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REHABILITACION DE UN PACIENTE CON LA ENFERMEDAD DE DUCHENNE
EN LA CLINICA UCEBOL DE SANTA CRUZ DE LA SIERRA!
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RESUMEN

n este estudio de caso de aplicacion de técnicas de rehabilitacién en un paciente con Enfermedad de Duchenne, se

identifican las caracteristicas generales de las diferentes Distrofias Musculares que afectan al ser humano, sus secuelas

y la importancia de la Fisioterapia como disciplina capaz de abordar con éxito la rehabilitacion de los enfermos. Con la
aplicacioén en la Clinica UCEBOL de un programa terapéutico para la Distrofia Muscular de Duchenne, en un paciente portador
de la enfermedad, se pretende demostrar la importancia y los beneficios de la aplicacién de técnicas de rehabilitacién propias de
la Fisioterapia para detener el avance de la enfermedad y mejorar la calidad de vida de los pacientes.
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ABSTRACT

In this case study of application of rehabilitation techniques in a patient with Duchenne’s disease, you identify the general
characteristics of different Muscular dystrophies that affect human being, their effects and the importance of physiotherapy as a
discipline able to successfully address rehabilitation of patients. With the clinical application of a therapeutic program UCEBOL
for Duchenne Muscular Dystrophy in a patient with the disease, is intended to demonstrate the importance and benefits of the
application of rehabilitation techniques specific to physical therapy to halt progression of disease and improve quality of life of
patients.

Keywords: dystrophy. Dystrophy. Rehabilitation.
INTRODUCCION Y ANTECEDENTES

1. Enfermedades neuromusculares
1.1. Definiciéon

Las enfermedades neuromusculares son un conjunto de alteraciones que afectan a alguno de los componentes que forman
parte de la unidad motriz: el asta anterior de la médula, los nervios periféricos, la placa motriz y el muasculo. (Merlo y
Mata,2002).

Todas se asemejan en su sintomatologia. Existen variaciones en cuanto a la intensidad del cuadro, la edad reiniciacion, el
tipo de evolucién, el predominio de problemas motores o sensoriales, segun sea la enfermedad causal.

Es importante que exista un diagnostico precoz y la necesidad de un trabajo en equipo, ya que las enfermedades
neuromusculares siguen un patron predecible de progresion o regresion y las diferencias individuales en el curso de la
enfermedad pueden ser significativas.

Con fines de facilitar los estudios y la comprension de la patologia se ha establecido diferentes clasificaciones de estas
enfermedades, pero son hechos convencionales sujetos a controversias y variaciones.

1.2. Clasificacion de las enfermedades neuromusculares

1.2.1. Clasificaciéon anatomica
a. Enfermedad de la célula asta anterior (mielopatias) Ej.: Poliomielitis, Werdning-Hoffmann, Kugelberg-Welander.
b. Lesiones de nervios, raices y plexos (neuropatias) Ej.: Guillan Barré, Charcot-Marie Tooth, Paralisis braquial obstétrica.

1 Trabajo ganador en la Feria Cientifica 2009.
2 Estudiante de la Carrera de Fisioterapia de la UCEBOL
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c. Alteraciones de la placa neuromuscular: Miastenia gravis,
colagenopatias.

d. Enfermedades del musculo (miopatias): Distrofia
muscular progresiva, miopatia congénita, dermatomiositis,
hipertoroidismo.

1.2.2. Otras clasificaciones

a. Factor Etiolégico: infecciosa, toxica, metabdlica, humoral,
etc.

b. Forma evolucién: aguda, cronica, regresiva, progresiva.
c. Extension de compromiso: focal, difusa, salpicado.

En cuanto a las frecuencias de estas enfermedades, varia en
relacion con el periodo de crecimiento del nifio.

2. Distrofia muscular
2.1. Definicion.-

El término distrofia muscular se refiere a un grupo de
enfermedades hereditarias caracterizadas por una debilidad
progresiva y un deterioro de los musculos esqueléticos
voluntarios, que controlan el movimiento.

Difieren en el nivel de severidad, la edad en que se manifiesta
la enfermedad, los musculos que son afectados, y la velocidad
con que avanzan los sintomas.

2.2. Tipos de Distrofias Musculares

A continuacion se presentan las principales caracteristicas de
las distrofias musculares de aparicion mas frecuente:

Distrofia muscular de Duchenne

Edad en que principia 2-6 aflos

Herencia / género afectado Ligada al c. X/ hombres

Miembros inferiores, empezando

Musculos que se afectan de los pies y tiene un progreso

primero ascendente; pelvis, piernas y parte
superior de brazos.
Avance Rapido
Distrofia muscular de Becker
Edad en que principia 2-16 anos

Herencia / género afectado Ligada al c¢. X / hombres

Pelvis, Parte superior de brazos y

Muisculos que se afectan primero .
picrnas

Avance Lento

Distrofia muscular de Facioescapulohumeral

.. De la adolescencia a la edad adulta
Edad en que principia
temprana

Dominante / Hombre y mujer

Herencia / género afectado

Musculos que se afectan primero | Cara, anillo 6seo del hombro

Avance Lento con aumentos repentinos

Distrofia muscular de las cinturas

. De Ja ninez tardia a la edad
Edad en que principia .
mediana

Recesiva/ hombre y mujer

Anillo éseo del hombro y de Ia

Herencia / género afectado

Miisculos que se afectan primero .
pelvis

Usualmente lento

Avance

Distrofia muscular mioténica

Edad en que principia 20-40 afios

Herencia / género afectado Dominante / hombre y mujer

Musculos que se afectan | Cara, pies, manos, parte anterior del
primero cuello
Avance Lento

Distrofia muscular Congénita

Edad en que principia Del nacimiento

Herencia / género afectado Autosomal recesiva / hombre y mujer

Muisculos que se afectan .
. Generalizada
Primero

Avance Lento

3. Distrofia Muscular de Duchenne

La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es una forma
de distrofia muscular rapidamente progresiva y es la forma
mas frecuente. Es un trastorno hereditario caracterizado por
debilidad muscular rapidamente progresiva de las piernas y
la pelvis, que afecta posteriormente a todo el cuerpo. A pesar
de ser hereditaria es muy frecuente no encontrar ningin
antecedente familiar.

