685304 - 5685305 - Fax: 5682750
www.unipamplona.edu.co

e



ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE W
/S equibnot aimirzat o! &

Dedicatoria

Le dedico este trabajo en primer lugar a Dios, que siempre me ha acompafiado en todo
momento de mi vida, que me ha ayudado a terminar satisfactoriamente este trabajo de grado, de
esta manera principalmente a él, con gran humildad le quiero dedicar este momento tan

importante que es un logro de mi vida profesional.

Seguido a ello a mi madre que me ha brindado apoyo incondicional siendo un pilar
importante en este proceso de formacidn, por todos los afios de esfuerzo y sacrificio dedicados

con la finalidad de educarme y formarme como profesional.

A mi padre que desde el cielo debe estar orgulloso del esfuerzo que realizo para cumplir mis

metas y superarme cada dia méas para ser una gran persona y un excelente profesional.

=~
© f N , . p
(Q) LB “Formando lideres para la construccion de un nuevo pais en paz”

Icontec m [{3Net &=
w W Universidad de Pamplona 4
Pamplona - Norte de Santander - Colombia
SC-CER96940 Tels: (7)_ 5685303 - 5685304 - 5685305 - Fax: 5682750
www.unipamplona.edu.co

e



ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE
/S’ eﬂmﬁgf a2zl nq{c'/

Tabla de contenido

RESUIMIBI ...ttt e e s e e s et s e 8
F A 01 1 - (o1 T TP TSSO PP POPRUPTTRRP 10
IO L) oo [V Lot o] o [P STOR VRSP PRPROPPPRPN 12
2. Planteamiento del ProbIEMA ..........cooiiiiiiii e 15
3. Capitulo 11: ASPECLOS GENEFAIES ........ccueieeiiieieieie ettt 17
I N [oF Vg Tl o [T =T E o o PSR PSTRRRR 17
3L L OBJETIVOS ...ttt bbb bbbttt bbb 17
3.1.2 ODBJELIVO PIIMAITO ..ttt bbbt 17
I @ o] [-] 11 0 Y- Tot UL o b o o SRR 17
3.2 Pregunta De INVESHIGACION ..........ccviiiiiieie ettt et ane s 17
O TN ] A o= Tox o] o SRR 18
D ANTECRUBNTES ... ettt ettt b et s e s et e b e be st e e b e e be e bt e st e st et e benbenbesbeenenreas 20
6. Capitulo 11: MArco TEOKICO . ....cc.oeieiieieec ettt 22
TN N o 1151 (] - OSSPSR 22
6.2 DISTIOTINOPALIAS .....c.veveieieieieeee ettt bbbttt 23
TR D111 1 ] 1 - VOSSPSR 24
6.4 Complejo distrofina-gluCoProteiNg...........cccvevuiiiiiice e 25
6.5 DIStIOFIa IMUSCUIAT ......oviiieiieiiee et et 26
6.6 Distrofia Muscular De Duchenng (DIMD) ........covooiiiiiiiiiec e 28
6.6.1 FISIOPALOIOGIA. .. .ecviiiieiieccee e 29
O A o= 1[0 To T o] T VPSSR 31
6.6.3 CaracteristiCas ClNICAS. .......c.cueiiiie ettt eas 32
6.6.3.1 Debilidad en cinturas escapular y PEIVICA. .........cccceiiriiiiiiiiiiceee s 34
6.6.3.2 Debilidad eSCAPUIO-PEIONEaL. .......ccuoiviiiiiiic s 35
Ic@“ @ “Formando lideres para la construccién de un nuevo pais en paz”
(o) g Gsincte e ot 5
SC-CER96940 Tels: (7) 5685303 - 5685304 - 5685305 - Fax: 5682750

www.unipamplona.edu.co

e



ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE
/S’ eﬁum.af a2zl nq{c'/

6.6.3.3 Debilidad diStal. .........ccooiiiiiiieie s 35
6.6.3.4 OCUIOTAITNGEO. .....ouiiiieiei ettt 35
6.6.3.5 Compromiso respiratorio teMPIran0. ..........ccoureeieierierese e 36
6.6.3.6 COMPIrOMISO @XIAL. ...cvveiiiiieiiecie e nas 36
6.6.4 SIGNOS Y SINTOMAS. ....eeivieiicieie e e et e e re e reenteeneesreenrs 36
I CTRoT D= To [0 1] [ o OSSR 37
B8.6.6 THALAMIBNTO. .....eviiiiiitiieeieii ettt bbb ettt n e 38
6.6.6.1 ESTIFAMIBITOS. ...c.eovvititiiiiiii ettt ettt 39
6.6.6.2 ReEAUCACION POSTUNAL. ....c.oiuiiiiieiiieieec et 40
6.6.6.3 Reeducacion postural global (RPG). ... 40
6.6.6.4 Terapia ACUALICA (TA). ..ottt ettt e 41
6.6.6.4.1 Presion hidrostatica (PH). ......cocveiieieic i 42
6.6.6.4.2 Densidad relativa (DR). .....c.ccviveiieieiie et 42
6.6.6.4.3 EMPUje NIArOStALICO. ......c.eeivieieiic et 43
6.6.6.4.4 EfeCt0S MELACENTIICOS. .....viveiieiiiieiciicie et 43
6.6.6.4.5 CONCEPLO UE PESO APAIENTE. ... .cuviuiieitiitertesieeieeee ettt 43
B6.6.6.4.6 REFTACCION. .....viiiiiiiiee ettt ettt 43
6.6.6.4.7 Propiedades tEIMICAS. .........cerveereieieere ettt 44
6.6.6.4.8 Ola de eStrave Y €STEIA. ........ccveiiiiiee s 44
6.6.6.5 Método HalliWICK (IMH) .....ccueoiiiie et 45
6.6.6.6 Terapia RESPIFAONIA.........c.civeiieiie ettt e aesreenas 49
6.6.6.6.1 ESPIracion forzada. ..........ccccceiiiiieii i 50
6.6.6.6.2 TOS QITTGITA. .. .ccvviiiieiie ettt e e re e sree s 50
6.6.6.6.3 Respiracion con 1abios fruncidos. ..........ccceociiieiicieccccce e 51
6.6.6.6.4 Drenaje autOgEN0 (DA). ....cviiiiiieieie it 51
6.6.6.6.5 La espiracion lenta total a glotis abierta en laterizacion (ELTGOL). ................... 52
Ic@“ @ “Formando lideres para la construccién de un nuevo pais en paz”
E=I I it S 6
SC-CER96940 Tels: (7) 5685303 - 5685304 - 5685305 - Fax: 5682750

www.unipamplona.edu.co

e



ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE
/S’ eyum-of aoinzal \qf'sr,/

T IMAECO LBOAL.......eiiiiiie bbbttt ne s 53
7.1 LEY 1392 D 2010 ...ttt ettt sttt b e b et be et e b nnr e ns 53
7.2 Ley Estatutaria 1618 De 2013 ..ot 53
T.3 LY 1752 08 2015 ...ttt bbbttt bbbt 54
7.4 DECreto 1421 De 2017 ....cooiiiiiiiiiiieiie e 55
7.5 LEY 1346 DE 2009.......cooeeieieieeiie ettt S7

T.5. 1 ATTICUIO L oottt et 57
T.5.2 ATTICUIO 2. 1.t bttt et nb et e e 57

STV 1= (oo (o] [T | - ST SUPOOR PSR 59
9. Revision Teoricay DOCUMENTAL ..........cccoiiiiinieiierieeese e 60

10. Capitulo 11 Andlisis TEcNiCO-CIeNtifiCO.........cccoviiiiiiiiiies e 65

L1 CONCIUSIONES ...t bbbt b bbbt b bbbt b e 67

12, RETEIENCIAS. ...ttt bbb bbbt b bt 68

o~
@ f % . . .
© “Formando lideres para la construccién de un nuevo pais en paz”

Icontec m [3Net &
- Universidad de Pamplona 7
1SO 9001 .
Pamplona - Norte de Santander - Colombia
SC-CER96940 Tels: (7) 5685303 - 5685304 - 5685305 - Fax: 5682750

www.unipamplona.edu.co

e



ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE
jg’gﬂw N2 0 \,{:é"/ '

Resumen

La distrofia muscular de Duchenne es un trastorno provocado por una mutacion que es la
causante de la ausencia de la proteina muscular (distrofina), La distrofina es una proteina
estructural que ayuda al anclaje de un complejo multiprotéico en la membrana celular
denominado DGC (dystrophinglycoprotein complex), se encuentra principalmente en el masculo
esquelético y su funcidn principal es unir el citoesqueleto con la matriz extracelular para
mantener la integridad de la membrana muscular. Es una enfermedad neuromuscular hereditaria
de caréacter recesivo que va ligada al cromosoma X, suele caracterizarse por cursar con la
debilidad progresiva como resultado de una degeneracion muscular, iniciando en los miembros
inferiores, la pelvis y posteriormente abarca todo el cuerpo. (Burgos,2014). La historia natural de
la enfermedad consta de una fase preclinica, durante la cual se puede apreciar un leve retraso en
las funciones motoras; una fase de estado, en la que se evidencia el déficit muscular, la
hipertrofia en los gemelos y signo de Gowers positivo; una fase final, en la que la atrofia
muscular es generalizada y la afectacion de la musculatura respiratoria suele llevar a la muerte en

la segunda década de la vida (Gamiz,2020).

En la actualidad la distrofia muscular de Duchenne no cuenta con un tratamiento curativo;
sin embargo, existen tratamientos paliativos debido a la importancia de abordarla desde un punto
de vista preventivo, por medio de la secuenciacion del gen de la distrofina, tanto en madres
portadoras asintomaticas como en nifios. Una vez que inician las manifestaciones de la

enfermedad existen diversas opciones de tratamientos como la farmacologia, la cirugia y

galme fisioterapia, cuyo papel es esencial en agudizar los signos y sintomas, como la
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disminucion de los rangos articulares, la perdida de fuerza muscular, el desarrollo de escoliosis,

aparicion de contracturas y retracciones musculares (Rodriguez,2019).

El tratamiento fisioterapéutico en la distrofia muscular de Duchenne depende de los sintomas
presentados por el nifio, basado en un conjunto de medidas protocolizadas cuyo objetivo es
mejorar la funcionalidad y la calidad de vida de los pacientes, retrasar y tratar las complicaciones
y prolongar la supervivencia. De tal manera es de vital importancia establecer unas directrices
claras que permitan tanto la deteccion temprana de la enfermedad como su adecuado

seguimiento.

Con la necesidad de identificar el abordaje del fisioterapeuta en el tratamiento de la distrofia
muscular de Duchenne en el infante, se realizd una busqueda exhaustiva en las diferentes bases de
datos como pubmed, PEDro , Scielo, Elsevier, Cochrane, Science direct, scopus. por medio de las
siguientes palabras claves: distrofia muscular, distrofia muscular de Duchenne, fisioterapia e
infancia; los criterios de inclusién a tener en cuenta son: articulos menores de 5 afios de
publicacion, articulos que involucren informacion sobre la distrofia muscular de Duchenne,
Articulos en revistas cientificas, articulos de idioma espafiol, inglés y portugués ; en los criterios
de exclusion a tener en cuenta fueron articulos mayores de 5 afios de publicacién, articulos que no
contengan informacion sobre la distrofia muscular de Duchenne, Documentos con estructura de

opinion, tesis, textos incompletos y monografias.

Palabras claves: distrofia muscular, distrofia muscular de Duchenne, fisioterapia. Infante
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Abstract

Duchenne muscular dystrophy is a disorder caused by a mutation that is responsible for the
absence of muscle protein (dystrophin), affecting approximately 1 in 3500 live births. It is a
recessive hereditary neuromuscular disease that is linked to the X chromosome, it is usually
characterized by progressive weakness as a result of muscle degeneration, beginning in the lower
limbs, the pelvis and later covering the entire body. (Burgos, 2014). The natural history of the
disease consists of a preclinical phase, during which a slight delay in motor functions can be
seen; a state phase, in which muscle deficit, hypertrophy in the twins and a positive Gowers sign
are evident; a final phase, in which the muscular atrophy is generalized and the affectation of the

respiratory muscles usually leads to death in the second decade of life (Gamiz, 2020).

