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Resumen

La distrofia muscular de Duchenne es una enfermedad genética grave que afecta
principalmente a los nifios, causada por la falta de una proteina llamada distrofina, se
diagnostica de 6 a 10 afios pueden incluir dificultades para caminar, correr y subir escaleras,
asi como problemas respiratorios y cardiacos, actualmente no se conoce una cura para la
DMD, pero existen tratamientos que pueden retrasar la progresion de la enfermedad y mejorar
la calidad de vida del paciente, se plantea la técnica fisioterapéutica del ejercicio aerdbico que
presenta muchos beneficios para la salud y la funcionalidad de los pacientes.

En el capitulo 11 se aborda el planteamiento del problema, se describe la importancia de
conocer la manera en que afecta la DMD a los nifios en su vida diaria, ya que al crearse una
dependencia del nifio hacia la sociedad implicara diferentes cambios en su estilo de vida, asi
mismo se plantean diferentes los diferentes objetivos que se desean demostrar mas adelante.
EN el capitulo Il se describe la manera en que se obtuvo la informacién y como esta
distribuida, también se muestra el tipo de investigacion y sus caracteristicas.

En el Gltimo capitulo encontraremos los resultados de la investigacion en base a la idea que
plantea cada investigador en sus estudios, haciendo referencia a si es viable la aplicacion de la
técnica, las diferentes dosificaciones que se pueden realizar junto con los beneficios que

podemos esperar.



Capitulo |

Marco Tedrico

En el siguiente capitulo se aborda la informacion importante a conocer sobre la
distrofia muscular de Duchenne, sus manifestaciones y complicaciones presentadas a lo largo
de la patologia donde se mencionan los genes afectados y la manera en que la distrofina, por
ser una proteina se encuentra disminuida y que va a presentar un signo muy caracteristico en
los pacientes, asi también se describen diferentes tratamientos terapéuticos que se podrian
emplear en los pacientes y se toma en cuenta el ejercicio aerdbico de mediana intensidad como
uno de los posibles tratamientos considerado para el manejo de la enfermedad y asi retrasar el

desarrollo progresivo de la enfermedad y mejorar la manera en que le afecta a los pacientes.

1.1 Antecedentes Generales

La distrofia muscular de Duchenne es una patologia neuromuscular progresiva que
afectaa 1 de cada 3.500 nifios, se puede identificar a partir de los 5 afios, ya que se empiezan a
notar diferentes sintomas y signos muy definidos, se describe lo que varios autores como
Rivas; Quesada; Navarro; entre otros plantean sobre esta esta patologia y la importancia de

conocer como ayudar a la poblacion que sufre de distrofia muscular de Duchenne.



1.1.1 Definicién de la patologfa. La distrofia muscular se define como una
enfermedad neuromuscular que se caracteriza por atrofia y debilidad muscular progresiva, se
expresa en los musculos esqueléticos, corazén y cerebro, estas mutaciones que se generan
provocan una deficiencia de la proteina distrofina que se encuentra en el citoesqueleto, con la
consecuente pérdida progresiva de la funcionalidad de las fibras musculares estas degeneran la
musculatura voluntaria, se hereda de forma recesiva ligada al cromosoma X presentando
pérdida de fuerza y funcion, estd mutacion es localizada en el brazo corto del cromosoma X
especificamente en el gen Xp21.2 siendo uno de los genes mas grandes en el genoma humano.
Los principales sexos afectados son los varones, sin embargo, se describi6 que las mujeres son
las portadoras y pueden presentar alguna sintomatologia [Figura 1] (Landfeldt, E. et al.,

2020).

Figura 1. Masculos DMD
Birnkrant, D. 2018



La Distrofia Muscular de Duchenne fue descrita en el afio 1868 por el médico francés
Guillaume Duchenne de Boulogne y el médico britanico Edward Meryon, siendo una
patologia considerada como una enfermedad rara por la OMS, se ha descrito que no existe una
relacion clara entre el tamafio de las deleciones en el gen de la distrofina y la severidad o
progresion del fenotipo de DMD, uno de los sintomas mas comunes, severos y que se da de
manera progresiva es el reemplazo de las fibras musculares en tejido graso, que conlleva a los
pacientes a padecer de contracturas articulares y presentar una fase ambulatoria tardia
(Quesada, M. et al., 2019).

Se sabe que en las mujeres se tienen 46 cromosomas X (23 pares) y en el caso de los
hombres tienen 45 cromosomas X y 1 cromosoma Y, ya que se sabe que las mujeres tienen
dos cromosomas X da pauta a que la mutacion del gen se dé generalmente y se transmita de la
madre al hijo, no obstante, un 35% de los casos ocurren por mutacion espontanea (Rivas, M. et
al., 2019; Politano, L. 2021).

La distrofina se encuentra en la parte interior de la membrana celular de la fibra
muscular, esta asociada a proteinas que forman un complejo en la membrana celular y une el
exterior de la matriz extracelular y el interior del citoesqueleto de la fibra muscular. La
disminucion de distrofina da como resultado la ruptura del enlace y provoca la fragilidad en la
membrana de la célula muscular. La fragilidad de la membrana muscular no permite resistir
las tensiones que se ocasionan durante la contraccion, lo que provoca la destruccion de la fibra
muscular y da paso a la liberacion de enzimas musculares [CPK] en la sangre, elevando su
valor de 10 a 100 veces, siendo el valor normal entre 0 a 200 (Quijano, S. et al., 2018).

Los casos de la distrofia muscular de Duchenne son hereditarios, normalmente las

portadoras de este gen afecto son las mujeres con mayor tasa de prevalencia asintomaética,



aungue también se estimaron algunos casos de mutaciones esponténeas entre familias.
Principalmente, se presenta en la primera infancia, donde los hitos del desarrollo motor se
manifiestan con retraso, se conoce también que existe un grado de deterioro cognitivo de
manera no progresiva en los nifios que padecen esta enfermedad, donde se comprende que los
nifios cumplian con los criterios para padecer de discapacidad intelectual presentando
problemas en el aprendizaje como lo es el déficit de atencion o hiperactividad, ansiedad o

autismo (Darras. B, et al., 2022; Cepas, L. et al., 2021).

1.1.2 Sintomas y signos de la patologia. Algunos de los sintomas presentes en la
distrofia muscular de Duchenne son debilidad, signo de Gowers, dificultad para subir escaleras
o caminar de puntillas, retraso en el desarrollo motor, se presenta de proximal a distal,
empezando desde la pelvis y tronco progresando a las extremidades mas distales como lo son
los brazos y las piernas presenta un signo llamado “pato”, ya que mantienen una marcha con

las piernas abiertas o bien en puntas de los pies (Rivas, M. et al., 2019).

Algunos de los signos varian dependiendo la edad, entre algunos se encuentran: [Figura 2]
= Retraso en el desarrollo de la musculatura
= Caidas frecuentes
= Pérdida de fuerza muscular e hipotonia
= Pérpado caido
= Babeo constante
= Escoliosis
= Retraso en el inicio de la marcha, marcha de pato, marcha sobre los dedos.

» Rigidez en cadera, rodillas y tobillos.



= Disfuncion respiratoria causada por debilidad en mudsculos respiratorios.
= Fatiga.

= Problemas de aprendizaje.

= Discapacidad intelectual no progresiva.

= Debilidad muscular, comenzando en las piernas y la pelvis y en menor

gravedad en brazos, cuello y otras zonas del cuerpo.

Sostiene los hombros
y brazos hacia atras
cuando camina

La musculatura glutea
se encuentra débil

Su estdmago se mantiene
salido ya que los muasculos
estan débiles

Sus muslos son
delgados y
dediles

Las rodillas se doblan hacia

atras para sostener el peso \
Su musculatura es gruesa, pero

sin fuerza

El tendon del tobillo en
contractura, lo que hace que el
nifio camine de puntas

Presentan falta de equilibrio y
se caen a menudo, se tambalea
y se tropieza al caminar

e

Figura 2. Signos y sintomas de la DMD
Castro, M. 2016
Elaboracién propia con informacion de: Castro, M. 2016

1.1.3 Clasificacién. Existen dos tipos de distrofias musculares conocidas como
distrofia muscular de Duchenne (DMD) y la distrofia muscular de Becker (DMO). Se presenta

una tabla con las diferencias entre cada una de la clasificacion [Tabla 1] (Darras. B. 2022).



Tabla 1. Diferencias de distrofias

Distrofia muscular de Becker (DMO)

Distrofia muscular de Duchenne (DMD)

Inicia de los 2 a 16 afios,
apareciendo los sintomas

alrededor de los 12 afios

Iniciade los 2 a los 3 afios y a
los 5 afios ya pueden

identificarse los sintomas

Son leves y progresan

lentamente

Se presenta debilidad general
musculatura voluntaria en brazos

y piernas

Se presenta Tatiga acompanada

de debilidad muscular

La proteina distrofina se

encuentra ausente

Se evidencia perdida del

equilibrio y coordinacién

Problemas Respiratorios

Incapacidad para caminar a partir
de los 25 afios
Es menos frecuente que se

presente la cardiopatia

Incapacidad de caminar a los 12
A0S
Es un trastorno hereditario

progresivo.

Disminucion de la fuerza y masa
muscular

Elaboracion propia con informacion de: Darras, B. 2022

1.1.4 Epidemiologia. La DMD afecta mas a nifios varones presentando el 70%
deleciones o duplicaciones de un solo exon o de varios exones en el gen de la distrofina,
comienza en nifios de 3-4 afos, se puede presentar de forma heredada o bien en personas que
no tienen familiares afectados (Birnkrant, D. 2018).

La DMD es diagnosticada durante la infancia y limita los afios de vida de los nifios que
lo padecen, afecta a 1 de cada 3.500 nifios en el mundo y se presentaron alrededor de 20.000
casos nuevos cada afio. La mayoria de los pacientes son diagnosticados aproximadamente a
los 5 afios, cuando su capacidad fisica es notablemente, en un estudio realizado en Francia se

encontro que la esperanza de vida de los pacientes era de 25 afios, sin embargo, los pacientes
-,



con un tratamiento apropiado pueden tener una esperanza de vida hasta los 40 afos. Las
organizaciones de apoyo informan de variables en los individuos con DMD, se realizé el
manejo clinico precoz y preventivo de DMD vy se lleg6 a la afirmacion que es esencial para la
prevencion de esta patologia. Ocuparse de las complicaciones de la DMD de una manera
integral y consistente es decisivo para la planificacion de diferentes ensayos multicéntricos, asi
como para mejorar la atencién en todo el mundo (Quesada. M, et al., 2019).

Segun los datos de estadisticas en Estados Unidos acerca de la prevalencia de la DMD,
se provoco la pérdida de la habilidad de caminar en nifios a las edades de 7 a 13 afios y la
muerte en adolescentes o jovenes de 20 0 mas afios, siendo la mas presentada la DMD en MD
Starnet, Arizona, Colorado, Georgia, Hawaii, lowa y 12 contados de New York [Tabla 2]
(Romitti, P. et al., 2022).

En un estudio realizado en los paises de Colombia, Estados unidos, Ecuador, México,
Espafia, Chile, Cuba y Brasil se recopilaron datos en donde se dice que esta patologia afecta a
1 entre 3600 a 6000 nacidos de sexo masculino, donde el principal sintoma es la lesién de las
fibras musculares esqueléticas como las cardiacas y alrededor de los 20 afios o antes se
presentaron sintomas en el sistema respiratorio (Quesada. M, et al., 2019).

Algunos datos epidemioldgicos muestran el porcentaje de presentacion de los sintomas

de la DMD en los nifios, siendo uno de los principales el retraso en el desarrollo motor:

(Darras. B, 2022).