Esta descrito en multiples trabajos el compromiso intelectual
de estos pacientes, el cual no seria progresivo. El porcentaje
y grado de retardo mental es muy variable segun distintos
autores.

3.1. Causas

La distrofia muscular de Duchenne es heredada en un
modelo de gen recesivo ligado al cromosoma X. Los nifios
con un gen anormal muestran sintomas, mientras que las
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mujeres con un gen anormal son portadoras (generalmente
no muestran sintomas). Sin embargo, los hijos de las mujeres
portadoras tienen cada uno un 50% de probabilidades de
tener la enfermedad y las hijas tienen cada una un 50% de
probabilidades de ser portadoras.

A pesar de ser hereditaria, en muchas ocasiones no hay
antecedentes familiares. Las posibilidades son:

Cada nifio hereda un cromosoma X de su madre y un
cromosoma Y de su padre y esto es lo que lo hace del sexo
masculino. Las nifias tienen dos cromosomas X, uno de su
madre y uno de su padre.

Cada hijo vardon nacido de una mujer con una mutacion de
distrofina en uno de sus dos cromosomas X tiene un 50
por ciento de probabilidad de heredar el gen defectuoso y
de que tenga DMD. Cada una de sus hijas tiene un 50 por
ciento de probabilidad de heredar la mutacion y ser portadora.
Las portadoras no presentan generalmente sintomas de la
enfermedad, pero pueden tener un hijo con esta mutacién o
la enfermedad.

Patrén de Herencia Ligado al Cromosoma X

Madre Padre No-
Portadora Afectado
XX X Y

XX Xy X

@ Hijo Hija @:
No-Afectada MNo-Afectado  Portadora  Afectado
Cr mﬂxl&mm’ xxIC- ?Y

Patron de Herencia Ligado al Cromosoma X

Madre N Padre
denrn@ Afectado

x XY X XY
Portadora No-Afectado Portadora MNo-Afectado

Cr xxic. it )r.x|cnnmomafv-

La DMD ocurre cuando un gene en particular en el cromosoma
X no produce la proteina distrofina. La BMD ocurre debido a

mutaciones diferentes en el mismo gene. Las personas con
BMD tienen un poco de distrofina, pero no es suficiente o
es de mala calidad. El tener un poco de distrofina evita que
los musculos de las personas con distrofia de Becker se
deterioren tanto o tan rapidamente como los de las personas
con Duchenne. Sea dicho de paso, comer o no comer
alimentos con proteina no puede reemplazar la distrofina que
se ha perdido.

(—— miiscula completo

MEMBRANA DE LA
CELULA MUSCULAR

ol

Los musculos se componen de haces de fibras (células).
Un grupo de proteinas interdependientes a lo largo de la
membrana que rodea cada fibra ayuda a mantener a las
células musculares funcionando adecuadamente. Cuando
falta una de estas proteinas, la distrofina, el resultado es la
distrofia muscular de Duchenne; si la distrofina es insuficiente
o inadecuada, el resultado es la distrofia muscular de Becker.

3.2. Manifestaciones clinicas

El deterioro muscular
en las distrofias de
Duchenne  generalmente
no es doloroso. Algunas
personas refieren que a
veces tienen calambres
musculares; estos pueden
tratarse generalmente con
analgésicos que se venden
libremente en las farmacias.

Los sintomas aparecen
antes de los 6 afios de edad
y pueden aparecer en la
infancia temprana.

Muisculos afectados en la DMD
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* Hay debilidad muscular progresiva de las piernas y la
pelvis.

» Se asocia con una pérdida de la masa muscular

* La debilidad muscular también se presenta en los brazos,
cuello y otras areas, pero no tan severamente ni tan
temprano como en la mitad inferior del cuerpo.

+ También se presentan contracturas musculares en las
piernas y los talones, produciendo incapacidad para
utilizar los musculos debido al acortamiento de las fibras
musculares y a la fibrosis del tejido conectivo.

3.3. Desarrollo del nifio con distrofia muscular de

Duchenne

A medida que se debilitan los musculos aumentan de tamafio,
pero el tejido muscular es débil. En el 90 por ciento de los
nifos con este trastorno es frecuente un aumento de tamafio y
una debilidad del musculo cardiaco, que causa problemas de
la frecuencia cardiaca.

Hacia la edad de 10 afios, requieren aparatos ortopédicos
para caminar y a la edad de 12 afos la mayoria de los
pacientes estan confinados a una silla de ruedas. Los huesos
se desarrollan anormalmente, produciendo deformidades
esqueléticas de la columna y otras areas.

Los nifios tienen una marcha vacilante, con caidas frecuentes
y gran dificultad para ponerse de pie y subir escaleras. Al
llegar a la edad escolar, el nifio posiblemente camine sobre
los dedos o la punta del pie, presentando una marcha un tanto
rodante. Su marcha es insegura y se contonea y puede caerse
con facilidad. Para tratar de mantener su equilibrio, saca su
barriga y empuja los hombros hacia atras. Asimismo, tiene
dificultad para levantar los brazos.

Al tener contracturas en los musculos de los brazos y las
piernas alrededor de las articulaciones, los codos y las rodillas
no pueden extenderse totalmente. Por ultimo se produce
escoliosis (curvatura anormal de la columna vertebral) y estan
propensos a enfermedades pulmonares.