At present, Duchenne muscular dystrophy does not have a curative treatment; However,
there are palliative treatments due to the importance of approaching it from a preventive point of
view, through the sequencing of the dystrophin gene, both in asymptomatic carrier mothers and
in children. Once the manifestations of the disease begin, there are various treatment options
such as pharmacology, surgery and especially physiotherapy, whose role is essential in
exacerbating the signs and symptoms, such as the decrease in joint ranges, the loss of muscle
strength, the development of scoliosis, the appearance of contractures and muscle retractions

(Rodriguez, 2019).
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Physiotherapeutic treatment in Duchenne muscular dystrophy depends on the symptoms
presented by the child, based on a set of protocolized measures whose objective is to improve the
functionality and quality of life of patients, delay and treat complications and prolong survival.
In this way, it is vitally important to establish clear guidelines that allow both early detection of

the disease and its adequate monitoring.

With the need to identify the importance of the physiotherapist in the treatment of Duchenne
muscular dystrophy in infants, an exhaustive search was carried out in the different databases
such as pubmed, PEDro, Scielo, Elsevier, Cochrane, Science direct, scopus; using the following
keywords: Duchenne muscular dystrophy, physical therapy, childhood; The inclusion criteria to
take into account are: articles under 5 years of publication, articles that include information on
Duchenne muscular dystrophy. Articles in scientific journals, Spanish and English language
articles; The exclusion criteria to be taken into account were articles older than 5 years of
publication, articles that do not contain information on Duchenne muscular dystrophy,

documents with an opinion structure, theses, incomplete texts and monographs.

Keywords: muscular dystrophy, Duchenne muscular dystrophy, physical therapy, childhood
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1. Introduccion

En la actualidad se ha demostrado que la fisioterapia tiene un papel importante en la
rehabilitacion de la distrofia muscular de Duchenne, previniendo la degeneracidn progresiva de
la enfermedad. La literatura refiere que la fisioterapia desde el manejo de la terapia fisica y
terapia respiratoria son importantes para mejorar la calidad de vida del paciente y disminuir el

componente sintomatico que presentan los nifios. (Rodriguez,2019)

La distrofia muscular de Duchenne es un trastorno provocado por una mutacién que es la
causante de la ausencia de la proteina muscular (distrofina), afecta aproximadamente a 1 de cada
3500 nifios nacidos vivos. Es una enfermedad neuromuscular hereditaria de caracter recesivo que
va ligada al cromosoma X, suele caracterizarse por cursar con la debilidad progresiva como
resultado de una degeneracién muscular, iniciando en los miembros inferiores, la pelvis y
posteriormente abarca todo el cuerpo. (Burgos,2014). La historia natural de la enfermedad consta
de una fase preclinica, durante la cual se puede apreciar un leve retraso en las funciones motoras;
una fase de estado, en la que se evidencia el déficit muscular, la hipertrofia en los gemelos y
signo de Gowers positivo; una fase final, en la que la atrofia muscular es generalizada y la
afectacion de la musculatura respiratoria suele llevar a la muerte en la segunda década de la vida

(Gamiz,2020).

En la actualidad la distrofia muscular de Duchenne no cuenta con un tratamiento curativo;
sin embargo, existen tratamientos paliativos debido a la importancia de abordarla desde un punto

de vista preventivo, por medio de la secuenciacion del gen de la distrofina, tanto en madres
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portadoras asintomaticas como en nifios. Una vez que inician las manifestaciones de la

enfermedad existen diversas opciones de tratamientos como la farmacologia, la cirugia y
especialmente la fisioterapia, cuyo papel es esencial en agudizar los signos y sintomas, como la
disminucion de los rangos articulares, la perdida de fuerza muscular, el desarrollo de escoliosis,

aparicion de contracturas y retracciones musculares (Rodriguez,2019).

Para este trabajo se realizara una busqueda exhaustiva en las diferentes bases de datos como
pubmed, PEDro LILACS, Scielo, Elsevier, Cochrane, Medline, scopus, springer link; por medio
de las siguientes palabras claves: distrofia muscular de Duchenne, fisioterapia ,infancia; los
criterios de inclusion a tener en cuenta son: articulos menores de 5 afios de publicacion, articulos
que involucren informacion sobre la distrofia muscular de Duchenne . Articulos en revistas
cientificas, articulos de idioma espafiol e inglés; en los criterios de exclusion a tener en cuenta
fueron articulos mayores de 5 afios de publicacidn, articulos que no contengan informacion sobre
la distrofia muscular de Duchenne,Documentos con estructura de opinidn, tesis, textos

incompletos y monografias.

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad que altera el sistema
neuromuscular, siendo hereditaria y con deterioro progresivo. Segun los estudios esta
distrofinopatia es la mas frecuente a nivel mundial afectando 1 de cada 3500 varones nacidos
vivos. En cuanto a las manifestaciones clinicas se encuentra el retraso del desarrollo motor y la
disminucion del tono muscula (hipotonia). En la (DMD) sus sintomas inician desde los 2 a 5
afos, hasta una muerte temprana entre los 20 a 30 afios de edad. Cabe resalta que también

j otrwﬁ;{omas como el debilitamiento muscular, hipertrofia de gemelos y Signo de
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Gowers. Esta enfermedad hasta el dia de hoy no tiene un tratamiento que la cure, pero si existen

tratamientos que retrasen el desarrollo de la sintomatologia.

La distrofia muscular de Duchenne a nivel genético existe por una mutacion que conducen a
la ausencia o por defecto de la proteina distrofina siendo codificada por el gen DMD y es la mas
grande del genoma humano uniéndose a la membrana del mdsculo y ayuda a mantener la
estructura de las celulas musculares, Sin distrofina, los mdsculos no pueden funcionar
correctamente, sufren un dafio progresivo y finalmente mueren. lo que resulta en la degeneracién
progresiva de los musculos, conduciendo a la pérdida de la capacidad de caminar de forma
independiente a la edad de 13 afios. La expresion fenotipica variable se relaciona principalmente
con el tipo de mutacion y afecta la produccion de la distrofina. Formas alélicas mas moderadas
de la enfermedad también existen, incluyendo la distrofia muscular intermedia y la distrofia
muscular de Becker, que causan la pérdida de la deambulacién hacia los 13-16 afios 0 mayores
de 16 afios, respectivamente. Con el uso de corticoesteroides se prolonga la capacidad de

caminar, retrasando el curso de la enfermedad.

(@)
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2. Planteamiento del Problema

Debido a su incidencia a nivel mundial la OMS refiere que distrofia muscular de Duchenne
es considerada como una enfermedad rara. Afectando a 1 entre 3.000-6.000 nacidos vivos
hombres, ya que tiene un patron de herencia ligado al cromosoma X, generalmente es
diagnosticada alrededor de los 5 afios, con la perdida de la marcha, una dependencia total a la
silla de ruedas desde los 12 afios y muchos llegan a morir a los 20 afios por insuficiencias

respiratorias y cardiacas. (Quesada,2019)

Segun Duchenne parent Project Espafia (DPPE) la distrofia muscular de Duchenne (DMD)
es la distrofia mas comun que se diagnostica durante la infancia presentando problemas médicos
graves. Es un desorden muscular progresivo que causa la pérdida de la funcionalidad y los
afectados llegan a perder totalmente su independencia, lo que puede llegar a limitar
significativamente sus afios de vida, ya que su expectativa de vida promedio es alrededor de los

30 afios.

Actualmente no hay tratamientos eficaces a largo plazo disponibles para la distrofia
muscular de Duchenne, por esto encontramos que los pacientes generalmente mueren de fallo
muscular respiratorio o cardiaco; por este motivo la distrofia muscular de Duchenne, siendo una
enfermedad crénica, incapacitante y progresiva, necesita realizar un diagnéstico lo mas temprano
posible, para garantizar una intervencion precoz, dirigida a la rehabilitacion, el tratamiento

ortopédico, la terapia respiratoria, cardiaca y la prevencion de complicaciones propias de la
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enfermedad, para asi lograr una mejora de la calidad de vida y un buen prondstico de los

pacientes. (Morales, 2021)

De igual forma no existe tratamiento conocido que detenga o invierta el proceso distréfico,
debido a que todas las formas de distrofia muscular son genéticas y no hay manera de prevenirse.
Los ensayos clinicos de varias estrategias experimentales prometedoras, que estan actualmente
en curso refieren la dificultad de mantener al paciente independiente durante el mayor tiempo
posible, y se hace dificil evitar las complicaciones resultantes de la debilidad, la movilidad
disminuida, las dificultades cardiacas y respiratorias debido al escaso trabajo multidisciplinar de

profesionales de la salud. (Rodriguez, 2019)

Por tales motivos es importante tener en cuenta que las manifestaciones en todos los
pacientes son diferentes y necesitaran una atencion individualizada, debido a que el tratamiento
en la distrofia muscular de Duchenne es casi nulo y hasta el momento no hay una cura definitiva,
es necesario una atencion medica realizada con una vinculacién o coordinacion necesaria por
profesionales idoneos de diversas especialidades, para abordar las necesidades de los pacientes

(Chaustre.2011).
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3. Capitulo 11: Aspectos Generales

3.1 Alcance del estudio

Demostrar la necesidad e importancia de la fisioterapia en el tratamiento y manejo
multidisciplinar de la distrofia muscular en el infante como pilar importante en la rehabilitacion

necesaria de estos pacientes.

3.1.1 Objetivos

3.1.2 Objetivo primario

Identificar el abordaje del fisioterapeuta en el tratamiento de la distrofia muscular de Duchenne

en el infante.
3.1.3 Objetivo secundario

Identificar mediante la revision tedrica y documental de la literatura disponible, articulos
cientificos enfocados en el abordaje del fisioterapeuta en el tratamiento de la distrofia muscular de

Duchenne en el infante.

3.2 Pregunta De Investigacion

¢Cual es el abordaje del fisioterapeuta en el tratamiento de la distrofia muscular de Duchenne

en el infante?
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4. Justificacion

Si bien se ha se ha explicado la necesidad de un tratamiento adecuado, es esencial realizar un
manejo multidisciplinario de la enfermedad, incluyendo a neur6logos, genetistas, nutricionistas,
fisioterapeutas, pediatras, terapeutas ocupacionales, ortopedistas, psic6logos o psicoterapeutas,
endocrinologos, cardidlogos, oftalmdlogos, entre otros, segun la severidad del caso. (Barros.

2020).

Es necesario un tratamiento con corticoesteroides (prednisolona, prednisona o deflazacort).
Los corticoesteroides deben empezar a administrarse cuando el retraso del desarrollo motor del
nifio comienza a notarse, normalmente entre los 5 a 7 afios de edad, la cirugia puede estar
indicada para corregir la escoliosis. La presion positiva de dos niveles (BIPAP) nocturna permite

mejorar la insuficiencia respiratoria restrictiva. (Beatriz,2020)

A necesidad de un tratamiento eficaz, la fisioterapia en la distrofia muscular de Duchenne
puede facilitar el abordaje de los sintomas presentados por el nifio, basado en un conjunto de
medidas protocolizadas cuyos objetivos vayan dirigidos a mejorar la funcionalidad y la calidad
de vida de los pacientes, retardardando y tratando las complicaciones para asi prolongar la
supervivencia. De tal manera es de vital importancia establecer unas directrices claras que

permitan tanto la deteccion temprana de la enfermedad como su adecuado seguimiento. (Osorio,
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Reconociendo que de un buen tratamiento dependeré el desarrollo de futuras complicaciones,
que podrian llegar a limitar la funcionalidad de los pacientes, se encuentra como gran alternativa
el trabajo de la fisioterapia en una etapa temprana, lo cual significara, la capacidad de utilizar
diversas técnicas de manera gradual, para lograr mantener los musculos flexibles y elsticos,
prevenir o minimizar la rigidez en las articulaciones y asi brindar una mejor calidad de vida a

los nifios(Rodriguez,2019).

Por esta razon, es necesario realizar una investigacion que demuestre como es el abordaje
del fisioterapeuta en el tratamiento de la distrofia muscular de Duchenne en el infante desde sus
diferentes areas, tanto a nivel ortopédico y respiratorio, mitigando los sintomas como la perdida
de la fuerza muscular, perdida del rango articular y dafios en el sistema respiratorio que lo
puedan llevar a una muerte prematura y por ende se realizara una monografia de compilacion
por medio de recoleccion de informacion de la literatura necesaria en las diferentes bases de

datos.
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5. Antecedentes

En la actualidad se ha demostrado que la fisioterapia tiene un papel importante en la
rehabilitacién de la distrofia muscular de Duchenne, previniendo la degeneracion progresiva de
la enfermedad. la literatura refiere que la fisioterapia desde el manejo de terapia fisica y terapia
respiratoria son importantes para mejorar la calidad de vida del paciente y disminuir el

componente sintomatico que presentan los nifios.