Tabla 2. Retraso en el desarrollé motor

Retraso Porcentaje

Retrasos motores generales 42%

Presentacion de pie plano y Marcha en

30%
puntillas
Retraso de la Marcha 20%
Dificultad de aprendizaje 5%
Retraso en el habla 3%

Elaboracion propia con informacion de: Darras, B. 2022

1.1.5 Diagnostico. La DMD requiere una derivacion inmediata a un especialista
neuromuscular con ayuda de un asesor genético, los cuales realizan el diagnostico por medio
del uso de una sonda de acido desoxirribonucleico [DNA], también se puede realizar un
examen de PCR multiplex en el cual solo se pueden detectar deleciones, se dan casos donde
las pruebas salen negativa en ese caso se debe realizar una secuenciacion genética para
detectar los tipos restantes de mutaciones que se atribuyen a la DMD, que en una estadistica se
encuentran aproximadamente entre el 25-30%. Estas mutaciones incluyen mutaciones
puntuales, ya sean sin sentido o bien deleciones pequefias, duplicaciones o inserciones, que
pueden identificarse mediante secuenciacion genética (Birnkrant D. et al., 2018).

Por medio de un andlisis de sangre se permite medir el nivel de enzimas musculares en
el cuerpo humano, las creatinfosfoquinasas o la CPK en los nifios que padecen DMD, y
también en la madre portadora de la anomalia genética, y que como resultado se evidencie los
niveles muy elevados de estas enzimas. Se ha establecido que la biopsia muscular de la

proteina causante de estas enfermedades, la distrofina, permite confirmar el diagnostico de la



DMD o DMO. Actualmente, es posible diferenciar la enfermedad de DMD de laDMO y de
otras distrofias musculares progresivas. Existen analisis cualitativos representados por la
secuenciacion genomica, la cual permite identificar variaciones genéticas puntuales y
pequefas deleciones o duplicaciones (Hernandez, I. et al., 2018).

También se han propuesto marcadores séricos en donde se toman en cuenta las
concentraciones séricas de la creatinina quinasa de 2 afios y por lo general de 10 a 20 veces al
limite superior de lo normal, que disminuyen aproximadamente un 25% y alcanzan un rango
normal a medida que es remplazado el musculo por grasa y fibrosis. Finalmente, si las pruebas
genéticas no confirman un diagnostico clinico de distrofia muscular de Duchenne, entonces se
debe analizar una muestra de biopsia muscular para detectar la presencia de la proteina
distrofina, donde se pueden identificar deleciones o duplicaciones en uno o varios exones, en
donde el resultado puede verse como ausencia completa de la proteina y en algunos casos
grupos de fibras llamadas revertidas las cuales pueden presentarse debido a alteraciones

secundarias en el gen de la DMD (Quesada, M. et al., 2019).

1.1.6 Etapas de la Distrofia.

e Laprimera etapa pre asintomatica muscular o pre debilidad: es generalmente
diagnosticada entre los 0 a 5 afios, en algunos casos los familiares refieren debilidad
cervical para movimientos de flexion de tronco y para mantener el equilibrio en
sedente y puede estar acompariada de retraso en el desarrollo psicomotor, entre los 5
afios de edad aparece un signo caracteristico descrito por Gowers para incorporarse y
ponerse de pie, en esta etapa el nifio comienza a levantarse del suelo utilizando las
cuatro extremidades, se puede observar marcha de pato por debilidad en gliteos o

marcha de Trendelenburg. En algunos casos los nifios pueden llegar a presentar
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dificultad para mantenerse a la par que sus compafieros fisica o cognitivamente,
ademas es frecuente un déficit selectivo en habilidades verbales y a medida que la
enfermedad va avanzando se puede observar en el nifio retraso en su desarrollo motor
(Ortez, C. et al., 2019).

La segunda etapa ambulante inicial: estd comprendida entre los 6 a 9 afios, acé el nifio
ya tendra dificultad para caminar y conllevara a que se produzcan episodios en donde
la perdida de equilibrio, basdndonos en sus miembros superiores, puede que se
favorezca la aparicion de ciertos sintomas como la fatiga, que se puede manifestar de
dos formas diferentes: 1) por fatiga muscular, ya que pueden necesitar el uso de una
silla de ruedas, I1) fatiga mental que son sintomas de los cuales se pueden confundir
con falta de interés o incumplimiento, en ese caso los periodos de descanso son un
método de tratamiento. En esta etapa los nifios de edades tempranas entre 9 a 10 afios
viven su enfermedad de una manera mas inconsciente, donde empiezan a aparecer la
curiosidad sobre la enfermedad y sus sintomas, esta sintomatologia debe estar
acomparfiada de algunos sentimientos como la ira, el dolor, la tristeza o el temor acerca
de las diferencias que ven entre ellos mismos y otros nifios donde es importante

trabajar con un equipo multidisciplinario (Osuna, S. S/F).

En la tercera etapa ambulante tardio: donde las edades comprendidas son 10 a 14
afios se pierde la capacidad de caminar, es una etapa de las mas complejas, sin
embargo, se trabaja la enfermedad y su interaccion con el entorno que lo rodea. En esta
etapa el nifio experimenta debilidad muscular, ain puede hacer uso de sus dedos
contribuyendo a realizar actividades diarias, también esta la importancia de corregir las

posturas anormales que pueden adoptar el nifio previniendo deformidades, en algunos



casos el nifio necesita hacer usos de aparatos ortopédicos. Fomentar una buena
comunicacion y coordinacion, mejora su calidad de vida, es importante que el nifio en
estas edades sea participe de una vida escolar adaptada a sus necesidades, segln
Gallardo y Salvador (1994) "Es necesario que el menor que padece DMD y DMO
asista a la escuela para que tenga la oportunidad de madurar con sus iguales, de jugar,
de aprender, de disfrutar y de vivir en un ambiente normalizado” (Ortez, C. et al.,

2019).

e En la etapa cuatro no ambulante inicial: que comprende edades entre 15 a 18 afos,
comienza una dificultad en las condiciones cardiacas y respiratorias y esto conlleva al
nifio a ser mas propenso con infecciones y dificultad para toser y expulsar secreciones,
en esta etapa la persona afectada ya hace uso de silla de ruedas y aumentando el riesgo
de padecer contracturas articulares en zonas de codos, rodillas y caderas (Osuna, S.
S/F; Ortez, C. et al., 2019).

e En la dltima etapa no ambulante tardio: siendo esta la méas adulta comprendida de 18 a
20 afios en adelante, se puede apreciar un mayor deterioro en los masculos
esqueléticos, también existe un nimero de casos diagnosticados, el trastorno de déficit
de atencion e hiperactividad cuando solamente se tienen un retraso a nivel cognitivo
que es caracteristico de la enfermedad (Osuna, S. S/F).

Se presenta una tabla de porcentajes en cuanto a la manifestacion clinica en los pacientes con

DMD [Tabla 3].
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Tabla 3. Manifestaciones clinicas en pacientes con DMD

Manifestaciones Pacientes Afectados
Trastorno de la marcha. 70.9%
Retraso del desarrollo psicomotor. 47.7%
Contracturas en flexion. 32.6%
Pérdida de marcha. 30.2%
Escoliosis. 30.2%
Compromiso 6seo. 15.1%
Soporte ventilatorio. 10.5%
Cardiomiopatia dilatada. 5.8%
Fracturas patoldgicas. 4.6%

Elaboracién propia con informacion de: Guerra, M. 2018

1.1.7 Anatomia del sistema muscular. El cuerpo se conforma de varios sistemas, en
el cual encontramos el sistema muscular que estd compuesto por mas de 650 masculos, ya
sean involuntarios o voluntarios, esqueléticos y viscerales, los cuales tienen diferentes
funciones, pero la principal es generar movimiento. Existen fibras musculares que son células
multinucleadas que forman el tejido muscular y tienen la capacidad de estirarse y contraerse

por los filamentos de los cuales esta compuesta (Mora. S. 2020).

Las fibras musculares producen contracciones que dan como resultado el movimiento,
mantenimiento de postura, cambios en la forma y propulsion de liquidos a través de los

tejidos, existen tres tipos de musculos:



o Esquelético: Los musculos forman la mayor parte del tejido muscular del cuerpo,
esta integrado por haces paralelos de fibras largas y multinucleadas con bandas
transversales, se emplean para el desplazamiento de las estructuras, estad formado
por fibras musculares estriadas y se encargan de los movimientos del sistema 6seo
(Drake, R. et al., 2020).

o Cardiaco: esta conformado por fibras musculares estriadas, se pueden encontrar en
las paredes del corazon y en las porciones proximales de las grandes venas que

desembocan en el corazon.

o Liso: estas fibras musculares son no estriadas y se encuentran en diferentes
sistemas como los son el digestivo, urogenital, respiratorio, entre otros, recubren

gran parte de vasos sanguineos [Figura 3] (Mora. S. 2020).

Las fibras musculares contienen miofibrillas orientadas longitudinalmente que
discurren a todo lo largo de la célula, estan compuestas por varios miofilamentos de actina 'y

miosina que se deslizan una sobre la otra (Drake, R. et al., 2020).
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Epimisio

FASCICULO

Fibras musculares

Perimisio

Epimisio

FIBRA MUSCULAR / N\

Epimisio

«~—— Fibras musculares

FIBRA MUSCULAR 7 N

Figura 3. Niveles del tejido muscular
https://tinyurl.com/yc2y8eud

El musculo esquelético se divide en fasciculos que se componen de fibras musculares,
que contienen miofibrillas orientadas longitudinalmente que discurren a lo largo de la célula,
cada miofibrilla estd compuesta por miofilamentos. Los musculos se clasifican segln su forma
que son: (Hansen, J. 2015).

o Planos: Son musculos que fibras paralelas que por lo general en forma de amplia

lamina plana con un amplio tenddn.

o Cuadrados: Estos musculos tienen un aspecto cuadrangular.



o Circulares: Los musculos cierran tubos o aberturas. Por ejemplo: los esfinteres.

o Fusiformes: Los masculos tienen una porcién central ancha y extremos

adelgazados.

o Peniformes: Estos musculos tienen un aspecto de pluma

Los musculos se clasifican segun de su funcidn, entre ellos se encuentran: (Hansen, J. 2015).

o Agonista: Este es el principal masculo responsable del movimiento.

o Antagonista: Este musculo se opone a la accion del agonista, cuando este se contrae

el agonista se relaja

o Sinergista: Son musculos que completan la contraccion del musculo agonista y
reduciendo los movimientos innecesarios que se pueden producir por el masculo

agonista.

1.1.8 Contracciéon Muscular: EI mecanismo de la contraccion es un proceso que se
lleva a cabo por medio de un estimulo nervioso, que produce el acortamiento de las fibras
musculares, en cada fibra muscular se encuentra un axén de cada neurona dando origen a la
unidad motora, el extremo del axon neuronal libera un neurotransmisor Ilamado acetilcolina
que viaja hasta la membrana plasmatica de la fibra muscular donde se encuentran los
receptores de la placa motora, cuando se realiza la union de la acetilcolina con los receptores
de la placa motora se genera el impulso quimico en eléctrico esto aumenta los niveles de
calcio los iones se dirigen a los miofilamentos de actina y miosina [Figura 4] (Serrano, C.

2023).
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Figura 4. Sarcomero,
https://tinyurl.com/yc2y8eud

Existen diferentes contracciones musculares que producen movimientos, entre ellas se
encuentran: (Sweeney, L., et al., 2018).
e Contraccion concéntrica: En esta contraccion se acorta el masculo debido a que se
genera suficiente fuerza para superar la resistencia impuesta.

e Contraccidn excéntrica: Es la contraccion donde el musculo se alarga debido a que la

resistencia es mayor que la fuerza que el masculo genera durante la contraccion.