Al llegar a la adolescencia, el dafio que produce al corazén
y los musculos
los pulmones puede amenazar la vida. Estos sistemas
deberan monitorearse muy de cerca, y este cuidado debera
proporcionarlo generalmente un cardiologo pediatra.

involucrados en el funcionamiento de

Cuando llega a los 10 afios de edad, pueden debilitarse el
diafragma y otros musculos que son necesarios para hacer
funcionar a los pulmones, haciendo que éstos sean menos

efectivos para llevar el aire hacia ellos y para sacarlo. Los datos
que pueden indicar una mala funcién respiratoria son dolores
de cabeza, embotamiento mental, dificultad para concentrarse
o mantenerse despierto, asi como pesadillas.

Aproximadamente una tercera parte de los nifilos con DMD
tienen algun grado de problemas de aprendizaje, aunque
pocos son severamente retrasados.

La siguiente figura resume los principales signos fisicos de la
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3.4. Aspecto Psicolégico

Debido a las caracteristicas de la enfermedad, sera muy dificil
para el nifio y su familia aceptar el continuo aumento de la
debilidad y la falta de un tratamiento efectivo. La asistencia
y los consejos amistosos de los promotores de salud y los
amigos pueden ser de gran ayuda.

En general el apoyo psicolégico se centra en facilitar esta
aceptacion, tanto por parte del nifio como por la familia. La
meta, tanto de la familia como la del psicdlogo es ayudar al
nifio a estar lo mas activo y feliz que sea posible y a adaptarse
a sus crecientes limitaciones.

Ansiedad

Cuando una persona se enfrenta a un problema serio sin contar
con los recursos necesarios para solucionarlo, el resultado
es una intensa ansiedad. La gente maneja esta ansiedad de
diferentes maneras:

» Distorsion de la situacién para aliviar su angustia: a veces,
por ejemplo, a los padres les cuesta semanas o meses
aceptar el diagnostico de una enfermedad neuromuscular
progresiva.

* Negacion de la situacién: al evadirse de la realidad la
gente trata de evitar sentimientos dolorosos, negandose a
aceptar la verdad.




UCEBOL

UNIVERSIDAD CRISTIANA DE BOLIVIA

* Ira mal dirigida: enojarse con el médico que hizo el
diagndstico o los médicos que no lo hicieron antes, al
mundo en general, a un universo que permite este tipo de
situaciones, o incluso contra un ser supremo que acepta
que ocurra una tragedia de este tipo. La ira también puede
dirigirse hacia si mismos o hacia el cényuge, culpandolo
por traer al mundo un nifio con esta suerte. Esta reaccion
aleja sus sentimientos del problema real, al tratar de
deshacerse de la insoportable ansiedad y el miedo.

Atribuciones poco realistas

A menudo los padres adquieren la conviccion supersticiosa
de que la enfermedad de su hijo es un castigo por algo que
han hecho, generando pensamientos como “; en qué fallamos
para traer a este nifio dafiado al mundo?”, o “somos un fracaso
como padres”

También es probable que, debido a la naturaleza hereditaria de
la distrofia de Duchenne, la madre comience a experimentar
fuertes sentimientos de culpa. En este caso, la reatribucion
tiene que basarse en el hecho de que esta distrofia es una
enfermedad genética, por lo que no implica responsabilidades
de ningun tipo.

En general, los padres deben evitar el sobreproteccionismo,
fortaleciendo el sentido de independencia del nifio, dejando
que desarrolle sus actividades lo “mas natural posible”. Esta
forma de no intervencion es un asunto de especial importancia
si lo que se desea es fomentar en el nifio la confianza en si
mismo, ya que no puede evitar la dependencia fisica.

Si el nifio ya esta haciendo tareas en la casa, es recomendable
que estas responsabilidades continen. El deberia recibir la
misma disciplina y recompensas que los otros nifios en la
familia (o sus amigos). Para un nifio pequefio la independencia
casi siempre significa independizarse de la madre. El pequefio
con una enfermedad neuromuscular esta justo en la edad en
que otros niflos comienzan a dejar de depender de la madre y
a realizar actividades de “adultos”, como abrocharse la ropa,
amarrarse los zapatos y explorar el mundo por si solos. El
nifo con distrofia muscular u otra enfermedad neuromuscular
progresiva tiene la misma necesidad de despegarse de su
madre, pero es mas dependiente de ella fisicamente.

3.5. Diagnéstico
3.5.1 Médico

El diagndstico de la DMD se lleva a cabo entre los 2 y 6 afios;
puesto que antes la enfermedad no es perceptible; es ha esta
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edad cuando los padres terminan de darse cuenta de que
sucede algo anormal con sus hijos y comienzan a recorrer
especialistas.

Los exdmenes mas comunes son:

Electromiograma (EMG): Al colocar pequefios electrodos
dentro de los musculos se puede crear una grafica que indica
el estado de salud de los musculos y nervios del organismo.

Prueba que indica una posible anormalidad en el musculo,
pero que no sirve para un diagnostico, si da algun resultado
positivo, o negativo, segun se mire, es cuando sera conveniente
efectuar la biopsia muscular.

Biopsia muscular: Operacion muy sencilla, que consiste en
una pequefia incision para conseguir una muestra de tejido
muscular, se realiza normalmente en uno de los musculos que
mas pronto resultan afectados (si se realiza en un mdsculo no
afectado no se detectaria) como son en las piernas a la altura
del muslo o las pantorrillas. Utilizan simplemente anestesia
local.

Examenes de sangre: Son Utiles puesto que los musculos en
deterioro sueltan enzimas como la kinasa y creatina que se
pueden detectar en la sangre. La presencia de estas enzimas
en la sangre en niveles mayores a los normales puede ser
indicacion de distrofia muscular.

Pruebas genéticas: Actualmente en paises mas desarrollados
es posible realizar una biopsia en las semanas 82 y 92 del
embarazo y detectar si el feto es nifio si tiene el defecto
genético que produce la DMD, con este examen se busca
dar la oportunidad a los padres de tener un hijo varén sano,
quedando a su determinacion si desean abortar a un feto con
DMD en los paises que esta permitido. Con pruebas similares
se puede detectar si miembros de la familia son portadores.