En un estudio realizado en la Universidad Bezmialem Vakif, en Estambul, Turquia, Se
compard los efectos de la fisioterapia por medio del entrenamiento de ejercicio sobre la funcion,
la fuerza, la resistencia y la deambulacion de las extremidades superiores, en pacientes con
distrofia muscular de Duchenne (DMD) en estadio temprano. se trabajaron dos grupos cada uno
compuesto de 12 nifios, el grupo de estudio realiz6 ejercicios con un ergémetro de brazo,
mientras que el grupo control se sometié a ejercicios de fortalecimiento (ROM) durante 8
semanas. Se logré demostrar que el entrenamiento de las extremidades superiores con ergémetro
es mas eficaz para preservar y mejorar el nivel funcional de los pacientes con DMD en
comparacion con los ejercicios de ROM que mejoraron la fuerza de agarre y la resistencia.

(ALEMDAROGLU,2013).

Asimismo, un estudio desarrollado por la sociedad americana de neurorrehabilitacion en
E.E.U.U, asigno un grupo de intervencion o de control a los nifios ambulatorios y recientemente
dependientes de sillas de ruedas con DMD. El grupo de intervencidn recibi6 entrenamiento
asistido en bicicleta de piernas y brazos durante 24 semanas. El grupo de control recibio el
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mismo entrenamiento después de un periodo de espera de 24 semanas. Los resultados primarios

del estudio fueron la medicién de la funcion motora (MFM) y la prueba de ciclismo asistida de 6
minutos (A6MCT). Se pudo demostrar la efectividad del entrenamiento asistido en bicicleta de
piernas y brazos para nifios ambulatorios en sillas de ruedas, logrando disminuir el deterioro por

desuso (Jansen& cols, 2013)

Por otra parte, se realizd un estudio de caso en la universidad cristiana de Bolivia donde se
aplicé un plan de tratamiento fisioterapéutico a un paciente masculino de 21 afios de edad, que
consistia en realizar una sesion de 1 hora, dia por medio, con Movilizaciones (articulaciones de
miembros inferiores y superiores), Estiramientos manuales, Estiramientos con bolsas de arena y
Terapia respiratoria; por medio de una valoracién antes y después de la intervencion se logré
demostrar que el tratamiento fisioterapéutico en paciente con Distrofia Muscular de Duchenne,
disminuye el progreso de la enfermedad, al minimizar el desarrollo de las contracturas y

deformidades, brindandole una mejor calidad de vida al paciente (Escobar,2009).
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6. Capitulo 11: Marco Tedrico

6.1 Historia

En 1891 no se conocia la diferencia entre la miopatia primaria y secundaria, aunque
Partridge y Aran (1830) ya empezaban a comentar sobre la enfermedad. Meryon describio
algunos casos debido a que realizo la autopsia en varias familias describiendo en uno de los
casos que la medula espinal y los nervios se encontraban en muy buen estado, pero observo que
los musculos tenian una degeneracion considerable. Duchenne en el afio de 1855 vio por primera
vez una atrofia muscular progresiva simple de la nifiez, considerandola como una forma juvenil
de atrofia medular progresiva, ya en 1861 se describe la paraplejia hipertrofica de la infancia,

distrofia que hoy lleva su nombre.

Del mismo modo C'ohnheim y Eulenberg en 1866 entregan un reporte sobre la paréalisis
hipertrofica lo cual encontraron una ausencia de patologia en el sistema nervioso central y la
presencia de tejido adiposo en los musculos, que consideraban como material degenerado dentro
de los tubos de sarcolema; los mismos hallazgos fueron confirmados por biopsia muscular en
1865 por Griesinger, procedimiento criticado en aquella época. En ese mismo afio comenzé
Duchenne el estudio por biopsia de Sus casos y en 1868 publicd una memoria en donde hacia
notar el aumento del tejido conjuntivo y graso en los musculos afectados y la conservacion de la
estriacion muscular, creyendo entonces que la causa era una enfermedad del tejido intersticial del
musculo y en 1876 Leyden hizo notar la similardad entre todas las formas de atrofias musculares
progresivas familiares y en 1879 Gowers llamo la atencion sobre la existencia de casos en las
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mismas familias con atrofia sola o con atrofia e hipertrofia musculares, asociadas en

proporciones variables.

En el afio de 1896 Hoffman hablo sobre la distrofia miotdnica, describiéndola como una
atrofia que se da en la cara, antebrazo y musculo esternocleidomastoideo. Ademas de lo anterior
presento la atrofia testicular con reduccion de la potencia, calvicie y acrocianosis como parte del
cuadro sistémico. Curschmann establecido la diferencia entre la distrofia miotonica y la miotonia
congénita o enfermedad de Thomsen tanto en el aspecto clinico como a nivel genético. Asi

Green Field da una descripcion completa de la histopatologia muscular.

6.2 Distrofinopatias

En la distrofia muscular de Duchenne (DMD) y a distrofia muscular de Becker (DMB) son
clasificadas como distrofinopatias, debido a que ellas causan la perdida parcial o total en la
proteina llamada distrofina. El marco diferencial clinico de la DMD y DMB es como actua la
distrofina en cada una de ellas. En la DMB en el marco de lectura del gen permanece
conservada, a diferencia de la DMD donde se encuentra totalmente modificada. El gen
codificador de la distrofina se encuentra en la posicion 21 del brazo corto del cromosoma x
(Xp21) Siendo estas alteraciones las mutaciones mas comunes, encontrdndose un porcentaje

entre el 60-70 % en la DMD y en la DMB en un 80-85% de los casos.

En los Gltimos estudios se dice que un 33% de los casos se producen por nuevas mutaciones
Conocidas como (mutaciones de Novo) alterando el gen de la distrofina. Ya que el gen de la

distrofina se encuentra en el cromosoma x, comunmente afectan a los varones, sin embargo un 5
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a 10 % de las mujeres que portan este gen pueden llegar a presentar un grado de debilidad

muscular manifestandose en la infancia o incluso en la vida adulta. (Silva, 2005)

En consecuencia, el musculo en pacientes con distrofia muscular o distrofinopatias presenta
una variante en el tamafio de la fibra, nucleos internos en las fibras, fibras regenerativas,
necrosis, invasion de macrofagos, células T y mastocitos en zonas necroticas, hay un mayor
predominio de las fibras tipo 1 y finalmente sustitucion del tejido graso y conectivo. En cuanto a
la gravedad clinica de la distrofia no se puede juzgar en base a su histologia, ya que no es posible
distinguir una biopsia de DMD o DMB. Este déficit de distrofina en los musculos provoca un
rompimiento de la membrana muscula, produciendo una pérdida de encimas muscular, entre la
mas comun se encuentra la creatinina quinasa (CK), y esta se encuentra hasta 100 veces mas

elevada de lo normal. (Chaustre, 2011).

6.3 Distrofina

La distrofina es una proteina del citoesqueleto, encontrandose en la membrana de las células
musculares. Es el encargado de conectar el citoesqueleto intracelular con la matriz extracelular y
esta hace parte del complejo multimerico distrofina glicoproteina (DGC). Este complejo se
caracteriza por su compuesto de proteinas de membrana la cual incluyen sarcoglicanos,
sarcospanos, distroglicanos, distrobrevinas y sintrofinas. En el dominio N-terminal de la
distrofina se une a la actina filamentosa del todo el citoesqueleto; Para completar el complejo de

la matriz intracelular la proteina a-distroglicano uniéndose a la laminina basal. Las distrobevinas
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y sintrofinas estas son proteinas citoplasmaticas que estan unidas a la distrofina por el dominio

C-terminal. (Chaustre, 2011).

Por lo tanto, la distrobrevina y la sintrofina tienen una interaccion constante, ademas la
proteina sintrofina también se une al dxido nitrico sintasa. La funcién principal de esta unién es
la de estabilizar toda la membrana durante todo el proceso de contraccion muscular con el fin de
prevenir el dafio que puede hacer las contracciones repetidas. También, ayuda a regular la
adhesion celular y la transduccion de la fuerza mecéanica. Las mutaciones en el gen de la
distrofina pueden llegar a provocar la desestabilizacion del complejo DGC produciendo un dafio

a nivel del sarcolema cada vez que se realiza una contraccion muscular. (Chaustre, 2011)

6.4 Complejo distrofina-glucoproteina

La molécula grande distrofina (peso molecular 427 000 Da) forma un cilindro que conecta
los filamentos de actina delgados con la proteina transmembrana distroglucano 3 en el sarcolema
mediante proteinas mas pequefias en el citoplasma. El distroglucano B se conecta con la merosina
(merosina se refiere a las lamininas que contienen la subunidad a2 en su composicion trimérica)
en la matriz extracelular mediante el distroglucano a (fig. 5-4). A su vez, los distroglucanos se
relacionan con un complejo de cuatro glucoproteinas transmembrana: sarcoglucanos a, 3, vy 6.
Este complejo distrofina- glucoproteina agrega fuerza al musculo al proporcionar un andamiaje
para las fibrillas y conectarlas con el medio extracelular. La interrupcion de la estructura tan bien

organizada origina varias alteraciones distintas, o distrofias musculares.
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6.5 Distrofia Muscular

La distrofia muscular son un conjunto de enfermedades heredadas y caracterizadas por una
degeneracion progresiva de la fibra muscular que trae como consecuencia la destruccion del
sistema musculo esquelético. Esto conlleva a que las personas afectadas por la distrofia muscular
presenten debilidad muscular la cual progresa con el tiempo presentando un grado de
discapacidad variable, como el hecho de que los pacientes necesitan ayuda para la marcha y
después llevandolos a una dependencia total de terceras personas para realizar todas sus
actividades diarias. Por ejemplo, en cuanto a la distrofia muscular en cintura sus sintomas
inician de forma tipica en toda la musculatura proximal en las extremidades inferiores y a su vez
en las extremidades superiores, de ahi sigue avanzando hasta llegar afectar toda la musculatura

distal y axial. (Chaustre, 2011)

Por otro lado, el ritmo de evolucion en las diferentes distrofias musculares varia, en la
distrofia muscular de Duchenne es de propagacion rapida a diferencia de la distrofia muscular
por deficit de [&mina que es un poco mas lenta. En estas enfermedades, el musculo cardiaco
también se afecta y esta puede evolucionar de forma paralela con la debilidad muscular, en
algunos casos hay afectacion cardiaca grave en la fase mas avanzada de la enfermedad, pero a su
vez puede resultar esta afectacion cardiaca en su fase temprana. El sistema respiratorio también
puede verse afectado en esta enfermedad, desarrollando sintomas como la disnea de esfuerzo,

ortopnea y otros sintomas vinculados con la hipoventilacion nocturna. Hay que tener en cuenta
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que los déficits respiratorios y cardiacos son la principal causa de muerte por distrofia muscular.

(Chaustre, 2011).

La distrofia muscular se origina por una mutacion en los genes que se encargan de la
codificacion de la proteina estructural de la célula muscular. La falta de esta proteina hace que se
provoque la inestabilidad de la membrana celular una vez se somete al estrés mecénico
producido durante la contraccion muscular. Esta inestabilidad produce un rompimiento en la
célula, genéticamente, las distrofias musculares se pueden clasificar segun su herencia:
autosémica dominante, autosémica recesiva o ligada al cromosoma x. en la actualidad las
distrofias musculares se agrupan segun su similitud fenotipica de la enfermedad a diferencia de
la distrofia muscular de Duchenne 'y distrofia muscular de Becker son mas ligadas al
cromosoma X, las distrofias musculares de cintura se conforman por un grupo de enfermedades

heterogenias que se clasifican en dominante o recesiva. (Simon, 2020).

En cuanto a la biopsia muscular muestra la especificidad y caracteristicas histologicas que
definen el tipo de distrofia muscular como: una alteracién en el tamafio de la fibra muscular,
nacleos centrales, fendmenos degenerativos-regenerativos, necrosis o division de fibra, a su vez
muestra la presencia de infiltrados inflamatorios, también se observa un aumento del tejido

conectivo del perimisio, endomisio y aumento del tejido graso. (Simon, 2020).
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6.6 Distrofia Muscular De Duchenne (DMD)

La distrofia muscular de Duchenne, es la mas complicada y severa de todo el conjunto de
distrofinopatia que existen. Esta patologia inicia en el nacimiento y sus primeros sintomas
pueden presentarse en los primeros 2 afios de vida, momento en el que se empieza a observar
regresion en las habilidades para la marcha con pasos inestables y caidas frecuentes. Asi mismo,
se observa la perdida de fuerza muscular progresiva afectando primeramente la musculatura
proximal de los miembros y los musculos flexores del cuello. Inicialmente se observa debilidad
progresiva en la musculatura gliteo-femoral, de cuadriceps y de aductores, para continuar
afectando a los musculos de los brazos, la cintura escapular, y en algunos casos la musculatura
facial. También, el paciente afectado presenta un dato exploratorio caracteristico conocido como
signo de Gowers: al levantarse del suelo desde la posicion sentado, utiliza los brazos para buscar

apoyo accesorio debido a la debilidad muscular de las extremidades inferiores. (Chona,2011).