1.1.9 Anatomia del sistema respiratorio. El sistema respiratorio tiene la funcion de
intercambiar gases con el medio ambiente, se clasifica en via aérea superior e inferior. Desde
un punto de vista funcional, se puede considerar como alta la via aérea extratorcica y baja la

intratoracica, se considera que la via aérea se compone de compartimentos funcionales: una



zona de conduccion proximal, que consiste en el arbol traqueobronquial hasta la generacion
16, una zona de transicion de las generaciones 17 a 19 y una zona respiratoria de generaciones

20 a 22, y una region alveolar [Figura 5] (Sanchez, T. et al. 2018).

Senos Paranasales

\{ Cavidad

nasal
Nariz Tracto

™ respiratorio

Faringe superior

Pulmones

Tracto
™ respiratorio
inferior

Traquea

Bronquios

@) Bronquiolo
AR

& Alvéolo

Figura 5. Anatomia del sistema respiratorio
Guia de Niosh sobre entrenamiento en espirometria 1-1, 2015

a) La via aérea superior conduce a los pulmones y se encuentran las estructuras de:

» Nariz
= Faringe
= Laringe
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= Traquea
= Bronquios primarios
b) La via aérea inferior se compone de:
» Pulmones
= Bronquios secundarios y terciarios
* Bronquiolos

= Conductos alveolares y alveolos [Figura 6].

Vias respiratorias superiores

Fosa nasal

Faringe

Laringe

Vias respiratorias inferiores
Traquea

Bronquios Primarios

Pulmones

Figura 6. Vias respiratorias
Sanchez, T. etal., 2018

Algunas de las caracteristicas que tiene el sistema respiratorio un nifio son:
= Laringe mas cefalica (C3-C4)
= Epiglotis larga, rigida y con forma de “U”

= Angulo 45° epiglotis



= Viaaérea conica

= Zona mas estrecha: cricoides

Algunas de las estructuras que se encuentra en la cavidad nasal como la orofaringe que
se encuentra limitada con la nasofaringe y con la punta de la epiglotis, la segunda es la cavidad
nasal, esta ofrece una mayor resistencia al lujo de aire. La cavidad nasal esta dividida en dos
camaras por el tabique nasal. La faringe que conecta con el sistema digestivo y el sistema
respiratorio tiene una longitud de 12 a 15 centimetros. La traquea y los bronquios se
encuentran localizados por debajo del cartilago cricoides y a nivel de la sexta vértebra
cervical, los pulmones que estan ubicados por detras de la séptima vértebra y que se
encuentran divididos en cada hemitérax con forma de base amplia y un apice, tiene funciones
importantes relacionadas con el intercambio gaseoso. Estas estructuras se encuentran
protegidas por una membrana llamada la pleura y que posee dos membranas, la pleura visceral
que se adhiere intimamente al pulmon y la pleura parietal que reviste el interior de la cavidad
toracica (Garcia, H. et al., 2015).

Se describe a la nariz como una estructura osteocartilaginosa y la parte mas externa, es
una cavidad grande y esta dividida por un tabique en dos fosas nasales, cada una revertida por
mucosa y tapizada por el epitelio cilindrico ciliar, esta mucosa nasal es aumentada por la
existencia de los tres huesos llamados cornetes, cuando el aire pasa por esta estructura se
cumplen tres funciones que son calentar el aire por medio del abundante riego sanguineo,
humedecerlo con el moco y filtrarlo (Moreno, S. et al., 2021).

La faringe es un tubo que conecta la boca con la laringe sus paredes son formadas por
musculo esquelético y en el interior revestido por mucosa, se divide en tres partes segun su

localizacion, nasofaringe, orofaringe y laringofaringe. La Laringe es una via corta que permite
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y controla el paso del aire de la laringe a los pulmones permitiendo que se genere sonido a lo
cual se le da el nombre de caja de voz, esta estructura se encuentra en la parte media del cuello
compuesta por cartilago tiroides, cartilago cricoides, la epiglotis y esta revestida por una
tnica mucosa ciliada. La traquea es un tubo que mide 12 centimetros de longitud y 2.5
centimetros de didametro, une la laringe con los bronquios primarios. Los bronquios se dirigen
hacia los pulmones, el bronquio primario es mas vertical y tiene mayor probabilidad de que

objetos extrafios se alojen y penetren las vias respiratorias [Figura 7] (Saladin, K. 2012).
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Los pulmones, estos son de forma conica, estan envueltos en una membrana serosa
Ilamada pleura y ocupan la mayor parte de la cavidad torécica, se encuentran separados por un
mediastino y estan divididos en lébulos por surcos, la parte superior del pulmon es llamada
vértice y la parte inferior es llamada base, tiene una cara mediastinica en donde se encuentra el
hilio por donde pasa el bronquio, la arteria y las venas pulmonares. Los bronquios primarios

una vez estan dentro de los pulmones, se dividen en bronquios secundarios para cada l6bulo y
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estos l6bulos secundarios a su vez se dividen en lébulos segmentarios o terciarios
denominados segmento broncopulmonar. El arbol bronquial a su vez se divide en tubos de
menor calibre llamados bronquiolos que llegan a tener un didmetro de 1 mm
aproximadamente. Se encuentran los lobulillos pulmonares funcionales que es la zona donde
el pulmon se ventila, a partir de esto se ramifican en conductos alveolares que terminan en
alveolos (Moreno, S. et al., 2021).

Los alveolos son una masa esponjosa compuesta por 150 millones de pequefios sacos,
proporcionan casi 70 m? de superficie del intercambio gaseoso. Un alveolo es una bolsa de 0.2
a 0.5 mm de didmetro, son células delgadas y extensas a las que se les denomina células
alveolares pavimentosas tipo | que cubren casi 95% del area de la superficie alveolar. Su
delgadez permite una rapida difusion de gases entre el aire y la sangre. El otro 5% esta
cubierto por células alveolares grandes tipo Il. Las células alveolares grandes tienen dos
funciones que son: reparan el epitelio alveolar cuando las células pavimentosas estan dafiadas
y secretar surfactante pulmonar, una mezcla de fosfolipidos y proteinas que cubren los
alveolos y los bronquiolos mas pequefios y evitan que se colapsen cuando se exhala. Cuando
no existe el surfactante, las paredes del alveolo se desinflan y podrian llegar a pegarse como
hojas de papel himedo y seria dificil volverlas a inflar en la siguiente inhalacién. [Figura 8]

(Saladin, K. 2012).
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1.1.10 Fisiopatologia. La DMD se considera un trastorno neuromuscular hereditario
donde la distrofina se ve afectada dando como resultado una alteracion en la estructura de la
membrana y que conduce a un mecanismo de ausencia y a la degeneracién muscular donde las
fibras musculares se ven necrosadas y degeneradas en grandes agrupaciones. La DMD resulta
del desequilibrio entre la necrosis de las fibras musculares y la regeneracion de mioblastos,
siendo la principal caracteristica patoldgica la necrosis, la fragilidad de la membrana en estos
pacientes esta dada porque no hay una acumulacion citoplasmatica de proteinas como
albimina e inmunoglobulinas que deberian estar presentes en las fibras musculares. En un
estudio realizado se formaron varias hipdtesis donde se relaciona que el calcio, siendo
fundamental en muchos aspectos de la funciéon muscular, pueda conllevar a la necrosis en el

musculo (Osorio N. et al., 2018).

La ausencia o deficiencia de distrofina compromete la integridad mecanica de las
miofibras, resultando en micro lesiones en la membrana celular, en estas micro lesiones se

favorece un aumento de la permeabilidad intracelular, lo que permite que se presente una



mayor entrada de iones de calcio, la ingesta inusual de calcio provoca la activacion de las
proteasas intracelulares y la lesion celular, lo que provoca la muerte de las células musculares
y la inflamacion de los tejidos haciendo que se produzca una cascada de efectos como:
degeneracion muscular cronica y su reemplazo por tejido adiposo, fibrosis endomisial y
debilidad muscular progresiva. (Heydemann, A. 2018)

A medida que avanza la enfermedad, los pacientes pierden la capacidad de caminar de
forma independiente alrededor de los 10 a 12 afios, ademas existen alteraciones
cardiorrespiratorias con riesgo progresivo de sufrir un paro respiratorio y cardiaco, que son las
principales causas de muerte antes de los 30 afos. La inflamacion es un proceso de defensa
natural del organismo en respuesta a estimulos agresivos cuyo objetivo principal es eliminar la
causa de la lesion celular y volver a un equilibrio homeostatico (Verhaart, I. et al., 2019).

El proceso de necrosis de las células musculares debido al aumento del calcio
intracelular en las células fagocitadas y eliminadas por los macréfagos que, debido al
reclutamiento de otras células inflamatorias, se produce la secrecién de citocinas
proinflamatorias, como IL-1, IL-6 y TNF-y en los musculos distréficos, por lo que la necrosis
conduce a un aumento del proceso inflamatorio [Figura 9] (Grounds, M. et al., 2020).

En la fisiopatologia de la DMD, la regeneracion inadecuada de las células musculares
provoca el reemplazo del musculo esquelético por tejido adiposo. Esta sustitucion puede
contribuir a la permanencia de la inflamacion, considerando que el tejido adiposo tiene la
capacidad de secretar proteinas antiinflamatorias. Existe una inflamacion sistémica que puede
deberse a diferentes causas, en los pacientes con bajo peso la inflamacidn puede ser causada
por DMD, dado que estos pacientes tienen menos masa grasa corporal, sin embargo, en
pacientes con sobrepeso la inflamacidn puede estar relacionada con el aumento de tejido

adiposo y el aumento de la secrecion de citoquinas proinflamatorias (Noritz, G. et al., 2018).
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El proceso inflamatorio crénico se relaciona con la capacidad del endotelio para
producir citocinas proinflamatorias y factores de adhesidn, la inflamacion persistente, ya sea
como resultado de una exposicion prolongada a la estimulacion o de una reaccion inapropiada
contra las moléculas propias, puede conducir a una fase cronica, en donde se produce la
sintesis y liberacion de citocinas, moléculas proteicas que son las encargadas de la transmision
de sefiales estimulantes, moduladoras e inhibidoras en las células del sistema inmune

(Germolec, D. et al., 2018).
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Sin embargo, tal proceso puede ser involucrado en el desarrollo del dafio muscular,
ademas estar estrechamente asociado con el aumento de la inflamacién y el estrés oxidativo.
Es una forma regulada de necrosis, que puede ser iniciada por la actividad de la proteina

quinasa, que interactta con el receptor inducido por el factor de necrosis tumoral, y varios



miembros de la familia de citocinas TNF participan activamente en la apoptosis. (Herbelet, S.
et al., 2020; Gallardo, F. et al., 2021).

En el sistema respiratorio algunas de las causas de mortalidad en personas con DMD
son: la fatiga en los musculos respiratorios, taponamiento de moco, atelectasia, neumonia,
insuficiencia respiratoria, disnea grave, muerte por paro respiratorio o arritmias cardiacas
inducidas por la respiracion. En una actualizacion que hizo Birnkrant, D. dice que la funcion
pulmonar mas alta, es decir, niveles mas leves de insuficiencia respiratoria, se podrian tratar al
inicio con la tos asistida y la ventilacion asistida, que son recomendados en las
consideraciones de atencion de 2010 (Vifiet, L. 2018).