3.5.2. Valoracion fisioterapéutica

Esesencial registrarlas alteraciones funcionales y la progresion
de la discapacidad. Las valoraciones mas frecuentes usadas
son la clasificacion de la fuerza muscular, la valoracion del
PEDI, y la de Scott, que pueden ser utiles para evaluar el
estado. (Merlo y Mata, 2002)

Clasificacion de la fuerza muscular:

0 ausencia de contraccion
1 contraccion sin movimiento

2 movimiento completo pero sin oposicion ni gravedad
(movimiento horizontal)
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3 el movimiento puede vencer la accién a la gravedad
4 movimiento con resistencia parcial
5 movimiento con resistencia maxima

Valoracion del PEDL.- el PEDI es una herramienta de
valoracién clinica exhaustiva que valora las habilidades
funcionales principales y el rendimiento de nifios entre 6
meses y 7% afios de edad. Asimismo se puede utilizar para
valorar a niflos mayores si sus habilidades funcionales son
inferiores a las de un nifio de 7' afios no discapacitado.
Este test sirve para establecer un diagndstico del estado
actual del nifio, asi como para valorar su progreso. El PEDI
mide la capacidad y conducta de las actividades funcionales
en tres ambitos: cuidado personal, motricidad y habilidades
sociales. La capacidad se valora identificando las habilidades
funcionales que el nifio demuestra. La actividad funcional se
mide segun el nivel de ayuda que necesita y las adaptaciones
que requiere en su entorno.

Examen fisico.- en el examen fisico el paciente con DMD
mostrara u abdomen prominente y lordosis excesiva, musculos
de la pantorrilla aumentados y dificultad para la deambulacién,
marcha de pato.

También presentara positividad en la maniobra de Gowers,
cansancio facil y dificultad para subir las escaleras que se
debe a debilidad bilateral de los musculos gluteos mayor y
cuadriceps.

Signo de Gowers.- Tipica sefial inicial de la distrofia muscular
de Duchenne. Para levantarse del suelo, el nifio ‘escala’ sus
muslos con las manos. Lo hace mas que nada porque tiene
débiles los musculos de los muslos. (Werner, 1990)
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3.6. Desarrollo de la enfermedad

El avance de la DMD ha sido descrito en funcion del deterioro
muscular y funcional estableciéndose ocho etapas clasicas:

3.6.1. Grados de actividad funcional (SWINYARD)

I.  Camina con marcha de pato y lordosis. Sube y baja
escalones sin dificultad.

II.  Marcha de pato mas intensa y lordosis. Necesita ayuda
para bajar y subir escaleras.

lll. Marcha de pato acentuada y gran lordosis. No puede
subir ni bajar escalones, no puede levantarse de una silla
corriente.

IV. Marcha de “pato” muy acentuada y gran lordosis. No
puede subir ni bajar escalones, no puede levantarse de
una silla corriente.

V. Independiente en silla de ruedas. Puede accionar las
ruedas, postura adecuada y puede desempefar sus
actividades diarias en ella .

VI. Necesita ayuda en silla de ruedas, Puede accionar
las ruedas, pero necesita ayuda en la cama y otras
actividades.

VII. Necesita ayuda en la silla y soporte dorsal. Puede
accionar las ruedas por corta distancia.

VIIl. Enfermo en cama. No puede desempefar actividades
diarias sin ayuda considerable; avance progresivamente
hasta la muerte por compromiso respiratorio.

3.7. Pronéstico

En general, los nifios afectados quedan confinados a una
silla de ruedas a los 10 o 12 afios de edad. La progresién
de la debilidad les hace propensos a la pulmonia y otras
enfermedades, y la mayoria muere antes de los 20 afios de
edad.

Aunque en los ultimos tiempos estos datos varian, ya que
gracias a la fisioterapia le brinda al paciente una mejor calidad
de vida y al mismo tiempo retrasa la evolucién de los diferentes
signos y sintomas de a enfermedad.

3.8. Complicaciones

» deformidades

» discapacidad progresiva, permanente

» disminucion de la movilidad

» disminucion de la capacidad de autocuidado
alteracion mental (varia y generalmente es minima)

* neumonia u otras infecciones respiratorias

» insuficiencia respiratoria

» cardiomiopatia

» insuficiencia cardiaca congestiva (poco comun)

» arritmias cardiacas (poco comunes)
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3.9. Caracteristicas clinicas del paciente con DMD
El Corazén

Al llegar a la adolescencia, el dafio que produce la DMD al
corazon y los musculos involucrados en el funcionamiento
de los pulmones puede amenazar la vida. Estos sistemas
deberan monitorearse muy de cerca, y este cuidado debera
proporcionarlo generalmente un cardiologo pediatra.

Las personas con DMD frecuentemente desarrollan
cardiomiopatia — debilidad del musculo cardiaco — debido a
una deficiencia de distrofina. La capa muscular (miocardio) del
corazon se deteriora, al igual que los musculos esqueléticos,
y la persona presenta el riesgo de tener una insuficiencia
cardiaca mortal.

Los sintomas principales de la cardiomiopatia son falta de aire,
liquido en los pulmones o hinchazén en los pies y parte inferior
de las piernas, debido a la retencion de liquidos (edema).
Los efectos pueden disminuirse con una dieta baja en sodio,
ejercicio leve, respiracion mecanica o medicamentos.

Funcién Respiratoria

Después de que un nifio con DMD tiene unos 10 afios de
edad, pueden debilitarse el diafragma y otros musculos
que hacen funcionar a los pulmones, haciendo que éstos
sean menos efectivos para llevar el aire hacia ellos y para
sacarlo. Los problemas que pueden indicar una mala funcién
respiratoria incluyen dolores de cabeza, embotamiento mental,
dificultad para concentrarse o mantenerse despierto, asi como
pesadillas.