Por otro lado, hacia los 5 afios de edad, el deterioro muscular es evidente en las pruebas de
funcion muscular. Alrededor de los 6 afios y a consecuencia de la progresiva atrofia muscular
aparecen contracturas de los tendones de Aquiles y de las bandas iliotibiales, circunstancia que
obliga al paciente a caminar de puntillas y que acaba desencadenando una postura lordética de la
espalda. Asimismo, muy precozmente y de modo progresivo desaparecen los reflejos
propioceptivos debido a la sustitucion del tejido muscular normal por tejido conjuntivo y grasa.
Entre los 8 y los 10 afios de edad, el paciente necesita muletas para caminar; en la primera

década de la vida, la evolucidon del proceso hace que se haga necesario el uso de silla de ruedas.
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Las contracturas articulares, la limitacion de la flexion de la cadera y la limitacion de la

extension de codo, rodilla y mufieca empeoran cuando el paciente permanece sentado durante un

periodo prolongado de tiempo sin ejercitar la musculatura. (Barros, 2020).

Por otra parte, se plantea que las contracturas musculares y tendinosas se estabilizan, y en
consecuencia, aparece una escoliosis progresiva que puede causar dolor y que deriva en
deformidad toracica que altera todavia mas la funcién pulmonar, ya comprometida por la
debilidad de la musculatura respiratoria. El deterioro intelectual es comin en DMD, el cociente
intelectual de los pacientes esta aproximadamente a una desviacion estandar por debajo de la
media, el deterioro no parece ser progresivo y afecta sobre todo a la capacidad verbal.
Finalmente, la alteracion muscular es generalizada, la respiracion se vuelve insuficiente hacia los
16 - 18 afios, y los pacientes tienen alta predisposicion a infecciones pulmonares graves que a
veces son letales. La mayoria de pacientes mueren en la segunda década de la vida a causa de
complicaciones respiratorias, aunque en la actualidad las medidas de soporte fisico con
rehabilitacion y el uso de farmacos han mejorado el pronéstico vital. Otras causas de muerte son
aspiracion de alimentos y dilatacion géastrica aguda. Es poco frecuente que la muerte tenga una
causa cardiaca, a pesar de que en casi todos los pacientes se detecten signos de miocardiopatia.

(Earle, 2019).
6.6.1 Fisiopatologia.

A nivel molecular se descubrié a mediados de los afios ochenta, en un analisis en un paciente

con distrofia muscular de Duchenne presentaba una delecion en el cromosoma x, enfermedad
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granulomatosa crénica, retinitis pigmentosa y fenotipo Mc Leod en la serie roja. Debido a esto se

pudo identificar el gen de la distrofina en la zona Xp21.2. es un gen grande con 79 exones y
3Mb, y su procesamiento para producir la proteina es complejo. Debido a estas caracteristicas
facilita la aparicion de mutaciones espontaneas, lo que puede llegar a suceder hasta en un tercio
de los casos con esta patologia. La distrofina se encuentra ubicada en el sarcolema, con un peso
molecular de 427KDa. Se divide en 4 dominios: el amino-terminal la une a la actina; el dominio
en baston es el mas amplio; el dominio rico en cisteina contiene los sitios de anclaje al beta-
distroglicano de la membrana y, por ultimo, el dominio carboxi-terminal contacta con la
distrobrevina, ademas, da estabilidad y soporte estructural, siendo la distrofina un enlace directo

entre la matriz extracelular y el aparato contractil de la fibra muscular. (silva,2005).

La DMD se produce por la ausencia o el defecto grave de la distrofina. Esto provoca dafio
del sarcolema ante el estrés mecanico, pérdida de la homeostasis del calcio intracitoplasmatico v,
finalmente, degeneracioén de la fibra muscular. La fibra se necrosa y los intentos de regeneracion
muscular son insuficientes hasta que gran parte del tejido muscular normal es sustituido por
tejido fibroadiposo. Estos cambios de necrosis, regeneracion e infiltracion grasa son visibles en
la biopsia muscular y constituyen el patron muscular distréfico, comun a otras distrofias
musculares con defectos genéticos diferentes. La distrofina se expresa fundamentalmente en el
musculo esquelético y cardiaco, pero existen isoformas que se expresan selectivamente en otros
organos, como el cerebro, las células de Schwann o la retina. Esto justifica las manifestaciones

no musculares asociadas a la DMD. (Camacho, 2014).
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Aproximadamente el 65% de los pacientes tiene una delecion de uno o mas exones en el

gen DMD, el 10% una duplicacion y el resto mutaciones puntuales. Independientemente del tipo
de mutacion, para que se produzca la enfermedad la alteracion genética debe romper el marco de
lectura del ARNm que sintetiza la proteina, de manera que su sintesis se interrumpe y se degrada
lo ya sintetizado. Si la mutacion no rompe el marco de lectura, se produce proteina en menor
cantidad o parcialmente funcional, lo que origina otro tipo de distrofinopatia de fenotipo mas

leve: la distrofia muscular de Becker (DMB). (Camacho, 2014).
6.6.2 Patogenia.

La patogenia de la distrofia muscular puede tener diversas y complejas caracteristicas.
Comunmente son causadas por la ausencia, reduccién o disfuncién de las proteinas esenciales
para dar una estabilidad estructural y funcional en las fibras musculares esqueléticas, lo cual
[levan a una destruccion y debilidad muscular de forma progresiva. A su vez, cada distrofia
muscular es diferente dependiendo de la proteina que se ha afectado y muchas veces depende del
tipo de mutacion que la determina aun dentro de un mismo gen. Cuando las proteinas estan
mutadas pueden afectar la parte estructural o la parte funcional de cualquier componente de la
fibra muscular (sarcolema, sarcdmero, ndcleo, entre otros.) asi como también afecta la matriz

extracelular que las rodea. Algunas de estas proteinas, como la distrofina. (Chaustre,2011).

Algunas de estas proteinas, como la distrofina y su complejo de glicoproteinas asociadas
(sarcoglicanos, distroglicanos, distrobrevina, sintrofina, entre otras), tienen una funcion de

anclaje del aparato contractil del citoesqueleto a la matriz extracelular; otras, como por ejemplo
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la emerina y la 1dmina A/C estabilizan la membrana nuclear. Las mutaciones de proteinas

sarcoméricas, en particular las que tienen relacion con la linea Z, producen desorganizacion del
sarcoOmero, provocando una agregacion de las proteinas que se acumulan dentro de la fibra
impidiendo su funcionamiento normal. En otras distrofias, las mutaciones afectan a enzimas que
participan en la glicosilacion de proteinas estructurales, como es el caso de los distroglicanos, y
que al no estar glicosilados son eliminados por la célula, provocando su deficiencia. También

pueden estar afectadas proteinas involucradas en diversos procesos (calpaina, disferlina, etc.).

Algunas mutaciones de proteinas de la matriz extracelular como el coldgeno VI (miopatia de
Ullrich/Bethlem) y laminina (distrofia congénita) también pueden causar una distrofia muscular.
Asi mismo, en algunas distrofias musculares como la distrofia mioténica y la distrofia
oculofaringea, la expansion de residuos nucleotidicos (tripletes, cuatripletes) se acumulan en las
celulas en niveles tdxicos, determinando un malfuncionamiento de la transcripcién y traduccion
génicas, provocando diferentes alteraciones a nivel muscular, del SNC, asi como en otros tejidos

y 6rganos. (Earle,2018).
6.6.3 Caracteristicas Clinicas.

En la distrofia muscular los signos y sintomas se desencadenan dependiendo de la disfuncién
del musculo estriado y a su vez la cantidad de musculo que se encuentre alterado. Asi mismo, en
la distrofia los musculos no se ven afectados uniformemente, lo que las caracteriza a cada una de
ellas. Lo cual se pueden distinguir al inicio de la enfermedad. La debilidad y atrofia muscular

progresiva en un conjunto de musculos especificos, llega afectar otro grupo muscular hasta
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convertirse en un proceso generalizado. Muchas veces, pese a la debilidad evidente, el paciente

no se queja de la misma, ya que los sintomas se establecen lentamente, permitiendo una

compensacion muy eficiente de los déficits. (Chaustre,2011).

En muchos casos, la debilidad muscular se manifiesta con la poca resistencia al ejercicio y la
fatiga; ademas de la debilidad, existen otros sintomas musculares como calambres, miotomia 'y
mialgias. En otros casos, la consulta del paciente puede ser una manifestacion indirecta de la
debilidad, por dificultad respiratoria o infecciones respiratorias intercurrentes, disfagia,
malformaciones esqueléticas, dolores articulares, asi como sintomas cardiacos. Si esta debilidad
es muy constante e inicia en la zona pélvica y en miembros inferiores, los pacientes refieren que

es muy constante las caidas, dificultad para subir escaleras, levantarse de una silla, correr, etc.

En cuanto a la marcha miopética que es muy comun en la distrofia muscular, esta se produce
por la debilidad en los estabilizadores de cadera (gliteo medio). Ya cuando la debilidad es en la
cintura escapular, hay debilidad para elevar los brazos lo cual le restringe hacer actividades como
peinarse, maquillarse, cargar objetos, etc. En ocasiones, las manifestaciones estan limitadas a un
grupo muscular especifico; por ejemplo, la musculatura cervical que se manifiesta como
dificultad para mantener la cabeza erguida (sindrome de la cabeza caida o dropped head
sindrome), o para flexionarla en decubito. En la debilidad progresiva de la musculatura erectora
dorsal hay una flexion del tronco, que puede llegar a ser permanente (camptocormia). La
debilidad abdominal predispone a una hiperlordosis lumbar y puede producir un abdomen de

aspecto prominente. Y a nivel facial puede haber una ausencia de sonrisa. (Earle, 2018).
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En la inspeccidn de la cintura escapular se observa si el paciente esta presentado una

escapula alada la cual es muy evidente en Distrofia muscular Facio escapulohumeral (FSHD).
Cuando se presenta un acortamiento del musculo es un determinante de las restricciones, pero en
los pacientes con distrofia presentan unas caracteristicas. Los pacientes presentan los codos en
semiflexion permanente, son incapaces de ponerse en posicion de rezo o mantener el cuello
hiperextendido con una rectificacion del mismo. Si el acortamiento es en la zona posterior los
pacientes caminan en punta de pies, asi mismo las retracciones en los para espinales con pérdida
de las curvaturas normales de la columna que impide la flexion del tronco lo que la convierte en
una espina rigida. También existen las alteraciones cardiacas como lo es la miocardiopatia e
insuficiencia cardiaca. La afeccion cardiaca es frecuente en algunas distrofias como en el caso de
la distrofia miotdnica (DM1), distrofinopatias y la distrofia de Emery Dreyfus. En las distrofias
musculares del adulto, el compromiso respiratorio es generalmente una manifestacion tardia de
la enfermedad. Este puede manifestarse como disnea de esfuerzo, ortopnea y cefalea matutina, y
en algunas miopatias constituye el sintoma de presentacion, como por ejemplo enfermedad de

Pompe de comienzo tardio. (Chaustre,2011).

Existen diversas caracteristicas clinicas de la distrofia muscular, los cuales presentan los
siguientes patrones mas comunes de acuerdo a la distribucion predominante de los signos

musculares:

6.6.3.1 Debilidad en cinturas escapular y pélvica.
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Es el principal y més frecuente. Caracteristico de las distrofinopatias y las distrofias de

cinturas (LGMD, DMB, etc.). (Earle, 2018).
6.6.3.2 Debilidad escapulo-peroneal.

Lo caracteristico es escapula alada y debilidad de la dorsiflexion del pie. Si es asimétrico e
incluye paresia facial, es muy sugerente de FSHD. En cambio, si se asocia a retracciones y es

relativamente simétrico sugiere un sindrome de Emery Dreifuss. (Earle, 2018).
6.6.3.3 Debilidad distal.

Afecta la musculatura flexora o extensora del carpo y de los dedos en la extremidad superior,
e intrinseca de la mano (distrofia miotonica, titinopatia) o en la musculatura distal de la
extremidad inferior triceps sural, dorsiflexiones del pie, como en la miopatia distal de Miyoshi
(disferlinopatia), donde hay atrofia del compartimiento posterior de las piernas y dificultad para
caminar en puntas de pie. Este patron puede verse también en las miopatias miofibrilares. (Earle,

2018).
6.6.3.4 Oculofaringeo.