Existen tres etapas en el sistema respiratorio: la etapa ambulatoria: la capacidad vital
forzada [FCV] alcanza un pico, seguido de una meseta y luego se deteriora con el tiempo, el
deterioro de la FCV puede ocurrir en ausencia de disnea, la edad de pérdida de la
deambulacidn se predijo que es cuando se alcanza la FCV maxima, la FCV méxima absoluta y
la tasa de disminucion posterior a la pérdida de la deambulacion. La etapa temprana no
ambulatoria: uno de los sintomas que se presentaron en esta etapa son paredes toracicas rigidas
y restriccion del volumen pulmonar, es necesario para preservar la distensibilidad pulmonar,
es necesaria una bolsa de ventilacion manual inflable o un dispositivo de insuflacion
mecanica. La etapa tardia no ambulatoria se presentaron sintomas de disnea, hipoventilacion,
fatiga, es necesario para el control de los sintomas hacer uso de ventilacion asistida y un
sistema de oxigenoterapia para disminuir sintomas como obstruccion de moco en la trdquea y

mejorar la tos (BirnKrant, D. et al., 2018).
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1.1.11 Complicaciones. La progresion de la DMD presenta algunas complicaciones
como lo son: la afeccién motora; cuando el nifio presenta un retraso mayor al que se suele
observar en los primeros afios de vida, ya que se pierden de manera rapida las habilidades de
marcha, caidas frecuentes, debilidad axial y la pérdida de fuerza haciendo que en esta fase el
nifio necesite hacer uso de silla de ruedas. A nivel respiratorio la funcion ventilatoria se
deteriora por la debilidad presentando tos y aparece una hipoventilacién diurna. Las
complicaciones a nivel cardiaco se presentan en un 20% de los casos, siendo enfermedades
como miocardiopatia hipertréfica o dilatada presentandose a partir de los 10 afios. En el caso
osteoarticular las complicaciones se presentan como contracturas y retracciones en las
articulaciones, el 90% presentan escoliosis y riesgo a sufrir fracturas debido a la aparicion de

la osteoporosis (Quesada, M. et al., 2019; Nascimento, A. et al., 2018).

1.1.12 Tratamiento.

e Tratamiento farmacoldgico: Actualmente, no hay ningun farmaco aprobado, todos
estan en fase de investigacion, a excepcion de los corticoides que son considerados
para el tratamiento de la DMD entre los cuales estan la prednisona y el deflazacort, los
cuales han demostrado que pueden contribuir a retrasar las manifestaciones clinicas,
segun un estudio la dosis a utilizar es de 0.75 mg/Kg al dia, pero estos medicamentos
en los pacientes pueden presentan efectos secundarios. El deflazacort como tratamiento
tiene evidencia administrando una dosis de 0.9 mg/Kg diaria, tiene una eficacia menor
de generar efectos secundarios que la prednisona. Para disminuir los efectos de la
prednisona se han propuesto regimenes de dosificacion alternativos como el uso

durante 10 dias y suspender durante los siguientes 10 dias o utilizar el medicamento



durante los primeros 10 dias del mes (Ortez, C. et al., 2019; McDonald, C. et al.,

2019).

El deflazacort contribuye a mejorar la fuerza, la funcién motora, retrasar la pérdida de
deambulacion y el inicio de la miocardiopatia, mejorar la funcion pulmonar y reducir la
necesidad de cirugia de escoliosis. La prednisolona mejorara la fuerza y la funcién pulmonar,
su uso redujo el nimero de cirugias de escoliosis, retraso el uso de ventilacién asistida, pero
no influy6 en la incidencia de miocardiopatia. Otro medicamento es el atularen, este
medicamento logra que el coddn temprano de parada sea ignorado y permita la produccién de
la distrofina, ha demostrado ser eficaz en fases tempranas, retrasando el deterioro de la funcion

muscular, preservar la funcion de marcha y la funcion pulmonar (Verhaart, 1. et al., 2019).

e Tratamiento no farmacologico: no existe un tratamiento curativo actualmente, tiene
como objetivo retrasar la evolucion de la enfermedad con ayuda de un equipo
multidisciplinario, el cual estd conformado por atencion y evaluacién de manera
neuroldgica, cardiovascular, ortopédica, respiratoria, nutricional, psiquiatrica y
genetica, es necesario un tratamiento de manera precoz y permanente para que se
pueda disminuir las manifestaciones clinicas y mejorar la calidad de vida de los
pacientes. Entre estos tratamientos no farmacoldgicos encontramos los siguientes:
(Nascimento, O. et al., 2018; Salmaninejad, A. et al., 2018).

o Tratamiento quirdrgico: Es necesario antes de una intervencion quirdrgica
consultar con un cardidlogo y un neumélogo, ya que los pacientes con DMD
presentan riesgo de descompensacion cardiaca y respiratoria por la exposicion a los
anestésicos inhalatorios suministrados, lo que puede conllevar a la muerte del
paciente (Birnkrant, D. et al., 2020).
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o Tratamientos fisioterapéuticos: en la rehabilitacion fisica podemos considerar
varios tratamientos para la DMD Yy asi trabajar el mayor grado de independencia
del nifio evitando complicaciones y deformidades. Entre algunos tratamientos que
se pueden tomar en cuenta son: entrenamiento fisico, el cual esta conformado por
conservar la resistencia muscular y la capacidad funcional, el ejercicio con un plan
adecuado y de una forma adecuada puede retrasar el cuadro clinico del paciente,
también se puede tomar en cuenta la reeducacion postural, ya que al ser nifios
adoptan posiciones incorrectas las cuales se pueden prevenir con estiramientos y
movilizaciones articulares (Quesada, M. et al., 2019).

Se puede implementar también fisioterapia, se debe trabajar en conjunto con un
neumdlogo, puesto deben realizarse pruebas de seguimiento cada 6 meses, la fisioterapia
respiratoria durante las primeras etapas tiene el principal objetivo de expulsar secreciones y
que no exista una disminucidn en las presiones maxima inspiratoria y espiratoria, los ejercicios
de movilizacion torécica Utiles para trabajar la rigidez y mantener la ventilacion alveolar, la
hidrocinesiterapia segun las técnicas aplicadas a enfermos neuromusculares estan basadas en
movimientos suaves y basados en los principios de la facilitacion neuromuscular
propioceptiva para mejorar el equilibro y la estabilidad para que se produzca movimiento,
aumento los rangos articulares y propiocepcién (Nascimento, A. et al., 2018).

Una de las estrategias en la fisioterapia para evitar las deformidades es el uso de értesis
los cuales ayudaran al nifio a evitar la aparicion de retracciones y contracturas musculares, una
de las més usadas es la de miembro inferior, rodilla-tobillo-pie (KAFO), ya que realiza un

blogueo a nivel de la articulacion de rodilla y ayuda a mantenerse en bipedestacion al nifio



evitando compensacion y deformidad, y ayuda a prolongar la marca del paciente (Bushby, K.

et al., sff).

1.2 Antecedentes Especificos

El ejercicio aerdbico incluye actividades como correr, nadar, practicar bicicleta y
caminar, es de beneficio para la salud por que mejora la capacidad cardiorrespiratoria,
fortalece los musculos y aumenta la resistencia. En los antecedentes especificos se abordara la
importancia del ejercicio aerdbico en la salud y el bienestar de los pacientes con DMD y como
ayuda a los diferentes sistemas especificamente respiratorio y muscular, describe algunos de
los deportes que se pueden practicar con los pacientes y las posibles dosificaciones,
recordando que el plan de tratamiento varia dependiendo las necesidades de cada paciente, asi
mismo, se aborda la importancia del ejercicio aerdbico de mediana intensidad para los
pacientes con distrofia muscular de Duchenne, asi como sus posibles beneficios y

consideraciones importantes para su practica segura y efectiva.

1.2.1 Técnica. Se consideran ejercicios aerobicos de media frecuencia y de larga
duracién donde el organismo necesita quemar hidratos y grasas para obtener energia y para
ello requiere oxigeno, entre algunos ejercicios se consideran correr, nadar, ciclismo, caminar,
entre otros. El conjunto de actividades fisicas incluye esfuerzos no intensos, pero si
prolongados durante largos plazos de tiempo, sin interrupcién, se basan en procesos
energeéticos en los cuales el oxigeno desempefia un papel fundamental. Andriolo RB. Et al.,
mencionan “Los ejercicios aerobicos o sub maximos se definen como cualquier actividad

fisica donde los medios predominantes de resintesis del ATP (trifosfato de adenosina) surgen
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del metabolismo aerdbico proporcionado por las actividades dindmicas y continuas con grupos

musculares grandes” (Carcamo F. 2020).

El ejercicio aerébico demostrd ser un componente que mejoro resultados en la
capacidad aerdbica, evidenciados en la distancia y metros recorridos post caminata de 6
minutos, asi como en la calidad de vida, consumo maximo de oxigeno, fuerza y resistencia,
mas no en variables ventilatorias e intercambio gaseoso. Durante el ejercicio aerobico de
mediana intensidad, el cuerpo utiliza principalmente la energia que se encuentra en los
carbohidratos y las grasas almacenadas en los musculos y en el higado. A medida que se
aumenta la intensidad del ejercicio, el cuerpo comienza a quemar mas carbohidratos y menos
grasas. El ejercicio aerébico de mediana intensidad es una forma de actividad fisica que
involucra trabajar a una intensidad moderada durante un tiempo prolongado, generalmente
entre 20 y 60 minutos, los ejercicios aumentan la frecuencia cardiaca y la respiracion de
manera constante y moderada (Lopez, J. et al., 2022).

El ejercicio aerdbico, a diferencia de otros tipos de ejercicio, que pueden requerir un
alto nivel de habilidad o fuerza, este tipo de ejercicio no causa tanto impacto en las
articulaciones como otras formas de actividad fisica, lo que lo hace especialmente adecuado

para personas con lesiones o patologias (Carcamo F. 2020).

1.2.4 Clasificacién. Se puede establecer una clasificacion de tres tipos de ejercicio: el
anaerobico, que no se producen toxinas y es inferior a 30 segundos; el anaerobio lactico, que
dura entre 30 segundos a 3 minutos y genera sustancias toxicas denominadas lactatos; y el
aerobico, que suele durar entre 5 y 30 minutos, se emplean los hidratos de carbono y las grasas

como fuente de energia. Se debe tomar en cuenta la intensidad con que se lleve a cabo un



programa de ejercicio aerébico que dependera de la elevacion de su frecuencia cardiaca al
practicar determinado ejercicio, para esto se ha utilizado la formula de la frecuencia cardiaca
méaxima: 220 — edad, en la clasificacion de los ejercicios aerdbicos encontramos: de bajo
impacto, que ocasionan efectos a nivel articular y, por lo tanto, son méas recomendados para
personas que inician un programa de aerobicos, los ejercicios aerobicos de mediano impacto
estan: caminar, nadar, aerobics acuaticos, ciclismo, remar, entre otros. En este tipo de

ejercicios se considera una frecuencia cardiaca maxima entre 55% al 60% (Carcamo F. 2020).

De alto impacto: Son aquellos que producen un impacto entre el nivel de las
articulaciones, entre los ejercicios tenemos: correr, bailar, aerobics en piso o deportes como el
basketball, tennis, football, squash, entre otros, para trabajar con estos ejercicios se considera
una frecuencia cardiaca maxima entre 61% al 75%. La intensidad se mantiene con una
frecuencia maxima de 76% al 85%, ya que es la mas frecuente en competencias o0 un programa

intenso de ejercicios (Carcamo F. 2020).

1.2.5 Dosificacion. Es recomendable hacer ejercicios aerébicos de manera activa con
un minimo de tiempo de 15 minutos y un maximo de 60 minutos entre 5 0 mas dias a la
semana, entre algunos ejercicios que se realizan son de entrenamiento de intervalos ligeros
como caminar a un ritmo continuo por 10 minutos, trotar durante 5 minutos esto se puede
repetir de 1-2 veces dependiendo de la condicién de cada paciente y en el avance que tenga la
enfermedad, también se pueden implementar ejercicios con pesas para sus extremidades
superiores y que mantenga la posicion durante 5 segundos involucrando todas las

articulaciones (Muscular Dystrophy Group of Great Britain & Northern Ireland, s/f.).
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En la natacion se ejerce poco impacto en las articulaciones y es ideal para personas con
problemas de movilidad, para este ejercicio se pueden realizar varias vueltas en la piscina,

alternando entre diferentes estilos de nado a un ritmo moderado (Atamturk, H. et al., 2018).