Cualquier persona con un sistema respiratorio debilitado esta
sujeto también a mas infecciones y dificultades para toser. Una
gripa sencilla puede convertirse rapidamente en neumonia en
el caso de esta persona. Presentandose una infeccién, es
importante obtener tratamiento inmediato antes de que ocurra
una emergencia respiratoria.

A medida que disminuye la capacidad respiratoria, la familia
debe tener asistencia de fisioterapia respiratoria para ayudar
a toser o aprender procedimientos para ayudarle al paciente a
toser y a mantener el sistema bronquial libre de secreciones.
Puede consultarse a un terapeuta de la respiracion o
neumologo respecto a la informacion requerida.

En algun momento, se requerira respiracién asistida para
ayudar a proporcionar un flujo de aire suficiente hacia y de los
pulmones. A veces se requiere un respirador sélo durante las
noches. Cuando se lo requiera mas a menudo, podra realizarse

~\|||!“l

una traqueotomia e insertarse una sonda directamente en la
traquea (via aérea) para llevar aire a los pulmones.

Hay opciones no invasivas de respiracion que pueden hacer
que una traqueotomia sea innecesaria. Aun para aquellos a
quienes se les ha practicado una traqueotomia, a veces es
posible desconectar la traqueotomia del respirador durante
un cierto periodo durante el dia. La mayor parte de las
traqueotomias modernas son disefiadas con valvulas que
permiten hablar.

Efectos sobre el Intelecto

Aproximadamente una tercera parte de los nifios con DMD
tienen algun grado de problemas de aprendizaje, aunque
pocos son severamente retrasados. Los médicos creen que
las anomalias de distrofina en el cerebro pueden ocasionar
déficits cognoscitivos y de conducta sutiles. Los problemas
de aprendizaje que se observan en algunas personas con
DMD ocurren generalmente en tres areas generales: enfoque
de la atencion, aprendizaje verbal y memoria e interaccién
emocional.

3.10. Tratamiento
3.10.1. Médico

Aunque la distrofia muscular de Duchenne es una enfermedad
que no tiene cura, los médicos optan por seguir un tratamiento
a través de diversos medicamentos que logran hacer mas
lento el avance de la enfermedad.

Si bien todavia no existe una opinidon establecida respecto
de estos medicamentos, existen muchos corticosteroides y
tratamientos complementarios para la DMD, entre los mas
utilizados estan:

Prednisona

Este esteroide catabdlico, que hace que la degeneracion
muscular sea mas lenta, es el farmaco mas utilizado para tratar
la DMD. En algunos casos, la capacidad de caminar puede
prolongarse hasta dos afios o mas. No solo se interrumpe la
pérdida muscular, sino que también mejoran notablemente la
fuerza y la funcién.

Albuterol

El albuterol es un inmunosupresor muy utilizado en forma
inhalable por las personas asmaticas. Las evidencias
preliminares sugieren que puede ayudar a los nifios con DMD
mediante la supresion de las células inmunitarias que se
trasladan rapidamente para eliminar las células musculares
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“con filtraciones” y los residuos. Al igual que la prednisona,
el albuterol interfiere en la respuesta inflamatoria normal del
organismo.

Creatina

La creatina, que se presenta naturalmente en el musculo,
ayuda al organismo a acumular energia para el musculo.
Si bien puede obtenerse a través de la carne y el pescado,
recientemente se hizo mucho mas conocida en forma de
suplemento nutricional en polvo. La idea es que cuanta mas
creatina haya en el musculo, mas energia tendra y, por lo
tanto, mas fuerte se contraera (por esta razén los atletas
profesionales han utilizado dosis extremadamente altas). La
enzima creatina cinasa (liberada por las células musculares
dafadas en la DMD) agrega grupos quimicos denominados
fosfatos a la creatina, que almacena los fosfatos y los dona a
los filamentos musculares contractiles (que los necesitan para
contraerse).

Ensayos recientes con pacientes con DMD demostraron que la
administracion de 5 g/dia de monohidrato de creatina provoco
un leve aumento en la fuerza muscular.

Corticoides

El uso de los corticoides es hoy por hoy opcional en la DMD.
Los corticoides presentan dos funciones principales:

a)- favorecen la neoglucogénesis (formacion del glucégeno a
partir de proteinas).

b)- Aumenta el catabolismo de las proteinas, aumentando la
pérdida de nitrégeno en forma de acido urico, a la vez que
elevan la glucemia.

Los pacientes que utilizaron corticoides demuestran un
incremento de la fuerza durante el tratamiento y que ademas,
esta mejora se mantiene durante un cierto periodo de tiempo.
Su traduccién en el aspecto clinico es la prolongacion de la
deambulacion, evitando o retrasando la aparicion de escoliosis,
mejorando la funcion respiratoria y probablemente mejorando
la funcién cardiaca.

3.10.2. Fisioterapéutico

El tratamiento fisioterapéutico ocupa un lugar muy importante
junto al tratamiento médico. (Serrudo, 2005)

La fisioterapia es el tratamiento y manejo fisico que permite a
las personas alcanzar su potencial fisico maximo.

Los fisioterapeutas ayudan a asegurar que sus pacientes

tengan la calidad de vida mas alta posible, al informar a
los pacientes, la familia, y a los cuidadores sobre cémo la
condicién afecta al desarrollo fisico.

Objetivo de tratamiento

En la distrofia muscular de Duchenne, el fisioterapeuta ayudara
a:

* Lograr un maximo de confort fisico, psiquico y social.
» Minimizar cualquier complicacion fisica secundaria

» Realizar adaptaciones terapéuticas necesarias (ej.: ortesis,
pinzas calibradoras, sillas de ruedas y andadores)

» Concienciar a la familia el manejo adecuado del paciente(
cuidados)

» Asistir en la funcién respiratoria con técnicas para ayudar
en la ventilacion vy la eliminacion de las secreciones.