Se observa potosis y disfagia como sintomas mas importantes y puede haber debilidad
proximal. Tipicamente no hay diplopia. Es caracteristico de la distrofia oculofaringea, también se
ve en la distrofia miotonica, donde se acomparia de compromiso facial evidente, entre otras
manifestaciones. El diagnostico diferencial a considerar es la miastenia grave y las miopatias

mitocondriales. (Earle, 2018).
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6.6.3.5 Compromiso respiratorio temprano.

Aunque no es muy comun en las distrofias, incluimos este patrén ya que es importante
reconocerlo porque es potencialmente tratable. Estos pacientes consultan por fatiga, disnea de
esfuerzo, ortopnea y cefalea matutina, consultan mdaltiples especialistas antes de llegar al
neurdlogo, habitualmente con una espirometria con patron restrictivo. Caen en este patrén, la
enfermedad de Pompe de comienzo tardio (LOPD), la miopatia nemalinica, las miopatias
miofibrilares y en algunos pacientes con distrofia miotonica tipo 1. En el diagndstico diferencial
deben considerarse la esclerosis lateral amiotréfica, la miastenia gravis y algunas formas de

miopatia inflamatoria. (Earle, 2018).
6.6.3.6 Compromiso axial.

Se manifiesta como cabeza caida/camptocormia que se puede observar en una miopatia
esporéadica de los erectores de la columnay como parte de algunas distrofias. En cambio, la
espina rigida se ve en las mutaciones de la selenoproteina 1, emerina y lamina (LGMD1B) entre

otras miopatias. (Earle, 2018).
6.6.4 Signos y Sintomas.

En la distrofia muscular de Duchenne los sintomas iniciales podrian incluir empezar a
caminar con retraso, caidas frecuentes o dificultad para correr y subir escaleras. Aunque la DMD
normalmente se diagnostica alrededor de los 22 5 afios de edad, el diagnostico podria ser
sospechado mucho antes, debido a los retrasos en la consecucion de las etapas del desarrollo,

tales como caminar de forma independiente o en el lenguaje. también la presencia del signo de
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Gowers en un nifio varon debe activar la posibilidad diagnostica de la DMD, especialmente si el

nifio también camina contonedndose al estilo de un pato. Los pacientes también presentan un
déficit en el sistema cardiaco, dificultad para masticar, disfagia y fallas en el sistema respiratorio

luego de los 12 afios de vida. (CAMMARATA, 2008).

Existen otros signos y sintomas comunes en la distrofia muscular de Duchenne como:
Marcha con balanceo de caderas; Marcha en puntillas; Dificultades para correr o levantarse del
suelo; Deformidades/anomalias posturales de los pies, Retraso normal del desarrollo y del

lenguaje, Trastorno del espectro autista
6.6.5 Diagnostico.

El diagndstico de la distrofia muscular de Duchenne es considerado independientemente de
los antecedentes familiares y se desencadena en tres maneras diferentes: La mas comun, la
observacion de una funciéon muscular anormal en un nifio varon. La deteccidn en un test de un
incremento en el suero de creatin quinasa para indicaciones no relacionadas. Después del
descubrimiento del incremento de las transaminasas (aspartato aminotransferasa y alanina

aminotransferasa, que son producidas por el musculo, asi como por las células del higado.

Por lo tanto, el diagnostico de la DMD debe ser considerado, antes de la biopsia hepatica, en
cualquier nifio varén con aumento de las transaminasas. (Guapi,2017). Se han descrito 5 fases de

la enfermedad:

Fase presintomatica: de 0-2 afos. En esta fase no se detectan caracteristicas clinicas. Es

posible evidenciar un leve retraso en el desarrollo motor, pero sin alteraciones en la marcha. El
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diagndstico vendria dado por los niveles de CK y de las enzimas hepéticas AST y ALT,

obteniendo valores més altos en los pacientes que presentan esta enfermedad.

Fase ambulatoria temprana: de 3-4 afios. Suele manifestarse por debilidad cervical para
movimientos del tronco en flexion y para mantener el equilibrio en sedestacion. Presenta retraso
del desarrollo motor. Empieza a verse el signo de Gowers (para adoptar la bipedestacion, el nifio
comienza a levantarse usando las cuatro extremidades y apoyando las manos en los muslos para
impulsarse), y marcha en Trendelemburg o de pato por la debilidad en gliteos. Puede aparecer
seudohipertrofia de gastrocnemios, retraccion del tendon de Aquiles y del biceps, por lo que hay

alteracion de la marcha.

Fase ambulatoria tardia: de 5-8 afios. Pérdida de la transferencia a bipedestacion y de subir y

bajar escaleras. Es capaz de caminar con ayuda técnicas.

Fase no ambulatoria temprana: de 9-11 afios. Comienzan a hacer uso de silla de ruedas.
Presentan con frecuencia contracturas en flexion de cuello y en tobillo. Aparicion progresiva de

escoliosis por debilidad de la musculatura paraespinal.

Fase no ambulatoria tardia: mas de 12 afios. Pacientes dependientes de silla de ruedas para
los traslados. Presentan discapacidad importante, y a largo plazo aparecen complicaciones

respiratorias, cardiovasculares y gastrointestinales.
6.6.6 Tratamiento.

No existe un tratamiento especifico para la distrofia muscular de Duchenne, sin embargo,

algunos fgctores que pueden contribuir para mejorar la funcionalidad y las actividades de la
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vida diaria de estos pacientes. La teoria refiere que la inactividad acelera el proceso

degenerativo, por esta razon es muy importante ejercitar continuamente los musculos afectados,
sin llevarlos hasta la fatiga. En pacientes con obesidad, deben disminuir el exceso de peso, y por
eso la fuerza que se puede desarrollar es mayor relativamente, amplidndose asi la actividad. El
tratamiento de fisioterapia esta encaminado a tratar las alteraciones secundarias y complicaciones
que aparecen en la evolucidn de la enfermedad, las que repercuten a nivel funcional, tal como,
pérdida de fuerza, constantes contracturas y con ello la coordinacion, dificultando la marcha al
caminar. Los objetivos del tratamiento fisioterapico, teniendo en cuenta las diferentes etapas de
la enfermedad y de las complicaciones que conlleva, de forma general, se centran en sobrellevar
de mejor forma esta enfermedad, junto con la administracion de farmacos tales como,

corticoides, etc. (Céceres, 2015).
6.6.6.1 Estiramientos.

La literatura recomienda que los estiramientos en los nifios con distrofia muscular de
Duchenne, deben realizarse aproximadamente de cuatro a seis dias por semana, para mantener un
adecuado rango de movilidad, a su vez el ejercicio aerdbico sin exceso sirve para evitar atrofia
muscular por desuso, manteniendo la flexion de tobillo y la amplitud de flexion de cadera,
ademas de evitar las contracturas y prolongar la marcha independiente del nifio el mayor tiempo
posible. Realizar actividad fisica sueve durante todos los dias de la semana ayuda a retrasar el
desarrollo de la enfermedad y de este modo prevenir las complicaciones. El ejercicio en estos

pacientes no debe producir fatiga, ya que esta contraindicado llegar al agotamiento muscular con

ambigé debe evitar que los pacientes se enfrien porque esto puede dar lugar a
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complicaciones respiratorias. El ejercicio con componente excéntrico sustancial, por ejemplo, la

cama eldstica, se deben evitar para no aumentar el dafio muscular. (Pogorzelek, 2018).

Es una técnica sencilla usada para estirar musculos tensos y retraidos. Moviendo las
articulaciones lentas, pero enérgicamente hasta conseguir su maxima extension, manteniendo
esta posicion unos 30 segundos. El paciente debe estar completamente relajado sin oponer
resistencia al movimiento. El ejercicio de estiramiento no debe producir dolor y si una sensacién
de tension suave pero sostenida. Las técnicas de estiramiento pasivo prolongado que emplean
equipamiento mecanico se aplican en las mismas posturas y recurren a los mismos puntos de
estabilizacion que los estiramientos pasivos manuales. La fuerza del estiramiento se aplica con
menor intensidad y durante un periodo mucho mas largo que con los estiramientos pasivos
manuales. La fuerza del estiramiento procede mas de un sistema de poleas lastradas que de la

fuerza del terapeuta. El paciente es estabilizado con cinturones, cinchas o contrapesos.
6.6.6.2 Reeducacion postural.

La fisioterapia en la reeducacion postural y cuidado postural se debe procurar que los
pacientes adopten la posicion de sedestacién con los pies formando un angulo de 90° con el piso,
las almohadas pueden contribuir a mantener derecho al paciente y distribuir el peso
uniformemente y enderezando sus miembros inferiores. A su vez los apoya brazos deben estar a

una altura adecuada para brindar apoyo y evitando que el paciente se incline.

6.6.6.3 Reeducacion postural global (RPG).
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La RPG es un método de evaluacion y tratamiento de diversas disfunciones posturales y

alteraciones musculo-esqueléticas. Se desarrollé en Francia, en la década de los 80 por Philippe
Souchard. Es una técnica de tratamiento fisioterapéutico donde son aplicadas posturas activas y
simultaneas proporcionando la posicidn correcta de las articulaciones, provocando el

fortalecimiento y alargamiento global de toda la musculatura.

La RPG esta basado en 3 principios. La individualidad: Cada persona es diferente, por lo que
no hay una lesion idéntica a otra y tampoco dos formas idénticas de responder a esa lesién. La
causalidad: Hay que buscar la causa de las lesiones, no podemos quedarnos solo en el sintoma.

La globalidad: Hay que trabajar de forma global y simultanea.
6.6.6.4 Terapia Acuatica (TA).

La TA se define como un procedimiento terapéutico en el cual se van a utilizar, de forma
combinada, las propiedades mecanicas del agua junto a técnicas e intervenciones
fisioterapéuticas especificas de tratamiento, con el objetivo de facilitar la funcion y conseguir asi
los objetivos terapéuticos propuestos. Se trata de una terapia realizada por terapeutas
especializados que se desarrolla en instalaciones especificas que han sido disefiadas para ello

(Gleita, 2015).

Consisten en un conjunto de ejercicios seguros y controlados pero que resultan lo
suficientemente intensos como para mantener la funcion fisica. Es un desafio para los nifios de
DMD, dadas las alteraciones en el tono muscular, los problemas de equilibrio y control motor y
las contracturas severas que padecen. El agua tibia permite realizar estiramientos dirigidos,
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ejercicios, juegos y actividades para alcanzar un objetivo que no son capaces de realizar fuera del

agua. La piscina de TA puede ser el Gnico entorno en el que estos nifios puedan aprender nuevas

posturas o habilidades y mantener la forma fisica sin dafar sus articulaciones (Hind, 2017).

La Asociacion de Terapia Acuética de Fisioterapeutas define la fisioterapia acuatica como:
Un programa de fisioterapia que utiliza las propiedades del agua y disefiado por un fisioterapeuta
debidamente calificado. EI programa debe ser especifico e individualizado para cada paciente
para poder conseguir el maximo objetivo fisico, fisioldgico o psicosocial. El tratamiento debe
[levarse a cabo por un personal entrenado previamente, en una piscina disefiada especificamente

para ello y con la temperatura idénea (Hind, 2017).

Es importante conocer las propiedades del agua para poder comprender los beneficios que

aporta como método de tratamiento.
Las propiedades mecanicas influyen en el cuerpo sumergido cuando el agua esta en reposo.
6.6.6.4.1 Presion hidrostatica (PH).

se basa en la ley de Pascal, que afirma que la presion ejercida por un fluido sobre un objeto
inmerso en reposo es igual en toda la superficie. Ademas, esa presion es directamente

proporcional a la densidad del liquido y a la profundidad de inmersion.
6.6.6.4. 2 Densidad relativa (DR).

Relacion entre la densidad del agua y la de la sustancia de inmersion. Sabiendo que la DR

del agua es 1, toda sustancia cuya DR sea menor que 1 florara, y en cambio si es mayor, se
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hundira. La DR media del cuerpo humano es 0,974. Es importante conocer esta caracteristica

para utilizar de manera efectiva el material auxiliar y no comprometer la seguridad del paciente.
6.6.6.4.3 Empuje hidrostatico.