1.2.6 Indicaciones. El ejercicio aerobico de mediano impacto en la DMD puede ser
beneficioso para los pacientes, debe realizarse de manera supervisada y adaptada a la
capacidad del paciente, se presentan algunas indicaciones del ejercicio aerdbico de mediano
impacto en pacientes con DMD: el ejercicio aerébico como caminar, andar en bicicleta o
nadar, puede ayudar a mejorar la salud en pacientes con DMD. La debilidad muscular
progresiva en pacientes con DMD puede limitar la capacidad del paciente para realizar
actividad fisica, lo que aumenta el riesgo de enfermedades. El ejercicio aerobico puede
mejorar la fuerza muscular y la capacidad funcional, lo que puede permitir a los pacientes con
DMD realizar actividades cotidianas con mayor facilidad y participar en actividades sociales

(Zenteno, D. et al., 2022).

Reduccion de la pérdida muscular, el ejercicio aerébico de mediano impacto puede
ayudar a reducir la pérdida muscular en pacientes con DMD. La debilidad muscular progresiva
en DMD puede llevar a la pérdida de masa muscular y la reduccion de la fuerza muscular. El
ejercicio aerdébico puede ayudar a mantener la masa muscular y mejorar la funcion muscular
en pacientes con DMD, es importante que el ejercicio se realice de manera supervisada y
adaptada a la capacidad del paciente, para evitar la fatiga muscular y las complicaciones

asociadas (Hoepers, A. et al., 2020).



El ejercicio aerdbico tiene como indicaciones diferentes patologias que a lo largo de la

DMD las vemos involucradas, por lo tanto, es importante tener en cuenta un programa de
ejercicios eficaz y asi retrasar las manifestaciones clinicas que se presentan, algunas de estas
indicaciones son:

= Enfermedades cardiovasculares

= Cardiopatia isquémica

= Hipertension arterial

= Enfermedades cerebrovasculares

» Mejora la aptitud musculoesquelética

= Sistema musculoesquelético

= Osteoporosis y fractura osteoporéticas

» Prevencion de caidas

= Funcion cognitiva

= Enfermedades pulmonares obstructivas (L6pez, J. 2019)

1.2.7 Contraindicaciones. El ejercicio aerdbico de mediano impacto es una excelente
manera de mejorar la salud cardiovascular y reducir el riesgo de enfermedades cronicas como
la diabetes y la obesidad. Sin embargo, también puede haber complicaciones asociadas con el
ejercicio de mediano impacto. Uno de los mayores riesgos es la lesién muscular, que puede
ocurrir cuando el ejercicio se hace en exceso o se realiza de manera incorrecta. Las lesiones
musculares pueden ser leves, como un dolor muscular, 0 mas graves, como una ruptura

muscular (Hoepers, A. et al., 2020).
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El ejercicio aerobico de mediano impacto puede presentar deshidratacion, cuando el
cuerpo pierde agua y electrolitos a través del sudor durante el ejercicio, lo que puede llevar a
la deshidratacion si no se reemplazan adecuadamente. La deshidratacion puede provocar
fatiga, mareos, nauseas e incluso desmayos. Por lo tanto, es importante beber suficiente agua
antes, durante y después del ejercicio para evitar la deshidratacion. Por altimo, la lesion en las
articulaciones también puede ser una complicacion del ejercicio aerébico de mediano impacto.
El impacto repetido en las articulaciones durante el ejercicio puede causar dolor e inflamacion,
lo que puede llevar a lesiones cronicas a largo plazo, como la osteoartritis. Para reducir el
riesgo de lesiones en las articulaciones, es importante usar zapatos adecuados y hacer un
calentamiento y estiramiento adecuados antes del ejercicio. Ademas, es importante no
aumentar la intensidad del ejercicio demasiado rapido para permitir que las articulaciones se
adapten gradualmente al impacto (Yapura, J. 2019).

El ejercicio aer6bico puede ser beneficioso para los pacientes con DMD, pero también
puede presentar complicaciones especificas en los pacientes que lo padecen, uno de los riesgos
asociados con el ejercicio aerdbico en pacientes con DMD es la fatiga muscular, que puede
ocurrir mas rapidamente en estos pacientes debido a la debilidad muscular subyacente. La
fatiga puede afectar la capacidad del paciente para realizar actividades cotidianas y reducir la
calidad de vida. Otra complicacién del ejercicio aerdbico en pacientes con DMD es el
aumento del dafio muscular, la actividad fisica intensa puede causar dafio muscular, ademas, el
aumento de la inflamacion muscular asociado con el dafio muscular puede aumentar el riesgo
de complicaciones pulmonares y cardiacas en los pacientes. Por lo tanto, es importante disefiar
un plan de ejercicio adecuado y seguro para sus necesidades individuales. Algunas otras

complicaciones que podemos encontrar son:



= Procesos inflamatorios o infecciosos agudos
= Fracturas en periodo de consolidacion

= Osteotomias o artrodesis

= Articulaciones dolorosas

= Hiperlaxitud articular

» Rigidez articular (L6pez, J. 2019)

1.2.8 Infraestructura. El ejercicio aerébico de mediana intensidad se refiere a una
actividad fisica que eleva la frecuencia cardiaca a un nivel moderado y sostenido durante un
periodo prolongado de tiempo. Este tipo de ejercicio se puede realizar en diferentes formas,
como caminar, correr, nadar, andar en bicicleta, entre otros. La infraestructura necesaria para
el ejercicio aerobico puede variar segun la actividad fisica que se elija, existen algunos
elementos que son comunes en la mayoria de las actividades aerdbicas, uno de ellos es un
lugar adecuado para realizar la actividad fisica, esto puede incluir una piscina, una pista de

atletismo, un gimnasio o un estudio de yoga, entre otros (Hoepers, A. et al., 2020).

Al mismo tiempo, para realizar el ejercicio aerdbico es importante contar con equipo y
ropa adecuados, como pueden ser zapatos deportivos que sean comodos y estén disefiados para
la actividad especifica que se realice, también se pueden necesitar ropa comoda que permita la
libertad de movimiento. Para algunas actividades, como el ciclismo o la natacion, se puede
necesitar equipo adicional como un traje de bafo para el paciente (Atamturk, H. et al., 2018;

Yapura, J. 2019).

Existen diversas formas de hacer ejercicio aerébico, se puede caminar a un ritmo

moderado, manteniendo una velocidad constante y una buena postura, también se pueden
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utilizar caminadoras o cintas de correr en el gimnasio, lo que permite controlar la velocidad y
la inclinacion de la superficie de la caminadora para ajustar la intensidad del ejercicio. En
pacientes con DMD se trabaja de manera lenta, ya que no se requiere fatigar al paciente, el
objetivo es mantener la movilidad en el paciente y mantener un ritmo de respiracion (Pereira,
J.etal., 2022).

En el ciclismo, se puede utilizar una bicicleta de spinning o una bicicleta estacionaria
para controlar la intensidad del ejercicio y trabajar diferentes grupos musculares, también se
pueden utilizar maquinas de remo para ejercitar el cuerpo entero y mejorar la resistencia
respiratoria. Existe una amplia variedad de opciones para hacer ejercicio aerobico de mediana
intensidad, lo que permite adaptar la actividad de manera individual para cada paciente segun
sus necesidades y lo que se desee trabajar (Aziz, A. et al., 2021).

Es importante contar con elementos que ayuden a monitorear y mejorar el desempefio
durante el ejercicio como lo son los dispositivos de seguimiento de la frecuencia cardiaca,
relojes deportivos o aplicaciones maéviles que permitan registrar el progreso y establecer
metas. En general, la infraestructura del ejercicio aerébico incluye todos los elementos
necesarios para realizar la actividad fisica de manera segura, comoda y efectiva (Yapura, J.

2019).



Capitulo 11

Planteamiento del Problema

En el siguiente capitulo se aborda el planteamiento del problema, se describe la
importancia de conocer la manera en que afecta la distrofia muscular de Duchenne a los nifios
en su vida diaria, ya que al crearse una dependencia del nifio hacia la sociedad implicara
diferentes cambios en su estilo de vida. Aun no se conoce un tratamiento efectivo para la
distrofia muscular, pero se propuso la técnica terapéutica del ejercicio aerobico de mediano

impacto para ayudar a retrasar los signos y sintomas de la distrofia muscular de Duchenne.

2.1 Planteamiento de Problema

La distrofia muscular de Duchenne [DMD] es un trastorno genético que afectan la funcion
muscular, neuronas motoras, nervios periféricos y las uniones neuromusculares, siendo esta
una de las afeccion mas comunes y graves, es causado por mutaciones ligadas a una herencia
recesiva que se ubica en el brazo corto del cromosoma X en la banda Xp21 que consta de 79
exones codificando una proteina llamada distrofina de 3.685 aminoacidos, se propuso que las
fibras musculares de los afectados carecen de la interaccion normal entre el sarcolemay la
matriz extracelular aumentando la fragilidad de las fibras musculares.

La distrofina es una proteina del citoesqueleto que une el complejo proteico de la distrofia

y la actina del citoesqueleto intercelular, es asociada con la membrana plasmatica de



sarcolema, contiene 4 dominios funcionales; dominio amino-terminal que es el de union a la
actina, dominio de barra central, dominio rico en cisteina y dominio carboxi-terminal, en este
caso se conservan los dominio amino-terminal de union con la actina y carboxi-terminal que
permiten una proteina medianamente funcional que cusa la enfermedad de la distrofia
muscular de Becker, en el caso de la DMD se distorsiona la proteina a tal grado que se
produce una cadena polipeptidica diferente y no funcional que impide su funcion presentando
una deficiencia de la distrofina en las miofibrillas que causa un desgaste muscular y un

fenotipo grave (Guerra, T. et al., 2018).

La DMD se caracteriza también por provocar una pérdida de la integridad del sarcolema
que causa lesiones musculares y degeneracion progresiva, tiene apariciones clinicas en la
infancia causando debilidad muscular y una pérdida de la capacidad funcional para caminar,
en la DMD se puede provocar una desregulacion del ciclo regeneracion- degeneracion por el
aumento de las cantidades de células satélites y la proteina 1y (PGC-1y), ya que si aumentan
las células satélites que son encargadas de la regeneracion de las fibras musculares y se elevan
los nimeros de mitocondrias se podra dar paso a la formacion de uniones musculares, y tendra
un papel importante en la inflamacion y angiogenesis, esto puede ser inducido por efectos

fisioldgicos (Sigoli, E. et al, 2022).

Existen diferentes mutaciones en la DMD, una de ellas puede ser la distrofia muscular de
Becker [DMB] que es de menor gravedad, estas mutaciones podrian afectar el procesamiento
del pre-ARNm y suprimir la traduccion de la proteina, lo que podria causar una alteracion en
su funcién y provocar sintomas graves. Hablando del fenotipo también se encuentran
mutaciones como la eliminacion del exon 45 y la duplicacion del exon 2, mutaciones que

interrumpen o eliminan dominios criticos como el dominio rico en cisteina del exon 64-69,
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mutacion de los cuatro sitios de unién a la actina en el exdn 2-8,42-46, mutaciones sin sentido,
mutaciones en el sitio de empalme que son resultado de inclusion de pseudoexones que

contienen codones de terminacion prematuros (Sun, C. et al., 2020).

Actualmente, se sabe que no existe una cura para la DMD, sin embargo, se han evaluado
varios tratamientos destinados a mejorar la calidad de vida y retrasar la progresion de la
enfermedad desde etapas tempranas. Es importante conocer acerca de las complicaciones que
se les presenta al nifio y a su familia el padecer de esa enfermedad y asi prevenir el retraso en
el inicio de la pérdida de funcionalidad muscular, la pérdida de la marcha, el retraso en sus

habilidades cognitivas y sociales (Torres, M. et al., 2018).