Pauta de tratamiento de acuerdo a las etapas

I. Actividad normal, juegos de pelota, natacién en lo posible,
montar en bicicleta. También es importante mantener una
nutricion adecuada. Los muchachos con DMD tienen la
tendencia a aumentar peso al volverse menos activos, siendo
importante una muy buena nutricién.

Il. Ensefiar pauta de ejercicios a la madre y al paciente (8 a 10
sesiones). La frecuencia ideal seria todos los dias, después
de un bafio caliente, pero basta con una rutina de 3 o 4 dias
a la semana, preferiblemente siempre a la misma hora. Para
hacerlo mas agradable también podemos utilizar un aceite
de masaje. Elongaciones manuales de musculos flexores
de caderas y tenddn de Aquiles. Indicar uso nocturno de
férulas, esto mantendra la flexibilidad en sus musculos de la
pantorrilla. Esto se llama estiramiento posicional (para prevenir
contracturas en musculos de dicha zona que producen el
caminar de puntas), y aunque es algo lento, no es traumatico
este estiramiento pasivo, con el tiempo los musculos de la
pantorrilla del paciente estaran mejor y ayudaran a prevenir
traumatismos fisicos futuros.

lll. Controlar pautas de ejercicios, insistir el uso de férulas para
equino en caso necesario o indicacion de correccion quirdrgica
(los yesos que se utilicen seran con taco de marcha para
impedir periodos prolongados en cama), se sugiere utilizar
tenotomia de Aquiles o estiramientos de tendones.

IV. Indicar ortesis bilateral con articulacion de rodilla, para los
pacientes que estén asistiendo a la escuela y en condiciones
de caminar.
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V. Dar el maximo de independencia en la silla de rueda.
Mantener las ortesis para prevenir retracciones e indicar que
se debe mantener la bipedestacion cuando sea posible, por
medio de un bipedestador. En esta etapa ya no se justifican
los tratamientos quirdrgicos de pies, ni el uso de zapatos
ortopédicos.

VI. En los pacientes que mantengan una vida escolar activa
0 con buen estimulo para el uso de los miembros superiores,
se ofrecera agregar Swing a la silla, para facilitar sus tareas,
evitar un agotamiento facil y mejorar la posicion sedente.

VII-VIIl. Se dejara a criterio de los padres la asistencia a
controles periédicos o entrevistas debido a la dificultad de
traslado que implican estos pacientes en etapas terminales.

Mencién aparte se dara el tratamiento kinesiolégico de tres
aspectos muy relevantes en la DMD y para este trabajo: la
escoliosis que impide una postura adecuada y manejo en la
sala de clases; la mantencion de la articulacion de los brazos.

Ejercicios de respiracion

Los ejercicios de respiracion se vuelven se vuelven importantes
a medida que al paciente se le dificulta hacer ejercicio activo.
Cuando inhalamos (inspiracion), unos musculos suben la caja
toraxico, expandiendo el pecho. El aire entra en los pulmones
para llenar el espacio extra creado.

Cuando exhalamos (expiracion), los musculos se relajan
y el aire es expulsado por la elasticidad de los pulmones.
Solo usamos los musculos de expiracion cuando el aire es
expulsado a la fuerza, como cuando tosemos.

Mientras los musculos
respiratorios se debilitan
en los niflos y jovenes
con DMD, esto reduce
la habilidad de inhalar y
exhalar el aire con fuerza.

Los Musculos Respiratorios
y los Pulmones

musculos del cuello y
de los hombros

Se vuelve mas dificil (parte de

la pared
toser o expulsar el moco toracica)
pulmonar, lo cual afecta costillas
la cantidad de oxigeno en F— miscuios

abdominales

el cuerpo y aumenta la
probabilidad de infecciones
pulmonares.

diafragma
{azul)

Podria ser util animar al paciente a tocar un instrumento de
viento, la flauta dulce por ejemplo, o ingresar en un grupo de
canto.

Hay que tener en cuenta una serie de consideraciones ala hora
de realizar cualquier actividad fisica (Merlo y Mata, 2002):

* No tiene que producir fatiga muscular, ya que esta
contraindicado llegar al agotamiento muscular.

* Hay que evitar que el paciente se enfrie, por el riesgo de
que surjan graves complicaciones respiratorias a causa de
la insuficiencia de la musculatura respiratoria.

* Hay que procurar que la actividad implique movimientos
amplios que incidan en las limitaciones articulares.

Bipedestador

El bipedestador es el unico
que permite ponerse de
pie desde la posicion de
sentado con ayuda de
un pistdn hidraulico, que
facilita de manera notable
la labor de los terapeutas y
fisioterapeutas, ademas del
ahorro de tiempo que ello
supone.

Beneficios de la bipedestacion

* Mejora la gama del movimiento en caderas, rodillas y
tobillos.

» Disminuye el tono y los reflejos anormales del musculo.
» Reduce puntos de presion al cambiar de posicion

» Mejora las funciones sistematicas.

» Estabiliza y previene la pérdida de densidad del hueso
» Facilita una postura derecha simétrica natural