Se basa en el principio de Arquimides: “todo cuerpo sumergido en un liquido en reposo
experimenta un empuje hacia arriba igual al peso del volumen del liquido desalojado”. Cuando
un cuerpo es sumergido, se experimenta una fuerza ascendente (empuje) igual a la fuerza de la
gravedad, pero en direccion opuesta. En TA este empuje es utilizado como suspension, asistencia

0 resistencia.
6.6.6.4.4 Efectos metacéntricos.

Basado en el teorema de Bougier, un cuerpo dentro del agua logra el equilibrio cuando las
fuerzas de empuje y de gravedad a la que esta sometido son iguales y actan en direcciones
opuestas. Si esto no ocurriese, el cuerpo se vuelve inestable y gira constantemente hasta hacer los

ajustes necesarios para conseguirlo.
6.6.6.4.5 Concepto de peso aparente.

Diferencia entre el peso real de nuestro cuerpo y el empuje que se experimenta durante la
inmersion. A mayor profundidad, menos pesara nuestro cuerpo y las articulaciones estaran
sometidas a menos sobrecargas. Rodillas 90%, trocanter 80%, lumbar 60%, pecho 30% y

hombros 10%.

6.6.6.4.6 Refraccién.
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Fendmeno que ocurre cuando los rayos de luz atraviesan desde el aire al agua y viceversa. Si

se observa la posicion de un segmento corporal desde fuera del agua, la imagen puede estar

distorsionada y no verla tal y como es. Los factores hidrocinéticos estimulan los exteroceptores y
consiguen un efecto sedante y analgésico. Percusion: ducha bitérmica, proyeccion del agua sobre
el cuerpo a diferentes presiones. Agitacion: jacuzzi y bafios de remolinos, inyeccion de aire en el

agua.
6.6.6.4.7 Propiedades térmicas.

La temperatura idonea del agua para la TA esté entre 32- 35°C. El agua caliente, producira
una vasodilatacion superficial y por lo tanto un incremento del riego sanguineo, produciendo un
efecto analgésico y antiinflamatorio, asi como la relajacion y un aumento de la viscoelasticidad

del tejido conectivo, lo que favorecera el aumento de la amplitud de movimiento (ROM).

Por otra parte, los factores hidrodinamicos Influyen en el cuerpo sumergido cuando el agua
esta en movimiento. Resistencia hidrodinamica: engloba todas las variables que dependen del
aguay del cuerpo sumergido y determinan la fuerza que necesita un cuerpo para moverse dentro
del agua. Estas variables que dependen del agua son la cohesién, la adhesién, la tension
superficial y la viscosidad. Por otra parte, las que dependen del cuerpo sumergido son la

superficie y el angulo de incidencia y la velocidad de desplazamiento.
6.6.6.4.8 Ola de estrave y estela.

El desplazamiento de un cuerpo en el agua genera diferentes presiones entre la parte anterior

y posterior del cuerpo. En la parte anterior se crea una presion positiva, llamada ola de estrave,
©
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que resistird el movimiento. En la parte posterior en cambio una presion negativa, estela, donde

se genera una fuerza de succion y se producen turbulencias que generan desequilibrios y

dificultan el cambio brusco de sentido de desplazamiento.
6.6.6.5 Método Halliwick (MH)

Uno de los métodos aplicados como modo de tratamiento en piscina es el denominado
Me¢étodo Halliwick (MH). El Método Halliwick se define como “un concepto que se basa en
ensefiar a todas las personas, y en particular a personas con dificultades fisicas, a participar en
actividades acuéticas, a moverse en el agua de forma independiente y a nadar” (Gresswell,

2010).

El MH ensefia a recuperar a una posicion de respiracion segura en el agua, lo que produce
confianza y seguridad en aquellas personas con discapacidad. Resulta de la combinacién de dos
elementos: por un lado, un “Programa de 10 Puntos” el cual cubre aspectos de ajuste mental
(incluida la confianza en el agua y el control de la respiracién), de control del equilibrio y de
movimiento. Por otro lado, un protocolo de “Terapia Especifica del Agua” (WST), que incluye la
evaluacion y el establecimiento de objetivos, y segun el cual el terapeuta elige los patrones de

gjercicios y las técnicas de tratamiento apropiados para cada paciente (Gandara,2017).

El Concepto Halliwick reconoce los beneficios que pueden derivarse de las actividades en el
agua y establece los fundamentos necesarios para la ensefianza y el aprendizaje en este entorno.
Estos beneficios que incluyen aspectos fisicos, personales, recreativos, sociales y terapéuticos,

pueden tener un impacto importante en la vida de las personas (Gandara,2017).
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La terapia grupal proporciona al "nadador” la oportunidad de progresar en el aprendizaje, ya

que mejora la motivacion y permite que los "nadadores™ aprendan unos de otros. Por otro lado, la
situacion grupal facilita las oportunidades de comunicacién y socializacion. Asi mismo, los
juegos también se utilizan como una buena forma de aprendizaje a través del juego estructurado

y la diversion (Gresswell, 2010).

El programa de 10 puntos es un proceso de aprendizaje estructurado a través del cual una
persona sin experiencia en el agua puede progresar hacia la independencia en ese medio. Esto se
lleva a cabo dominando el control del movimiento en el medio acuético (Gresswell, 2010). A
través de los Diez Puntos, el 'nadador' gana gradualmente una mejor respiracion, equilibrio y
control de movimiento, se siente mas seguro en el agua y experimenta una mayor libertad
(Géandara, 2017). Estos objetivos se logran trabajando de forma individualizada con un instructor
que brinda los soportes adecuados, lo que permite que el "nadador” aprenda sin el uso de ayudas
de flotacion. Siempre que sea posible, los "nadadores™ inician y controlan los movimientos con
el apoyo del instructor segun sea necesario (Gresswell, 2010). Para muchos, el Programa de Diez
Puntos serda la oportunidad de aprender a nadar de manera competente, mientras que a otros les

dara la oportunidad de participar en otras actividades acuéaticas (Gresswell y cols., 2010).
6.6.6.5.1 Los Diez Puntos.

El primero de ellos es el ajuste mental, en el cual el objetivo que se debe lograr mediante el
ajuste mental es que el nifio tenga un buen conocimiento del medio donde va a desarrollar su

aprendizaje, perdiendo asi el miedo al agua. Estar dentro del agua es distinto a estar en el suelo,
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por lo que una vez en el agua el “nadador” tiene que aprender a responder de forma adecuada a

este nuevo entorno. Este primer punto debe aparecer durante todo el proceso de aprendizaje ya

(ue es un proceso continuo.

El segundo de ellos, es control de rotacion transversal, el cual se fundamenta en la capacidad
de controlar el movimiento de rotacion alrededor del eje transversal del cuerpo, es decir, en
direccion antero-posterior. Este control corresponde al primer estadio de las etapas sensorio-
motoras. Significa ir de posicion vertical a sedestacion, de ahi a decubito supino y viceversa. Sin
embargo, estas transferencias no se realizan de forma directa, sino que implica cambios de
percepcion y en el control motor como, la informacion visual (enderezamiento Optico), vestibular
y auditiva (meter oidos dentro del agua). Se produce un cambio en las superficies del cuerpo en
contacto con el agua, asi como en los puntos de apoyo y en la carga de peso. EI cambio ocurre
desde una posicidn estable a una menos estable. Dicho control cumple una funcion protectora ya
que ensefia al “nadador” a caerse y levantarse nuevamente. Mantener una buena simetria en este
control es muy importante y suele combinarse con alcances y actividades manuales.

El tercero de ellos es el control de rotacion sagital, el cual consiste en la capacidad de
controlar el movimiento de rotacion alrededor del eje sagital del cuerpo, es decir, lateralmente en
direccion izquierda o derecha. Incluye los movimientos de flexion lateral del tronco y la
aduccion-abduccion (ADD-ABD) de extremidades. Favorece las reacciones de enderezamiento y
equilibrio al desplazar lateralmente la cabeza o las extremidades.

El cuarto de ellos es control de rotacion longitudinal, el cual se basa en la capacidad de
controlar el movimiento de rotacion alrededor del eje longitudinal del cuerpo. Este control se
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ejecuta en una posicion vertical (bipedestacion) o en una posicién flotante horizontal. En

bipedestacidn puede girar el cuerpo en el lugar, mientras que en decubito prono puede rodar
hasta quedar en una posicién flotante horizontal. Terapéuticamente, este control posibilita las
reacciones de enderezamiento de cabeza sobre tronco y de cuerpo sobre cuerpo.

El quinto de ellos es Control de rotacion combinada. Se apoya en la habilidad de controlar
cualquier movimiento de rotacion, combinando cualquiera de los ejes anteriormente citados. Se
utiliza como proteccion para evitar asi posiciones en prono. Se realiza en actividades funcionales
como caerse y levantarse, y entrar y salir de la piscina.

El sexto de ellos es el empuje o inversion mental, el cual consiste en un proceso en el cual el
“nadador” debe invertir su pensamiento, darse cuenta y sentir la fuerza de flotacion como un
empuje que lo va a llevar hacia arriba y no va a dejar que se hunda. En este punto se ensefia al
“nadador” a sumergirse para que experimente el empuje hacia arriba y lo dificil que le resulta
permanecer bajo el agua. Cuando el “nadador” aprende este concepto, se le considera libre en el
agua y va a significar el final de la primera etapa preparatoria del Programa de 10 Puntos,
permitiendo asi avanzar con la WST.

El séptimo es el equilibrio en calma, en este se busca lograr la capacidad de mantener una
posicion del cuerpo sin movimiento y relajada en el agua. Primero en posicién vertical y después
en horizontal, con una alineacion correcta, sin movimientos periféricos, sin aumentar el radio y
sin efectos metacéntricos ni cadenas cerradas. Este equilibrio debe existir en todos los ejes y ante

cualquier factor perturbador externo (turbulencias, olas o efectos metacéntricos).
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Terapéuticamente se utiliza cuando la estabilidad es pobre por falta de contraccidn isométrica o

cocontraccion, sobre todo en cintura pélvica, escapular y tronco.

El octavo es el deslizamiento con turbulencia. El “nadador”, en posicion de flotacion
horizontal estable, es desplazado por el agua a través de turbulencias realizadas por el terapeuta.
El deslizamiento se genera por las manos del terapeuta a nivel de la zona interescapular. El
“nadador” tiene que controlar las rotaciones no deseadas y no debe realizar movimientos de
propulsion.

El noveno es la progresion simple. Se obtiene cuando el “nadador” combina un movimiento
de propulsion eficaz con una buena estabilidad central, para poder asi avanzar de una forma
independiente.

El décimo es el movimiento basico de Halliwick, el cual se basa en un movimiento que
requiere una mayor coordinacion y en el que generalmente el “nadador” saca los brazos
simétricamente del agua e incluye un elemento de deslizamiento. El objetivo serd poder
deslizarse después de cada propulsion. Terapéuticamente se utiliza en trabajos que demandan

resistencia aerobica.
6.6.6.6 Terapia Respiratoria

La literatura refiere que los pacientes con distrofia muscular de Duchenne en el transcurso de
su enfermedad cursan con debilidad progresiva de los musculos respiratorios impactando en su
calidad y esperanza de vida debido principalmente a un bajo del flujo espiratorio pico (PEF) una

tos ineficaz y acumulacion de secreciones, lo que predispone a neumonias hospitalizaciones y

falias: spws. Debido a esto, existen técnicas de fisioterapia respiratoria encaminadas a
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fortalecer la musculatura diafragmaticas, eliminacién de secreciones y aumento de la

oxigenacion pulmonar.
6.6.6.6.1 Espiracion forzada.

Es aquella espiracidn que se realiza a alto, medio o bajo volumen pulmonar obtenida por una
presion toracoabdominal o por la contraccion enérgica de los muasculos espiratorios, y que
gracias al aumento de la velocidad del flujo espiratorio en las vias aéreas proximales permite la
movilizacidn de secreciones en esta zona. La espiracion forzada ayuda a eliminar secreciones
proximales en sujetos con DMD v fibrosis quistica, gracias al aumento de la velocidad lineal del
flujo aéreo con direccion cefalica, asi como al cizallamiento del aire con las secreciones

impulséndolas a moverse.
6.6.6.6.2 Tos dirigida.

Se define como el esfuerzo de la tos voluntaria realizada por el paciente y que recibe la
ayuda del fisioterapeuta para aumentar la velocidad en el flujo espiratorio ejerciendo una presion
manual abdominal o toraco-abdominal. Son varios los pasos que deben seguirse en este
mecanismo: Inhalacion profunda; Cierre de glotis; Compresion y contraccién de musculos

abdominales y toracicos; Apertura de glotis y una espiracion explosiva.