Con base a lo que se presentd se hace la siguiente pregunta de investigacion ¢Cuales son
los beneficios fisioldgicos de los ejercicios aerdbicos de mediano impacto en el sistema

respiratorio y muscular en nifios de 6 a 10 afios que padecen distrofia muscular de Duchenne?

2.2 Justificacion

En las ultimas décadas, se ha demostrado que no se puede generalizar el término de
debilidad muscular ya que no porgue se presente se entiende como una patologia, se trata de
conocer acerca de las principales caracteristicas de presentacion clinico patol6gico de la DMD
para que el objetivo sea que la mayoria de personas conozca acerca de la DMD y que sepa
identificar los signos de alarma para poder abordarlos y promover una atencion preventiva

para que no avance de manera tan rapida la patologia.
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La DMD es un trastorno muscular pediatrico que afecta a 1 de cada 5000 varones
nacidos en el mundo entre 3-4 afios conduciendo a debilidad y desgaste muscular progresivo
perdiendo la capacidad de caminar entre 12-13 afios donde el nifio tendria que hacer uso de
una silla de ruedas, haciendo que la mayoria de los pacientes mueran a una edad aproximada
de 30 afios debido a una insuficiencia cardiorrespiratoria, en un analisis que se realizo se
tomaron 7.149 pacientes donde se identificaron 79% mutaciones grandes con mas de un exén
afectado, 68% de deleciones grandes, un 11% de duplicaciones y un 21% presentan
mutaciones pequefas, segun el analisis se encontraron mutaciones en los exones como lo son:
el exdn 51 representando un 14%, el exén 53 un (10.1%), el exdn 45 (9%), el exdn 43 un
(7.5%) y el exdn 44 (7.1%) que son los que mayormente se encuentran afectados (Sun, C. et

al., 2020).

Para los nifios entre 6-10 afios, el padecer de DMD desde los diferentes puntos de vista
se caracteriza por complicaciones de tipo musculo esqueléticas, respiratorias y cardiacas,
causando en ellos padecer de discapacidad, dependencia y muerte prematura afectando los
diferentes ambientes en los que los nifios se desenvuelven, ademas de tener un manejo
multidisciplinario el tomar un tratamiento farmacoldgico para los diferentes problemas
gastrointestinales, respiratorios y ortopédicos tienen un impacto bastante grande, también es
frecuente la presentacion de disfunciones neurocognitivas no progresivas, pero que influyen en

el aprendizaje y en su calidad de vida (Nascimento, A. et al., 2019).

Se han utilizado otras técnicas en fisioterapia que se han considerado pilares del
tratamiento para la DMD, cuyo objetivo es conseguir el mayor grado de independencia de un
nifio para aumentar su funcion trabajando con un equipo multidisciplinario y asi poder evitar

deformidades y complicaciones, algunas de las técnicas utilizadas son: se considero la
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atencion ortopédica para la reeducacion postural, ya que los nifios tienden adoptar posturas
incorrectas, con el fin de prevenir contracturas por medio de estiramientos y movilizaciones

articulares desde los primeros estadios (Birnkrant, D. et al., 2018).

Se han utilizado técnicas como hidro cinesiterapia basada en la técnica de facilitacion
neuromuscular propioceptiva mediante movimientos suaves para mejorar el equilibrio, la
estabilidad y postura, que tiene como objetivo fomentar la libertad de movimiento, aumentar
rangos articulares y propiocepcion, las técnicas de fisioterapia respiratoria se consideran un
método de tratamiento en el cual su objetivo es optimizar la funcion respiratoria y facilitar la
expulsion de secreciones en el arbol bronquial cuando el nifio va perdiendo la fase de marcha
y asi también trabajar la rigidez de la caja toracica y mantener una ventilacion alveolar

(Birnkrant, D. et al., 2018).

Por lo anterior expuesto, este trabajo pretende explicar los beneficios y la efectividad
de los ejercicios aerobicos en los nifios entre 6-10 afios de que padecen de DMD para
ayudarlos a que sus capacidades no se vean afectadas de manera abrupta si no se pueda
retrasar la perdida de sus habilidades y funciones para mejorar su calidad de vida y asi crear

una autonomia en los nifios que lo padecen.

Se propuso la técnica del ejercicio aerébico, ya que no influye en un costo muy alto
para los nifios ni adultos, incluso se pueden realizar programas de ejercicios en donde ellos los
puedan realizar en casa o desde donde se encuentren, puesto que si no se cuenta la posibilidad
de asistir a un centro de rehabilitacion todos los dias como tal puedan ellos también generar un
proceso de mejora en su calidad de vida y en su capacidad funcional, siempre con la revision

de un equipo multidisciplinario entre fisioterapeuta, doctor, psicélogo entre otros.
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2.3 Objetivos

2.3.1 Obijetivo general.
Distinguir los beneficios fisioldgicos de los ejercicios aerébicos de mediana intensidad en el
sistema respiratorio y muscular en nifios de 6 a 10 afios que padecen distrofia muscular de

Duchenne.

2.3.1 Objetivos especificos.

e Analizar las alteraciones clinicas que se presentan en pacientes de 6 a 10 afios que
padezcan de DMD para describir las limitaciones en sus actividades de la vida diaria.

e Comparar los protocolos utilizados que incluyan el ejercicio aerébico de mediana
intensidad como método de rehabilitacion en pacientes de 6 a 10 afios que padezcan
DMD.

e Describir los beneficios que ha tenido ejercicio aerobico en el sistema muscular y
respiratorio en los nifios con distrofia muscular de Duchenne para controlar los signos

que se presentan a lo largo de la patologia.
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Capitulo 111

Marco Metodolégico

El marco metodoldgico es parte fundamental de cualquier investigacion, ya que
describe detalladamente el enfoque, los métodos y las técnicas que se utilizan para llevar a
cabo una investigacion. El objetivo principal del marco metodolégico es proporcionarnos una
guia clara y coherente para la recoleccion, analisis e interpretacion de los datos por medio de
buscadores de fuentes confiables, ademas de ayudarnos a evaluar la validez y la fiabilidad de

los hallazgos por medio de articulos, libros, revistas médicas, entre otras fuentes.

3.1 Materiales

Para esta investigacion se toma en cuenta los articulos cientificos de las siguientes
bases de datos: PubMed, Scielo, Google Académico, Elsevier, PEDro, EBSCO. Ademas, se
incluyen tesis y articulos de revistas de diferentes universidades y paginas web de fuentes
oficiales. La informacion brinda datos sobre la fisiopatologia de la distrofia muscular de

Duchenne y el tratamiento para la patologia. [Figura 10] [Figura 11].
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3.2 Métodos

Se utiliza como un conjunto de procedimientos, técnicas y herramientas que se utilizan
para recopilar y analizar datos con el fin de responder a preguntas de investigacion, estos
métodos pueden ser cuantitativos, cualitativos o mixtos, dependiendo de la naturaleza de la
pregunta de investigacion y de los datos que se quieren recopilar. EI método de investigacion a
utilizar en esta investigacion sera cualitativo que se enfoca en la comprension a profundidad
de los fendmenos que son estudiados, estos son esenciales para la produccion de conocimiento

cientifico riguroso y confiable.

3.2.1 Tipo de enfoque de investigacion. El enfoque cualitativo se basa en la idea de
una realidad social compleja y multifacética, que no puede ser reducida a variables simples o
aisladas, este enfoque permite explorar la complejidad y la diversidad de los fendmenos que
tiene la investigacion respecto a las bases y fundamentos por medio de procesos légico
inductivo. Es especialmente adecuado para investigaciones en las que el objetivo es
comprender las experiencias, perspectivas y significados que los individuos otorgan a la
investigacion, al utilizar técnicas como la observacion, las entrevistas y el analisis de
documentos, el enfoque cualitativo le permite al investigador obtener informacion detallada
que se pueda analizar de manera sistematica para obtener una comprension mas completa de

los fendmenos estudiados (Alcides, R. 2020).

La investigacién se aborda desde un enfoque cualitativo debido a que se emplean
perspectivas interpretadas para dar conocimiento de la prevalencia de las distrofias musculares
de Duchenne dentro de una poblacion especifica hablando de nifios entre 6 a 10 afios, el cual

tiene como fin recaudar informacién y conocer la manera de interpretar, como se presenta la
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enfermedad y comprobar si ejercicio aerébico en nifios los ayuda a mejorar su calidad de vida

y a mejorar su funcionalidad.

3.2.2 Tipo de estudio. El tipo de estudio es descriptivo y se caracteriza por considerar
un fendmeno de estudio y a sus componentes, medir conceptos y definir variables por medio
de la investigacion, especificando propiedades, variables, caracteristicas y los perfiles de

personas 0 grupos que se esté sometiendo a la investigacion (Hernandez R. et al., 2018).

Esta investigacion se realiza mediante un estudio descriptivo, el cual intenta mencionar
algunos de los beneficios en cuanto a los ejercicios aerdbicos en la distrofia muscular y de
mencionar algunas de las caracteristicas de identificacion de la enfermedad (Sigoli E. et al.,

2022).

3.2.3 Método de estudio. Es un estudio de analisis — sintesis, ya que consiste en unir
partes por separado de articulos cientificos y estudiarlas en forma individual para establecer su
relacion y asi estudiarlos en su totalidad, acompafado de un método de induccion-deduccion
por que se basa en una forma logica utilizando hechos siendo deductivo-inductivo (Hernandez

R. etal., 2018).

En la investigacion se aplica el método analisis sintesis, ya que hace referencia a los
beneficios que tienen los ejercicios aerébicos en nifios para mejorar su calidad de vida en su

sistema respiratorio y muscular.

3.2.4 Disefio de investigacion. El disefio de investigacion de tipo no experimental es

una investigacion que se realiza sin manipular variables, es decir, se compone de estudios en
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los que no se hace variar en forma intencional las variables independientes para ver su efecto

sobre otras variables (Sanchez, A., et al., 2020).

El disefio de este trabajo de investigacion es no experimental ya que no se entra en un
campo de investigacion, sino que se realiza una busqueda de informacion a través de la
recoleccion de datos por medio de articulos cientificos, revistas, libros, entre otros, para
generar un analisis de lo que sucede con los nifios que sufren de distrofia muscular y de la
manera en gue como fisioterapeutas podemos aportar a que se les mejora sus capacidades para
interactuar con la sociedad previniendo la aceleracion progresiva de la enfermedad
(Nascimento, A., et al., 2019).

El corte transversal es una modalidad de investigacion observacional que se utiliza para
analizar datos de diferentes variables que se recopilan durante un periodo de tiempo,
reiterando en una poblacion predefinida (Sanchez, A., et al., 2020).

La investigacion se realiza de acuerdo al calendario académico, de enero a mayo 2023.

3.2.5 Criterios de seleccidn. En los criterios de seleccion se establecen los items de
inclusion y exclusién a tomar en cuenta para una investigacion que ayudan a abarcar los
suficientes estudios limitados para garantizar que se pueda obtener una respuesta significativa

(Sanchez, A., et al., 2020). [Tabla 4].
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Tabla 4. Criterios de seleccion.

Criterios de inclusion

= Criterios de Exclusién

Articulos que mencionen la distrofia
muscular de Duchenne.

Articulos y libros que no mencionen
la distrofia muscular de Duchenne,
sus caracteristicas, datos
epidemioldgicos que sean actuales.

Articulos que hablen acerca de los
sintomas de la DMD.

Articulos que no tengan acceso libre.

Libros que hablen del ejercicio
aerébico de mediana intensidad.

Libros y articulos mayores a 5 afios
de antiguedad.

Articulos de revistas cientificas que
integren el ejercicio aerébico como
tratamiento para la DMD.