* Mejora el equilibrio y la fuerza superiores del cuerpo

» Alivia el dolor que resulta de estar sentado durante tiempo
prolongado
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» Desarrolla la tolerancia y la resistencia en la posicion de Motivacion
pie. Luz: x Objf_:tOs: X Metas
Personas: x  Sonidos: x
4. Caso Clinico Nifios: Colores: x
Otros:
Fecha: 21/04/09.- Paniagua Herrera Juan Rafael, 21 afios , .
. . - Comunicaciéon
género masculino, estudiante, soltero, procedente de Valle Sonidos: x  Gestos:
Grande, Santa Cruz, reside en 6to anillo Av. Alemana, Santa Tono: Vista: x ) o
f L L i fi . Silabeo: Reeducacion de la respiracion,
Cruz, profesa la religion catdlica. Paciente refiere debilidad Palabras: expresa oraciones cortas | a través de terapia respiratoria,
muscular en todo el cuerpo, mas avanzada en miembros Risa: x Llanto: reforzar ~ musculos  tanto
inferiores. También antecedentes de escoliosis severa y Resplramf)n: presenta disnea al| inspiratorios como expiratorios
] ; ] . hacer algun esfuerzo o al hablar
contracturas en miembros superiores e inferiores. Otros:
. . Juegos
A sus 3 afios de edad le era dificultoso levantarse, correr y Solo: x Compartido:
saltar. A los 6 afios de edad ya le dificultaba caminar, con Con objetos: Con personas:
. . ~ . . Con su cuerpo:
frecuencia se caia y a sus 7 afios fue diagnosticado con Otros:
DMD, en Santiago de Chile, por medio de una Biopsia. Motricidad
otricida . ..
Después de ser diagnosticado empezd un tratamiento Fina: Mejorar y mantener la motricidad
L L L . Gruesa: x gruesa reduciendo las contracturasj
en Bélgica, que consistia en tomar corticoides. Inici¢ el : musculares de las manos
tratamiento fisioterapéutico en el afio 1996, Actividad individual/AVD Mejorar el nivel de independencia
que tiene.
En el 2002 fue operado del Talén de Aquiles, En el afo
. P ] i q Analisis del centro de gravedad
2005 fue sometido a 2 cirugias, de la region de los muslos,

en la parte superior de la rodilla y de las caderas. Desde 4.1. Tratamiento que ha seguido

entonces y hasta la fecha, recibe tratamiento kinésico en la
clinica de la Ucebol. Se realiza una sesion de 1 hora, dia por medio. Donde el
i ) . programa de la terapia consistia en:
Refiere padres y hermanos vivos. Sin antecedentes heredo
familiares. En los antecedentes personales refiere consumo
de alcohol. Alimentacion balanceada. Diuresis: 3 —4 veces x
dia. Catarsis: 1 vez x dia. Suefio: 6 — 8 horas. Antecedentes
Patoldgicos: Infancia: diagnosticado con DMD. Quirdrgicos: « Estiramientos manuales
Tendones de Aquiles, Cadera y Rodillas.

* Movilizaciones (articulaciones de miembros inferiores y
superiores)

« Estiramientos con bolsas de arena

EVALUACION KINESICA: Somatotipo: Endomorfo. Al + Terapia respiratoria
examen: Pectus carinatum, descenso hombro derecho,
asimetria de la pelvis, lateralidad derecha de la cabeza.
Escoliosis severa con hiperlordosis. Hipotonia de los
gluteos, genu flexum. Al examen muscular: se encuentran
grandes deficiencias en valoracién de abductores, flexores,
extensores, aductores, pronadores, rotatorios internos
y externos tanto en hombros, codo, mufecas, falanges,
cadera, rodilla, tobillo.

Se utilizd vendas elasticas
para estimular la aduccion de
cadera.

EVALUACION FUNCIONAL

Paciente: Juan Rafael Paniagua Herrera Se realizo el estiramiento

Edad: 21 afios de las rodillas con bolsas
de arena, ya que por las
contracturas el paciente las

tenia flexionadas.
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Movilizaciones

Se realiza 4 series de 10
en cada articulacion de
los miembros superiores ¢
inferiores, con el objetivo de
disminuir las contracturas y
mejorar el arco de movilidad

articular.

Estiramientos manuales

Juntamente con las
movilizaciones ayudan
a prevenir o retrasar el

desarrollo de contracturas.

Se realiza estiramientos en
hombros, codos, mufecas,
dedos, cadera, rodillas y
el tendon de Aquiles., se
mantiene 30 segundos y se
repite 3 veces, tomando en

cuenta:

Paciente en buena
posicion, confortable.

Estabilizar las
articulaciones, que no se

muevan

¢ Solo estiramientos

submaximos

* Nunca causar dolor

Evitar sobre-estiramiento

* No estirar contra

resistencia

También se utilizo el
bipedestador, se lo mantiene
al paciente en bipedestacion
entre 15 a 20 minutos, para
fortaleces los musculos de los
miembros inferiores, no se debe
exceder, ya que puede provocar
complicaciones, como fatiga
muscular o  contracciones.

(Anexos, video)

5. RESULTADOS Y DISCUSION

El seguimiento de la investigacion permitié estructurar los
siguientes cuadros estadisticos demostrando los resultados

obtenidos.

EVALUACION KINESICA

CUADRO 1: Examen corporal frontal

@ Pectus carinatum
B Descenso hombro derecho

O asimetria de la pelvis

Pre tr iento Post tr iento

Se puede observar que luego del tratamiento terapéutico
realizado una minima disminucion del la asimetria de la pelvis
y una disminucién notable del descenso de hombro derecho.

CUADRO 2: Examen corporal dorsal

@ Lateralidad derecha
dela cabeza

B Descenso de hombro
derecho

O Escoliosis

Pre tratamiento Post tratamiento

Luego de realizado el tratamiento, se pudo observar como
resultado un mejor control de la posicion de la cabeza, ya que
se disminuyod la lateralidad derecha de ésta.
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También se obtuvo una disminucion del descenso del hombro
derecho.

CUADRO 3: Examen corporal lateral

107

@ Hiperlordosis

6 B Proyeccion del
abdomen
41 O Hipotonia de los

glateos
0O Genu flexum

Post Tratamiento

Pre tratamiento

Luego de la realizacion del programa terapéutico se observo
una notable disminucién del Genu flexum gracias a los
estiramientos manuales y con bolsas de arena.

También se puede observar una disminucion de la hiperlordosis
y de la hipotonia de los gltteos como resultado de los ejercicos
de fortalecimiento muscular.

CUADRO 4: Examen muscular — hombro

3

27 H Flexores

1 B Extensores

0 O Abductores
A O Aductores

2 - H Rot. Internos
3 I Rot. Externos
_4 .

Post
tratamiento

Pre tratamiento

En la evaluacion muscular se obtuvo como resultado un
pequefio aumento de la fuerza muscular en todos los musculos
del hombro, gracias a los ejercicios de fortalecimiento muscular
que se le realizo6 al paciente.