Se puede realizar en diferentes posiciones, segun el paciente lo permita, asi como auxiliarse
de otras maniobras, equipos o aparatos que mejoren la insuflacion y la exsuflacion pulmonar.
Los sujetos con DMD presentan una tos ineficaz relacionada a la debilidad de musculos
inspiratorios limitandolos a realizar una inspiracion profunda.
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La tos dirigida apoya a la limpieza bronquial en los sujetos con DMD que cursan en una

etapa de la enfermedad con debilidad muscular, ya que permite generar un pico flujo de tos por
arriba de 2.7 L/s. Sin embargo, la efectividad de esta técnica se relaciona con la habilidad del
fisioterapeuta para aplicar la presion en coordinacién con la tos voluntaria del paciente,
realizdndola al mismo tiempo. La tos dirigida debe aplicarse con precaucion ya que, al generar
una compresion abdominal, puede ocasionar un riesgo de lesion en los 6rganos internos por

presion excesiva.
6.6.6.6.3 Respiracion con labios fruncidos.

Maniobra que consiste en oponer mediante un freno labial el débito espirado para hacerlo
mas lento. Produce efectos como la reduccion del colapso bronquial, de la frecuencia
respiratoria, del consumo de oxigeno y la disnea y aumento del volumen corriente (VT), la
saturacion de oxigeno y el intercambio gaseoso, ademas lucha contra el asincronismo
ventilatorio. La técnica de respiracion con labios fruncidos permite luchar contra el asincronismo
ventilatorio. Debe aplicarse bajo supervision ya que puede elevar el grado de disnea y fatigar al
paciente, aunque el flujo espiratorio lento, caracteristico de esta técnica, podria movilizar
secreciones en un nivel medio distal gracias a la interaccion gas-liquido desencadenado en las

pequefias vias aéreas.
6.6.6.6.4 Drenaje autogeno (DA).

Consiste en una serie de ejercicios para incrementar el flujo espiratorio con la finalidad de

movilizar secreciones desde la via respiratoria periférica hacia las vias aéreas centrales,
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limitando el cierre de estas generalmente asociada a una espiracion forzada. La técnica promueve

la movilizacion de secreciones mediante 3 pasos: desprendimiento, recoleccion y evacuacion. Lo
anterior se obtiene con espiraciones relajadas y lentas regulando la velocidad y el flujo del aire
evitando una resistencia innecesaria; las inspiraciones se hacen a diferentes volimenes
pulmonares y se repite el proceso hasta que el paciente perciba manual o auditivamente las

secreciones, momento en el que se realiza la tos.
6.6.6.6.5 La espiracion lenta total a glotis abierta en laterizacion (ELTGOL).

Durante la fisioterapia respiratoria, un aspecto comun es el cambio de posicion del paciente
con el fin de distribuir hacia varias partes del pulmon su ventilacién, en este sentido, la ELTGOL
es una espiracion lenta, comenzada en la capacidad residual funcional (FCR) y terminada en el
volumen residual (RV) con el paciente en decubito lateral sobre el lado afectado y que mediante
la fuerza de gravedad, aumento de la presion por la caida del mediastino y del diafragma y el
peso de las visceras mejora la desinsuflacion y la ventilacion perfusion pulmonar permitiendo

movilizacion de secreciones de localizacion medias-distales del pulman.
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7. Marco Legal
7.1 Ley 1392 De 2010

El articulo 2 de la Ley 1392 de 2010 "Por medio de la cual se reconocen las enfermedades
huérfanas como de especial interés y se adoptan normas tendientes a garantizar la proteccion social
por parte del Estado colombiano a la poblacién que padece de enfermedades huérfanas y sus
cuidadores”, modificado por el articulo 140 de la Ley 1438 de 2011, dispuso que con el fin de
mantener unificada la lista de denominacion de las enfermedades huérfanas, el hoy Ministerio de

Salud y Proteccién Social emitird y actualizar esta lista cada dos afos.

7.2 Ley Estatutaria 1618 De 2013

Sobre la base que establece la aprobacién y ratificacion de la Convencién y con el concurso y
participacion de los ciudadanos colombianos y de las organizaciones de la sociedad civil, en
febrero de 2013 fue promulgada la Ley Estatutaria 1618. Esta ley tiene por objetivo garantizar y
asegurar el ejercicio efectivo de los derechos de las personas con discapacidad, mediante la
adopcion de medidas de inclusién, de acciones afirmativas, de ajustes razonables y de la

eliminacién de toda forma de discriminacion por razén de discapacidad.

El gran avance de esta ley esta en el hecho de que se asignan responsabilidades concretas a
actores especificos en relacion con la expedicion de politicas, acciones y programas o con las

ejecuciones de ajustes razonables que contribuyan a garantizar el ejercicio de los derechos de las
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personas con discapacidad y su inclusién plena. Igualmente contempla acciones transversales que

comprometen a los diferentes sectores, al igual que establece deberes para la sociedad civil.

Asi mismo, la Ley Estatutaria 1618 de 2013 dicta medidas especificas para garantizar los
derechos de los nifios y las nifias con discapacidad, el acompafiamiento a las familias, el derecho
a la habilitacion y rehabilitacion, a la salud, a la educacion, a la proteccion social, al trabajo, al

acceso y accesibilidad, al transporte, a la vivienda, a la cultura y al acceso a la justicia, entre otros.

7.3 Ley 1752 de 2015

La nueva Ley 1752 de 2015 esté en concordancia con la Convencion sobre los Derechos de
las Personas con Discapacidad de Naciones Unidas, Ley 1346 de 2009, que define discriminacion

por motivos de discapacidad en el articulo 2 asi:

“cualquier distincion, exclusion o restriccion por motivos de discapacidad que tenga el
proposito o el efecto de obstaculizar o dejar sin efecto el reconocimiento, goce o ejercicio, en
igualdad de condiciones, de todos los derechos humanos y libertades fundamentales en los ambitos
politico, econdmico, social, cultural, civil o de otro tipo. Incluye todas las formas de

discriminacion, entre ellas, la denegacién de ajustes razonables”.

La Ley 1752 de 2015, desde su objeto contempla la discapacidad al sefialar que busca
“sancionar penal mente actos de discriminacidn por razones de raza, etnia, religion, nacionalidad,
ideologia politica o filosofica, sexo u orientacion sexual, discapacidad y demas razones de

discriminacion”.
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Con la Ley 1752 de 2015, el Cédigo Penal tiene un articulo 134A, que determina que el que

arbitrariamente impida, obstruya o restrinja el pleno ejercicio de los derechos de las personas por
razén de discapacidad, incurrird en prision de 12 a 36 meses y multa de 10 a 15 salarios minimos

legales mensuales vigentes.

También incorporé al Cédigo Penal el articulo 134B, que sanciona el hostigamiento por razén
de discapacidad, determinando que el que promueva o instigue actos, conductas o
comportamientos constitutivos de hostigamiento, orientados a causarle dafio fisico o moral a una
persona, grupo de personas, comunidad o pueblo, por razon de discapacidad, incurrird en prision

de 12 a 36 meses y multa de 10 a 15 salarios minimos legales mensuales vigentes.

7.4 Decreto 1421 De 2017

Que segun el articulo 13 de la Constitucion Politica “Todas las personas nacen libres e iguales
ante la ley, recibiran la misma proteccion y trato de las autoridades y gozaran de los mismos
derechos, libertades y oportunidades sin ninguna discriminacion por razones de sexo, raza, origen
nacional o familiar, lengua, religion, opinion politica o filoséfica. EI Estado promovera las
condiciones para que la igualdad sea real y efectiva y adoptard medidas en favor de grupos
discriminados o marginados. El Estado protegera especialmente a aquellas personas que, por su
condicion econOmica, fisica 0 mental, se encuentren en circunstancia de debilidad manifiesta y

sancionara los abusos o maltratos que contra ellas se cometan”.

Que el articulo 67 de la Constitucion Politica dispone que la educacion es un derecho de la

persona y un servicio publico que tiene una funcion social, en cual el Estado, la sociedad y la
©
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familia son responsables de la educacion. Corresponde al Estado garantizar el adecuado

cubrimiento del servicio y asegurar a los menores las condiciones necesarias para su acceso y

permanencia en el sistema educativo.

Que el articulo 44 de la Constitucién Politica define los derechos fundamentales de los nifios,
y en ese sentido establece que la familia, la sociedad y el Estado tienen la obligacién de asistir y
proteger al nifio para garantizar su desarrollo armonico e integral y el ejercicio pleno de sus
derechos. Cualquier persona puede exigir de la autoridad competente su cumplimiento y la sancién

de los infractores. Los derechos de los nifios prevalecen sobre los derechos de los demas™.

Que el articulo 47 de la Carta Politica prescribe que “El Estado adelantard una politica de
prevision, rehabilitacion e integracion social para los disminuidos fisicos, sensoriales y psiquicos,
a quienes se prestara la atencion especializada que requieran™, y en el articulo 68 sefala que “La
educacidn de personas con limitaciones fisicas 0 mentales, o con capacidades excepcionales, son

obligaciones especiales del Estado”.

Que la Ley 115 de 1994 en su articulo 46 dispuso que “La educacion de las personas con
limitaciones fisicas, sensoriales, psiquicas, cognoscitivas, emocionales o con capacidades

intelectuales excepcionales, es parte integrante del servicio publico educativo”.

Que en razon a lo anterior, el Estado Colombiano busca consolidar procesos con los cuales se
garanticen los derechos de las personas con discapacidad, dando cumplimiento a los mandatos
constitucionales indicados en precedencia, los tratados internacionales y la legislacion nacional,

en particular las Leyes 361 de 1997, 762 de 2002, 1145 de 2007, 1346 de 2009, 1616 de 2013 y
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1618 de 2013, que imponen de manera imprescindible la corresponsabilidad de la autoridades

publicas, las instituciones educativas y, primordialmente, la familia.

7.5 Ley 1346 De 2009

7.5.1 Articulo 1.

El proposito de la presente Convencion es promover, proteger y asegurar el goce plenoy en
condiciones de igualdad de todos los derechos humanos y libertades fundamentales por todas las

personas con discapacidad, y promover el respeto de su dignidad inherente.

Las personas con discapacidad incluyen a aquellas que tengan deficiencias fisicas, mentales,
intelectuales o sensoriales a largo plazo que, al interactuar con diversas barreras, puedan impedir

su participacion plena y efectiva en la sociedad, en igualdad de condiciones con las demas.
7.5.2 Articulo 2.

Por “discriminacion por motivos de discapacidad” se entendera cualquier distincion,
exclusion o restriccién por motivos de discapacidad que tenga el propdésito o el efecto de
obstaculizar o dejar sin efecto el reconocimiento, goce o ejercicio, en igualdad de condiciones,
de todos los derechos humanos y libertades fundamentales en los ambitos politico, econémico,
social, cultural, civil o de otro tipo. Incluye todas las formas de discriminacién, entre ellas, la

denegacidn de ajustes razonables.

Por “ajustes razonables” se entenderan las modificaciones y adaptaciones necesarias y

asm impongan una carga desproporcionada o indebida, cuando se requieran en un
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caso particular, para garantizar a las personas con discapacidad el goce o ejercicio, en igualdad

de condiciones con las demas, de todos los derechos humanos y libertades fundamentales;

Por “disefio universal” se entendera el disefio de productos, entornos, programas y servicios
que puedan utilizar todas las personas, en la mayor medida posible, sin necesidad de adaptacion ni
disefio especializado. El “disefio universal” no excluira las ayudas técnicas para grupos particulares

de personas con discapacidad, cuando se necesiten.
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8. Metodologia

La metodologia a realizar es una monografia documental descriptiva , ya que es el
instrumento de apoyo que facilita, dentro del proceso de la Investigacion cientifica, el dominio
de las técnicas empleadas para el uso de la bibliografia, lo que permite la creacion de habilidades
para el acceso a investigaciones cientificas, reportadas en fuentes documentales de forma
organizada (Pardinas,1971).realizando una monografia que es un texto académico producto de
una investigacion documental, que se utiliza en el ambito educativo con la finalidad de dar
cuenta sobre el estado de conocimiento de una tematica especifica (corona, 2016) De esta
manera se llevara a cabo la elaboracion de una monografia de tipo compilacion, la cual permite
que el investigador pueda elegir el tema académico (Rodriguez 2010). que en este caso es
“Abordaje del fisioterapeuta en el tratamiento de la distrofia muscular de Duchenne en la
infancia”; analizando y redactando una presentacion critica de la bibliografia y referencias

tedricas que existen al respecto, dando un mayor soporte tedrico a este proceso de investigacion.