Articulos que son basados en la
distrofia de Becker.

Libros que hablen de la anatomia del
sistema muscular.

Articulos y libros que hablen de
diferentes tratamientos para la DMD
gue no sea el ejercicio aerobico.

Articulos y libros que incluyan
iméagenes de las caracteristicas de la
DMD.

Libros que no hablen del ejercicio
aerébico como tratamiento para la
DMD.

Articulos que sean de fuentes
confiables que contengan doi.

Fuentes no confiables que
proporcionen informacion de la
DMD.

Articulos y libros que hablen de la
anatomia del sistema respiratorio.

Libros o articulos que no hablen
acerca de la fisiopatologia de la
DMD.

Datos que muestren los beneficios del
ejercicio aerébico en la DMD.

Libros o articulos que no incluyan a
pacientes de 5 a 9 afios.

Articulos que describa la
fisiopatologia de la DMD.

Libros o articulos que no describan la
anatomia del sistema respiratorio.

Articulos en los idiomas en inglés,
espafiol, portugués y arabe.

Articulos que no contengan imagenes
de la infraestructura para realizar el
tratamiento del ejercicio aerdbico para
la DMD.

Elaboracién propia
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3.3 Variables

Una variable es una caracteristica, atributo o cualidad que puede variar, se mide o se
observa en el contexto de una investigacion, puede ser propensa a sufrir de cambios y que
tenga un impacto en el resultado de una investigacién. El uso correcto de las variables en una
investigacion es crucial para garantizar la validez y la fiabilidad de los resultados de la

investigacion (Herndndez, R. et al., 2018).

3.3.1 Variable Independiente. Son aquellas variables que se tienen en cuenta en la
investigacion y que pueden o no modificarse por parte del investigador. Es una variable de la
cual se pueden observar los efectos de determinada cualidad, caracteristica o situacion y puede

tener diferentes elementos como el sexo, la edad, entre otros (Griego, J. 2019).

3.3.2 Variable Dependiente. Hace referencia al elemento que resulta modificado en la
investigacion de forma intensional, la variable dependiente va a ser escogida y generada a

partir de la independiente (Griego, J. 2019).

3.3.3 Operacionalizacion de Variables. La operacionalizacion de variables es
importante porque permite medir y evaluar de manera precisa y objetiva las variables de
investigacion, siendo un proceso de definir y medir una variable de investigacion en términos
concretos y observables, con lo que el investigador puede recopilar datos de manera

sistematica y objetiva (Alcides, R. 2020). [Tabla 5].
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Tabla 5. Operacionalizacién de Variables

Tipo de Variable Definicion Definicion Fuente
Variable de estudio Conceptual operacional
Variable Ejercicio Son actividades de Los beneficios que  (Carcamo F.
independiente  Aerébico mediana intensidad  tienen los ejercicios  2020).
que se realizan aerodbicos en los (Muscular
durante un p_erlodo nifos con DMI_D Dystrophy
extenso de tiempo, ayudaran a mejorar
este tipo de ejercicio  la funcién Group of Great
requiere de oxigeno,  respiratoria y Britain &
incluye esfuerzosno  fortalecer el Northern
intensos, pero si corazény los Ireland, s/f.)
prolongados durante  pulmones para
largos plazos de prevenir
tiempo, sin complicaciones,
interrupcion. Este aumenta la funcién
tipo de ejercicio muscular
implica un aumento  aumentando la
en la frecuencia resistencia y
respiratoria y la prolongar la fuerza
movilidad del de los musculos no
cuerpo, por ejemplo,  afectados y
el ejercicio aerobico  afectados,
incluye caminar, reduciendo la
correr, nadar, andar  atrofia muscular.
en bicicleta, bailar También entre los
entre otros. beneficios fisicos
del ejercicio
aerobico de
mediana intensidad
se pueden tener
efectos ayudando a
reducir el estrés, la
ansiedad y la
depresion, y
mejorar el estado
de &nimo y la
autoestima.
Variable Distrofia Es una enfermedad De 2y 7 afios (Asociacion
dependiente muscular de  degenerativa de la Debilidad cervical Duchenne
Duchenne musculatura para movimientos Parent Project,

voluntaria que se
hereda de forma
recesiva ligada al

de flexion de
tronco
Dificultada para

SIF)
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cromosoma X

mantener el

presentando pérdida  €quilibrioen
de fuerzay funcion, ~ sedente
localizando la Retrasoenel
mutacion enel brazo  desarrollo
corto del cromosoma  Psicomotor

X.

Signo caracteristico
descrito por
Gower

Marcha de
Trendelenburg o
marcha de pato por
debilidad en
gluteos.

De 6 a 9 afios
Dificultad para
caminar y

Fatiga muscular
Perdida de
equilibrio

De 9a 10 afos
Perdida de la
funcion

Posturas
anormales

Elaboracién propia con informacion de: (Carcamo F. 2020). (Muscular Dystrophy Group of Great Britain
& Northern Ireland, s/f.) (Asociacién Duchenne Parent Project, S/F)
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Capitulo IV

Resultados
En este Gltimo capitulo se abordaran los resultados obtenidos mediante el proceso de
investigacion, presentando diferentes autores basados en investigacion cientifica con trabajos
experimentales que ayudaron a sustentar los objetivos planteados. Del mismo modo, se plantea
la discusidn de los resultados, se presentan las conclusiones y las perspectivas que demuestren

los alcances y la trascendencia que se desea tener con el trabajo de investigacion.

4.1 Resultados
El presente trabajo tuvo como finalidad investigar la distrofia muscular de Duchenne y
sus caracteristicas en relacion con el ejercicio aerébico de mediana intensidad y los efectos
que resultan de la relacién de ambas variables.
e Primer objetivo especifico: Las alteraciones clinicas que se presentan en pacientes de 6
a 10 afios que padezcan de DMD para describir las limitaciones en sus actividades de

la vida diaria.

Sarrazin, E et al., (2018); San Martin, P. et al (2018); Kennedy, R. et al. (2020) se
realiz6 un seguimiento de los pacientes de manera semanal conformado por un equipo
multidisciplinario, sin embargo, se observé una gran diferencia entre el diagnéstico temprano

y tardio, donde se podia identificar una diferencia significativa en la edad de pérdida de la



marcha entre 9 - 11 afios por el uso de corticoides, también determino que la probabilidad de
vida de los pacientes en el estudio fue de 12 a 33 afios. También se hizo un seguimiento
prospectivo en el cual se tomaron datos sobre el compromiso funcional determinado de
acuerdo al desempefio funcional de las actividades de la vida diaria y a la presencia o no de
marcha independiente observada en primera consulta dando una estadistica del 29,7% ya fuera
severo o grave, determino que la prescripcién para el uso de la silla de ruedas fue a los 10
afios, presentando afectacién cardiaca, afectacion pulmonar y afectacién en el desarrollo
cognitivo.

Se evalud la velocidad de la marcha, la funcion cronometrada, la resistencia y la
capacidad ambulatoria y el efecto de la enfermedad hacia las actividades relacionadas con la
marcha, se llego a concluir que los nifios mas pequefios de 7 afios con DMD no caminaron
significativamente méas despacio que sus compafieros con un desarrollo normal, sin embargo,
los nifios mayores de 8 afios con DMD fueron significativamente méas lentos que sus
compafieros siendo un indicador de la enfermedad muscular degenerativo. También concluyo
que los nifios tratados con corticosteroides eran mas pequefios que los demas nifios, siendo un
efecto secundario. [Tabla 6a].

Tabla 6a. Resultados

Articulo

Metodologias

Resultados

Sarrazin, E.

La Dystrophie
Musculaire de
Duchenne en
Martinique.

Estudio sistematico.

Se tomaron en cuenta 18 pacientes con
DMD caracterizada molecularmente,
de los cuales 6 son hermanos y 7 casos
nuevos por transmision materna,
identificando 8 mutaciones de punto, 5
deleciones, 4 inserciones y 1 exén
criptico. Se encontrd que a 3 pacientes
se les administraron Ataluren.

Se presentaron 5 pacientes con
discapacidad intelectual y 6 pacientes
con dificultad de aprendizaje. Se
encontrd en una entrevista realizada, el
retraso en la adquisicion de la marcha
en un 37.5%, encontrando que la
pérdida de marcha se da en edades de
8 a 20 afios, con presencia de pie
equino en el 100% de los casos y
escoliosis en 9 de los dieciocho casos,
también se identifico que 3 pacientes
murieron, 2 por problemas cardiacos y
1 por insuficiencia respiratoria y se
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conto con 5 pacientes que utilizaron
ventilacion no invasiva.

Del total de pacientes estudiados, el

San Martin, P Estudio de seguimiento prospectivo ! )
Constituido por 462 pacientes 29,7% presento compromiso funcional
Survival of portadores de DMD entre nifios de severo 0 grave, tenian indicacion para
patients with edades 5-9, con un promedio de 6 afios, €l us0 de sillas de ruedas a una edad
Duchenne fueron pacientes que pertenecian a promedio de 10 afios. En el afio de
muscular nivel socioeconémico de extrema 1993 a 2002 se presento un aumento
dystrophy. pobreza o nivel medio bajo. llegando al 56,6% de nifios que
presentaban compromiso funcional
leve 0 moderado y para el 2003 a 2013
el 75,7% dando como prescripcion el
uso de sillas de ruedas entre las edades
de 8 a 11. También se estudio la
probabilidad de sobrevivir a los 20
afos, siendo un porcentaje fijado por
la evaluacion de los diferentes niveles
socioecondmicos alto, medio, bajo,
dando una probabilidad de 82%, 67%
y 42%.
Kennedy, R. Revision narrativa. Se incluyeron Como resultados se consideraron
bibliografias de bases de datos de factores ambientales que afectan la
Walking and Medline, Embase y PubMed desde funcion en los nifios con DMD que
weakness in 1946 hasta octubre de 2019, donde se ~ Pueden verse en la escuela y los
children: a utilizaron evaluaciones de lamarcha, la  €ntornos comunitarios, también fue

narrative review of
gaitand functional
ambulation in
paediatric
neuromuscular
disease.

resistencia y la funcién ambulatoria en
enfermedades neuromusculares
pediatricas en nifios de 0-18 afios, se
identificaron 52 articulos con
evaluaciones de la velocidad de la
marcha, la funcién cronometrada, la
resistencia y la capacidad ambulatoria,
el equilibrio.

Se describieron diferentes pruebas
como la prueba de 6MWT,
evaluaciones para la fuerza, el
equilibrio dindmico, la caminata de los
10 minutos, la escala de movilidad
funcional [FMS].

importante comprender el efecto de la
enfermedad en los nifios y la
percepcion de un individuo ante los
efectos que provoco en lamarchay la
funcion diaria para su entorno.

Elaboracion propia con informacion de: San Martin, P. et al. (2018); Kennedy, R. et al. (2020); Sarrazin, E et

al., (2018)

e Segundo objetivo especifico: Los protocolos utilizados que incluyan el ejercicio

aerobico de mediana intensidad como método de rehabilitacion en pacientes de 6 a 10

afios que padezcan DMD.
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Tournier, S. et al. (2019); Hammer, S. et al. (2021); Lott, D. et al. (2019) realizaron de
2 a 3 sesiones por semana de 30 a 45 minutos, planteando la realizacién de movilizaciones
pasivas y estiramientos musculares, enfocandose en las extremidades inferiores para todos los
pacientes que caminaban y las cuatro extremidades para todos los pacientes que no caminaban,
ejercicios de auto estiramiento para realizar en casa, ejercicios de fortalecimiento isométricos
para la columna vertebral, también recomendaron el uso de un programa de entrenamiento con
ejercicios progresivos en un cicloergémetro.