CUADRO 5: Examen muscular — codo

3
2,51

15 @ Flexores

B Extensores

0,5

Pre Post
tratamiento tratamiento

En la articulacién de codo, luego de la realizacion del programa
terapéutico, se vio como resultado un pequefio incremento de
la fuerza muscular, tanto en la flexion, como en la extension.

CUADRO 6: Examen muscular - muieca

3-

2

1 4

0 E Flexores

-1 B Extensores
2 O Pronadores
_3_1 O Supinadores
-4

Pre Post
tratamiento tratamiento

En una segunda evaluacion, luego de la realizacion del
programa terapéutico, se puede observar un pequefo
aumento de la fuerza muscular en los musculos de la mufieca,
como resultado de los ejercicios de fortalecimiento muscular.
Esto le ayudara al paciente a realizar mas facilmente ciertas
actividades de la vida diaria.

CUADRO 7: Examen muscular — cadera

5
4

E Flexores
31 B Extensores

O Abductores
21 O Aductores
11 H Rot. Internos

. I 1 H Rot. Externos

0+ T 7

Post
tratamiento

Pre
tratamiento

En el examen muscular de cadera, antes del tratamiento, se
pudo observar un hipotonia de los musculos y un grado muy
bajo de fuerza muscular. En una segunda evaluacién, luego
del tratamiento, se observo un pequefio aumento de fuerza.

42
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CUADRO 8: Examen muscular — rodilla

E Flexores

B Extensores

Post

Pre
tratamiento tratamiento

En una primero evaluacion se vio un avanzado debilitamiento
de los musculos flexores y extensores de la rodilla, ya que
en la escala del examen muscular llegaban solamente a 1,
es decir, no realizaba movimiento, solamente era visible una
contraccion, luego de realizada la terapia, en una segunda
evaluacion tuvimos como resultado un pequefio incremento
de la fuerza muscular, ya que de estar en +1, se logré que
llegue a -2.

CUADRO 9: Examen muscular - tobillo

5.

41

34 @ Dorsiflexores
B Fx. Plantares

21 OlInversores

1 OEversores

o.

Pre tratamiento Post tratamiento

En el tobillo, el examen muscular mostré una ausencia del
movimiento y una minima contraccion de éste. Los resultados
de tratamiento, fueron positivos, pero minimos, de presentar
una valoracién en +1, logramos llegar a -2, es decir, casi un
movimiento horizontal.

CUADRO 10: resultados generales del tratamiento

9

8

7 ——Examen

6 corporal
5 ——Examen

4 muscular
3 Actividad
2 individual
1

0

Pre tratamiento Post tratamiento

Tomando una evaluacion del 1 al 10, los resultados que se
obtuvieron después de realizado el tratamiento, son positivos,
ya que se logré disminuir ciertas afecciones que se mostraban
en el examen corporal, se logré un pequefio incremento de la
fuerza muscular y debido a esto también hubo una mejoria de
la actividad individual del paciente y un mejor estado animico
de su parte.

CONCLUSIONES

En el trabajo de investigacion realizado, se pudo evidenciar la
falta de conocimiento de la sociedad sobre esta enfermedad
y la importancia del tratamiento fisioterapéutico durante la
evolucion de la enfermedad.

Otro aspecto observado al principio de la investigacion fue el
desinterés por parte del paciente de seguir un tratamiento que
le de una mejor calidad de vida, ya que no recibia motivacion
de las personas que lo rodean, y esto debido al estado de
conversiéon que presentaba paciente como consecuencia de
la patologia,

Este estado de conversidn del paciente en parte, era causa,
de la sobreproteccion de los padres.

En lo que refiere al tratamiento fisioterapéutico, se pudo
observar resultados positivos de éste, ya que se logroé disminuir
las contracturas musculares, en especial de los dedos de las
manos, por medio de los estiramientos y el uso de férulas
durante la noche, y también una evolucion favorable en el
estado animico del paciente, ya que al tratarlo a diario, sentia
motivacion por seguir adelante con el tratamiento y mejorar su
calidad de vida.

De acuerdo a los objetivos planteados al inicio de este
trabajo, se llega a la conclusion, tratamiento fisioterapéutico
en paciente con Distrofia Muscular de Duchenne tratado en
la Clinica Ucebol, disminuye el progreso de la enfermedad,
al minimizar el desarrollo de las contracturas y deformidades,
brindadndole una mejor calidad de vida al paciente.

RECOMENDACIONES

La experiencia realizada permitié visualizar ciertas fortalezas
y debilidades.

Dentro de las fortalezas traducidas en resultados favorables
en relacion al inicio de la aplicacién de las técnicas:

Es muy importante tener los instrumentos necesarios del
diagndstico. laanamnesis debe serllenada en coherenciaalos
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resultados del diagnodstico, con sumo cuidado , igualmente en
la ficha debe tomarse en cuenta los resultados alcanzados.

La concienciacién a los padres sobre lo negativo de la
sobreproteccion es un aspecto que debe ser trabajado como
norma en el futuro, por los resultados obtenidos se ve la
necesidad de este aspecto, para coadyuvar el tratamiento
fisioterapéutico y mejorar la calidad de vida del paciente, ya
que el aspecto psicoldgico interviene mucho en la rehabilitacion
del paciente.

La aplicacion de las técnicas debe ser dosificada y adecuada
a la edad y necesidad del paciente, este aspecto a veces no
es tomado en cuenta.

Una de las debilidades del trabajo fue el tiempo ajustado con
que se llevo a cabo la aplicacion de técnicas. Podria mejorarse
los resultados en un tiempo mas prolongado.

El trabajo fisioterapéutico no debe perder la calidez humana
en el trato con en paciente, debe tomarse en cuenta, que el
paciente viene con baja autoestimay la actitud del fisioterapeuta
es muy importante para darle confianza y tranquilidad.
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