Por lo tanto, se lleva a cabo una revision tedrica y documental, cuya poblacion principal
padeciera de distrofia muscular de Duchenne, utilizando 7 bases de datos: PUDMED, SCOPUS,
PEDro, COCHRANE, SCIELO, SCIENCE DIRECET Y GOOGLE ACADEMICO. Utilizando
las palabras claves distrofia muscular, distrofia muscular de Duchenne, fisioterapia e infante. 12
de los articulos cumple con los objetivos planeado, donde se refiere el abordaje del fisioterapeuta

en el tratamiento de la distrofia muscular de Duchenne en el infante.

(@)
Icontec
w Universidad de Pamplona 59
Pamplona - Norte de Santander - Colombia
SC-CER96940 Tels: (7) 5685303 - 5685304 - 5685305 - Fax: 5682750
www.unipamplona.edu.co

e

A—h “Formando lideres para la construccion de un nuevo pais en paz”
i2ivet g



https://www.ecured.cu/Investigaci%C3%B3n_cient%C3%ADfica
https://www.ecured.cu/Bibliograf%C3%ADa
https://www.ecured.cu/index.php?title=Fuentes_documentales&action=edit&redlink=1
https://www.ecured.cu/1971

ACREDITADA INSTITUCIONALMENTE

9. Revisién Tedrica y Documental

Por medio de la compilacion de informacidn se pretende evidenciar los hallazgos sobre
diferentes estudios en relacion a la intervencion del fisioterapeuta en el tratamiento de la distrofia

muscular de Duchenne en la infancia.

Segln Marquez, (2005) se realiz6 un estudio con 19 jovenes con el objetivo de adquiera
dominio sobre sus posibles movimientos, el equilibrio y la coordinacién general, retrasar la
debilidad de los masculos de la cintura pélvica y escapular, corregir la alineacion postural (de
pie, sentado, acostado o durante los movimientos), equilibrar la musculatura. trabajar, evitar la
fatiga, desarrollar la fuerza contractil de los musculos respiratorios y controlar la respiracion
mediante el uso correcto del diafragma, prevenir el acortamiento muscular prematuro.
Realizando ejercicios activos e isométricos. Jugar con un mufieco de madera, ya que los
movimientos son mono articulares, requiriendo la contraccion de un musculo o de un grupo
reducido de musculos. Las actividades en los balones terapéuticos favorecen la alineacion y
flexibilidad de la columna, estimulan los mecanorreceptores y propioceptores articulares,
mejoran el tono y la fuerza muscular, la coordinacién y el equilibrio. El uso de la hidroterapia,
con métodos adaptados de Halliwick y Ba Ragaz, es un recurso complementario para
Kinesioterapia terrestre, para mejorar la fuerza muscular, la capacidad respiratoria, los rangos

articulares y evitar el acortamiento muscular.
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El estudio realizado por Nascimento, (2018) refiere como tratamiento a nivel del sistema

musculo esquelético debe mantenerse una movilidad articular constante para prevenir las o
minimizar las contracturas y deformidades con el fin de mantener una correcta postura. A nivel
del sistema respiratorio las directrices para un correcto manejo respiratorio comprenden la
incorporacion de un neumdlogo y un terapeuta especializado en fisioterapia respiratoria. Durante
la fase ambulatoria, la capacidad vital forzada (CVF) ha de evaluarse anualmente. Tras la pérdida
de la marcha es preciso estrechar el seguimiento cada 6 meses. Deben realizarse estudios para
CVF, si los resultados son inferiores al 60% para detectar hipoventilacion nocturna y sindromes
de apneas hipopneas obstructivas del suefio. El control precoz de estas complicaciones es vital

para prevenir complicaciones cardiacas y el deterioro de la funcion cognitiva

Segun Giell, (2008) realizaron un estudio con el fin de describir su experiencia en el manejo
de pacientes con DMD. Para ello, contaron con 27 pacientes con 26 afios de edad como media,
que habian iniciado la ventilacién mecénica (VM) cuando tenian aproximadamente 5 afios de
edad. Se realizé la pulsioximetria, la capnografia, la funcion cardiaca y la evaluacion de la
disfagia, asi como el andlisis de los gases arteriales y de la funcion pulmonar (PImax y PEmax)
antes y despueés de la VM, evidenciando una leve hipoxemia con hipercapnia significativa.
Después de comenzar la VM se objetivo la normalizacion de los gases, que se mantuvo a lo largo
del tiempo ademas de una mejoria importante en la pulsioximetria y la capnografia. Como
conclusion se establece que la VM proporciona beneficios clinicos y prolonga la vida de estos

pacientes.
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Quesada (2019) menciona que La fisioterapia es un tratamiento fundamental a la hora de

tratar este tipo de sindrome. Tiene como objetivo principal mantener la funcion muscular el
mayor tiempo posible y evitar o retrasar la aparicion de contracturas y escoliosis. El ejercicio
en nifios con DMD que son ambulatorios o en la etapa inicial no ambulatoria deben participar
en ejercicio aerobico regular su maximo (es decir, suave) para evitar la atrofia muscular por
desuso, la inmovilidad, el aumento excesivo de peso y el aislamiento social. Los ejercicios
sugeridos incluyen natacién y ciclismo, continuando en la fase no ambulatoria si es medicamente
seguro. Sin embargo, la actividad debe reducirse si los pacientes desarrollan dolor muscular
significativo o mioglobinuria dentro del periodo de 24 horas después de una actividad
especifica, ya que esto puede indicar sobreesfuerzo y lesién muscular inducida por la

contraccion.

La rehabilitacion fisioterapica se considera uno de los pilares del tratamiento de esta distrofia
muscular, cuyo objetivo es conseguir el mayor grado de independencia del nifio. Trabajan para
aumentar su funcién motora, evitando deformidades y complicaciones, demorando asi la
aparicion de la rigidez y la limitacion de los movimientos (Saadia y Nogués, 2002). es
importante mantener al nifio activo, asi podemos conservar la resistencia muscular y la capacidad
funcional. Es imprescindible evitar la atrofia por desuso, el miedo a caer y el uso de instrumentos
adaptados para diferentes actividades pueden perjudicar indirectamente la funcion de las
extremidades. Por ello, se ha demostrado que el ejercicio fisico realizado de una forma adecuada,

segun el estadio del enfermo, podria frenar este deterioro (Jansen et al., 2010).
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Los nifios con DMD tienden a adquirir posturas incorrectas que debemos intentar prevenir

desde los primeros estadios. La limitacion de movimiento, la posicion en flexion y el
desequilibrio muscular son factores que producen contracturas que debemos prevenir con
estiramientos musculares y movilizaciones articulares (Valdebenito y Ruiz, 2014). durante las
primeras etapas, en las que el nifio deambula, las afecciones respiratorias son minimas, sin
embargo, es importante realizar un seguimiento de su funcién respiratoria. En la etapa de
desaparicion de la marcha se van haciendo presentes las complicaciones respiratorias,
(Valdebenito y Ruiz, 2014) el principal objetivo de la terapia es ayudar a 10 expulsar el cimulo
de secreciones del arbol bronquial, presentes debido a la deformidad de la caja toracicay a la
disminucion existente de las presiones maximas inspiratoria y espiratoria. Ejercicios de
movilizacién de la caja toracica, acompafiados de la respiracion, son Utiles para tratar la rigidez

de la caja toracica y mantener la ventilacion alveolar.

Segln Burgos, (2014) hace alusion a la técnica de de Halliwick y Bad Ragaz para beneficios
en pacientes con distrofia muscular de Duchenne. La primera técnica corresponde a un
tratamiento que es aplicado actualmente a nifios con patologia neuroldgica, que mediante
movimientos suaves pretende mejorar el equilibrio y la estabilidad del enfermo. Esta técnica esta
organizada de forma progresiva en 10 niveles diferentes con el fin de conseguir el control de los
movimientos. Durante estas sesiones el fisioterapeuta se mantiene en contacto con el nifio,
sosteniéndole y en ocasiones le desestabiliza para que desarrolle un control postural y equilibrio.
La otra técnica que se emplea en los pacientes diagnosticados de DMD es Bad Ragaz Ring

Method, basada en los principios de la Facilitacion Neuromuscular Propioceptiva. Al igual que la
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anterior, el fisioterapeuta permanece en contacto con el enfermo. El objetivo es fomentar la

libertad de movimiento, aumentando los rangos articulares y la propiocepcion.
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10. Capitulo Il Analisis Técnico-Cientifico

Teniendo en cuenta la busqueda de articulos, se pudo evidenciar que la distrofia muscular de
Duchenne es una problematica a nivel mundial, afectando en mayor porcentaje a los hombres
(aunque la mujer también puede ser portadora de este gen), principalmente en edades entre los 2-

5 afios de vida, donde se empiezan a observar los primeros signos y sintomas de dicha patologia.

De la misma forma se evidencia que los signos y sintomas son degenerativos, con pérdida de
la fuerza muscular, iniciando en las extremidades hasta llegar a la musculatura proximal.
También, afecta la marcha aproximadamente después de los 13 afios llevandolo incluso a una

silla de ruedas, a su vez afectando la deglucion y alterando el sistema respiratorio y cardiaco.

El trabajo interdisciplinario entre la fisioterapia, ortopedia, fisiatria, farmacologia y
neurologia son los pilares en la actualidad para mantener la capacidad funcional de los pacientes
con distrofia muscular de Duchenne, siendo este trabajo en conjunto un tratamiento eficaz para
mitigar el desarrollo de la enfermedad. Retrasando los signos y sintomas que lo puedan llevar a

padecer una muerte prematura.

Segun la revision de la literatura, la fisioterapia es parte importante en la distrofia muscular
de Duchenne, enfocandose en prevenir las deformidades o alteraciones a nivel del sistema
musculoesquelético colocando actividades sin superar el 80% de RM y en el sistema respiratorio
el fisioterapeuta tiene como rol mantener un monitoreo constante de la saturacion y signos
vitales, para prevenir la muerte subita que es muy comun en pacientes con esta enfermedad.
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El fisioterapeuta tiene una gran variedad de opciones para el tratamiento de la distrofia

muscular de Duchenne, dependiendo de la etapa en la que se encuentre la enfermedad. Se
destacan los ejercicios isométricos y activo-asistidos para mantener en actividad constante la
fibra muscular, también los ejercicios respiratorios son parte fundamental de la rehabilitacion ya
que los estudios refieren que realizarlos constantemente ayudan a aumentar significativamente la
resistencia de los musculos toracicos y esto puede retrasar la aparicion de complicaciones
respiratorias en estos pacientes. Asi mismo, La actividad en balones terapéuticos favorecen la
alineacion y flexibilidad de la columna, estimulan los mecanorreceptores y propioceptores

articulares, mejoran el tono y la fuerza muscular, la coordinacion y el equilibrio.

La terapia acudtica es una de las multiples intervenciones efectivas para controlar o mitigar
el desarrollo de la distrofia muscular de Duchenne, debido a las diferentes propiedades
mecéanicas que presenta el agua. Controlando las alteraciones en el tono muscular, los problemas
de equilibrio y retracciones musculares severas que padecen. EI programa debe ser especifico e
individualizado para cada paciente para poder conseguir el maximo objetivo fisico, fisiol6gico o
psicomotor. El tratamiento debe llevarse a cabo por un fisioterapeuta entrenado previamente, en

una piscina disefiada especificamente para ello y con la temperatura idonea.
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11.Conclusiones

Segun la revision documental realizado en el presente trabajo se pudo concluir que el
fisioterapeuta cumple un papel importante en la rehabilitacion de la distrofia muscular de

Duchenne retrasando los sintomas degenerativos de la enfermedad.

Se comprob6 que, con programas de entrenamiento aerobico, con intensidades moderadas,
ajustandola siempre a la capacidad funcional del paciente, puede llegar a mejorar la resistencia,

ademas de mantener o mejorar el rango a nivel articular.

Por otra parte, la fisioterapia respiratoria ayuda a mejorar la capacidad vital del nifio en silla
de ruedas mediante la tos asistida, ventilacion mecanica invasiva y no invasiva, promoviendo la

supervivencia y mejorando sus parametros respiratorios, debido a la falta de movimiento.

Asimismo, la fisioterapia en agua es parte fundamental para el manejo de pacientes con
distrofia muscular de Duchenne, permitiéndole un aprendizaje motor adecuado y habilidades sin

afectar las articulaciones

Sin embargo, es necesario realizar mas investigaciones acerca del tratamiento fisioterapico
en nifios con Distrofia Muscular de Duchenne ya que a dia de hoy son pocos los ensayos clinicos

realizados en la poblacion estudiada.
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