Evaluaron los efectos y la seguridad de diferentes programas de entrenamiento fisico
para los nifios con DMD, se realizaron tres comparaciones de diferentes entrenamientos con
ejercicios, evaluando el entrenamiento con ejercicio versus ningn entrenamiento con
ejercicios; entrenamiento fisico versus placebo; y entrenamiento con ejercicios versus
entrenamiento con ejercicios alternativos incluyendo en estos protocolos ejercicios de funcion
pulmonar, fuerza, resistencia, ROM, los resultados muestran diversos grados de fuerza a partir
de diferentes periodos de tiempo de seguimiento de la actividad de los pasos para estimar la
caminata, las habilidades funcionales y la fuerza. [Tabla 6b].

Tabla 7a Resultados

Articulo Metodologias Resultados

Tournier, S. Estudio casos y control. Fueron ~ Como resultados se utilizaron
9 nifios identificados en edades  movilizaciones pasivas y estiramientos
Lakinésithérapie libérale  de 7 a 17, siendo 2 hermanasy ~ musculares en las extremidades

face a en una paciente se diagnostico inferiores para todos los pacientes que
la dystrophie musculaire prenatalmente. Se realizaron caminaban, para los pacientes que no

de Duchenne en sesiones entre 2 a 3 por semana  caminaban. También se colocaron los
Martinique. con una duracion de 30 a 45 pacientes, en verticalizadores con el

minutos y se vari6 la tendencia  objetivo de mejorar la postura. Todos
para aumentar la frecuenciade  los pacientes excepto uno que no
sesiones cuando se perdio la deambulaba, realizaban trabajo
deambulacion. muscular activo en resistencia. Para el
sistema respiratorio se incluyeron
movilizaciones pasivas y
estiramientos, en ninguno se utilizé
ayuda instrumental para lograr una
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hiperinsuflacion mecénica, se
ofrecieron ejercicios de mantenimiento
de los masculos inspiratorios y
espiratorios con ayuda de la técnica de
limpieza espiratoria manual.

Hammer, S.

Exercise Training in
Duchenne Muscular
Dystrophy: A Systematic
Review and meta-

Estudio ensayos controlados
aleatorios.

Se realizaron 12 estudios en el
mundo occidental entre 1966 y
2018, de los cuales fueron 282
participantes, con 264 casos

Debido al bajo nimero de informacién
adquirida en cada uno de los estudios
realizados, no fue posible realizar un
resultado en cuanto al funcionamiento,
sin embargo, se realiz6 un analisis para
los resultados secundarios en cuanto a
la fuerza y resistencia muscular

Analysis. completados en el estudio en un : ! k
rango de 14 a 15 participantes ~ despues de la intervencion del
entre edades de 5 a 24 afios, gjercicio, los 2 estudios que usaron
donde 08 dependian de unasilla ~ Ciclismo revelaron un funcionamiento
de ruedas y 86 no podian mejo_r,ado 0 mantenido por medio de la
caminar. En 5 estudios que se funcion motoray los ejercicios de
realizaron se aplicaron respiracion mejoraron la movilidad
ejercicios de entrenamiento toracica. La capacidad vital disminuy6
para las extremidades mediante €N todos los estudios menos uno,
el ciclismo y en 7 estudios independientemente de si los
aplicaron entrenamientos de los ~ Participantes recibieron entrenamiento
musculos respiratorios, de los 0 no, la resistencia mejoro con las
cuales, 5 fueron con intervenciones de entrenamiento fisico
entrenamiento de masculos y en 2 estudios, se controlaron los
inspiratorios y 1 con masculos  Sintomas de fatiga y dolor.
espiratarios

Lott, D. Estudio de casos y control, se Entre los resultados se evidencio que

Walking activity in a
large cohort of boys with
Duchenne muscular
dystrophy.

evalu6 la actividad de pasos en
70 nifios ambulatorios con
DMD con un seguimiento
durante 7 dias y 10 nifios de
control no afectados, se le
evalud la capacidad funcional y
la fuerza, cuantificado en nifios
ambulatorios ente 5 a 9 afios
con DMD vy nifios no afectados.
El estado ambulatorio se
determiné 2 afios después. Se
dividieron en grupos por edades
en los cuales 18 tenian6 a 9
afos; 20 entre 7-9 afos; 20
participantes de 10-9 afios.

no hubo diferencia entre los grupos en
el indice de masa corporal de los nifios
con DMD, ellos pesaban menos y eran
mas bajos como era de esperar, se
determiné que los nifios con DMD
caminaron una distancia mas corta en
el 6MWT y tomaron mas tiempo para
completar las tareas funcionales y
demostraron fuerza en la parte inferior
de las piernas con relacion a los
controles. Se encontr6 una
disminucion general del recuento de
pasos diarios a medida que avanzaba
la edad, 36 de los 70 participantes
fueron vistos 2 afios mas tarde para
una vista por imagenes y se determind
gue 11 ya no eran ambulatorios y que
aquellos que aun eran ambulatorios
después de 2 afios habian dado en 98%
maés de pasos diarios durante el primer
periodo de recopilacion de datos.

Elaboracion propia con informacién de: Tournier, S. et al. (2019); Hammer, S. et al. (2021); Lott, D. et al.

(2019)
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e Tercer objetivo especifico: Los beneficios que ha tenido ejercicio aerdbico en el
sistema muscular y respiratorio en los nifios con distrofia muscular de Duchenne para

controlar los signos que se presentan a lo largo de la patologia.

Blaschek, A. et al. (2019); Vasiliy, M. et al. (2022); De Vito, E. et al. (2023)
observaron la disminucion de la distancia, mientras que los cocientes de fatiga tuvieron
disminucidn significativa en la distancia recorrida con el aumento de la discapacidad, se tomo

que el tratamiento con resistencia podria influir a mejorar la fuerza y la funcion muscular.

También tomaron pacientes con DMD para recibir fisioterapia durante 4 meses
divididos en 2 etapas una preparatoria y otra de entrenamiento esta con una duracién de 60
minutos repitiendo 10 a 12 veces cada ejercicio posteriormente evaluaron por medio de la
prueba de marcha de 6 minutos y funcion cronometrada, donde afirmaron que los ejercicios de
fisioterapia aerdbica sin pesas en combinacion con el entrenamiento en bicicleta estatica puede
aumentar la resistencia y la velocidad en pacientes ambulantes con distrofia muscular de
Duchenne, ya que después se les realizé pruebas que registraron una mejora significativa para
levantarse del suelo y bajar escalones, al analizar la debilidad de los musculos respiratorios y
la restriccion toracopulmonar en pacientes con DMD se puede comprobar que existe alguna
debilidad en los musculos respiratorios cuando se realiza la inspiracion y expiracion, sin
embargo, se realizaron maniobras de toma de aire, ya que inflan los pulmones, aumentan el

retroceso elastico y mejoran la fuerza de la tos y el despeje de las vias aéreas. [Tabla 6c].
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Tabla 8a. Resultados

Articulo

Metodologias

Resultados

Blaschek, A.

Is Exercise-Induce Fatigue a
Problem in Children with
Duchenne Muscular

Estudio casos y control, cohortes.
Se tomaron 55 pacientes con
DMD 49 tratados con esteroides
y 9 con Ataluren, con un total de
241 pruebas analizadas 6MWT.

La fatiga promedio en toda la
cohorte de pacientes fue de 1,0 lo
que indico que no hubo perdida
de velocidad en 6 minutos, sin
embargo, se pudo identificar que

Dystrophy? Se tomaron 6 pacientes que no disminuyo la distancia en el curso
recibieron terapia con esteroides,  de la enfermedad y no parecid
los cuales hicieron 25 caminatas,  aumentar la fatiga durante la
sin embargo, 9 pacientes tratados  DMD. En un analisis posterior,
con Ataluren realizaron 48 no se pudo demostrar el impacto
caminatas. de la edad, la terapia con

esteroides, la terapia con
Ataluren, la discapacidad general
y la distancia en la prueba de
caminata de 6 minutos (6MWT)
sobre la fatiga en pacientes con
DMD.

Vasiliy, M. Estudio de casos y control Como resultados se observaron

PHYSICAL THERAPY IN
PATIENTS WITH

DUCHENNE MUSCULAR
DYSTROPHY DYNAMICS

Se realiz6 un curso de
rehabilitacion por 4 meses
divididos en 2 sesiones de
preparacion y formacion,
conformado por 15 pacientes

mejorias en la realizacion del
ejercicio aerobico utilizando un
ergémetro de bicicleta de manos
y pies después de un
entrenamiento de 24 semanas,

OF THE COURSE OF THE infantiles entre 5 a 20 afios, dando una mejora en las
DISEASE. contemplando que fueran de sexo  funciones motoras de los
masculino, que tuviesen pacientes incapaces de caminar.
confirmada la enfermedad de la Se observo también un amento
DMD vy que tuviesen la capacidad minimo de la funcionalidad para
de moverse de forma el rendimiento de una tarea
independiente y que hayan debido a una mejora del patron de
participado en programas de movimiento y se detect6 una
rehabilitacion méas de 6 meses disminucidn de la gravedad y
antes. Se realizaron la prueba de  ausencia de los movimientos
marcha, pruebas de tiempo para compensatorios durante las
levantarse del suelo y una prueba  pruebas que se realizaron.
de carrera de10 minutos,
complementando con subir y
bajar gradas, evaluando con una
escala de 6 puntos.
De Vito, E. Estudio de casos y control. Se Se encontré mayor restriccion
tomaron en cuenta 43 sujetos toracica y mayor debilidad de los
ANALYZING evaluados con diferentes pruebas  musculos respiratorios, el grupo
RESPIRATORY MUSCLE de funcion pulmonar, 21 A compuesto por 15 pacientes en
WEAKNESS AND pacientes con un rango de edad edades de 7a 11 y el grupo C no
THORACOPULMONARY de 7 a 20 en silla de ruedas, codos pudieron alcanzar el volumen

RESTRICTION IN
SUBJECTS WITH
DUCHENNE MUSCULAR

flexionados o con incapacidad de
caminar o moverse contra la
gravedad, se realizaron 3 grupos

total de aire contenido en el torax
tras una inspiracién maxima; sin
embargo, 10/15 pacientes del
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DYSTROPHY. en el grupo C compuesto por 9 grupo A no alcanzaron el

pacientes entre edades de 17 a20,  Volumen residual previsto para
alcanzar la presion inspiratoria

maxima.

Elaboracion propia con informacion de: Vasiliy, M. et al. (2022); L. de Vito, E. (2023); Blaschek, A. et al. (2019)

4.2 Discusion

Con base a la informacidn recolectada para la elaboracién de esta tesis de tipo no
experimental, se tomaron revisiones bibliograficas, sisteméticas, metaanalisis, casos y
controles o aleatorios. En los cuales los autores como Vasiliy, M. et al; Blaschek, A. et al;
Tournier, S. et al lograron evidenciar que se puede trabajar con un programa de entrenamiento
de ejercicios combinados con terapia respiratoria, siendo de 2 a 3 sesiones 30 a 45 minutos y
asi contribuir para aumentar las habilidades de los pacientes con DMD, mediante tratamientos
que incluyan mejorar la funcion y la fuerza, sin embargo, no se pudo determinar el impacto
sobre la edad de los nifios, pero si se pudieron obtener buenos resultados en los avances de las
terapias que recibieron. En cuanto a De vito, M. et al. (2023); Kennedy, R. et al. (2020);
Hammer, S. et al. (2021) & Sarrazin, E et al., (2018) encontraron que los ejercicios pueden
provocar mayor restriccion y debilidad a medida que la enfermedad avanza, también se

considera que inquietan mas los factores ambientales en la funcién de los nifios.

o Beneficios de los ejercicios aérobicos y respiratorios para la DMD

Segun Vasiliy, M. et al. (2022) se logro evidenciar que el ejercicio aerdbico sin la
combinacion de pesas y la utilizacion de bicicleta estatica puede contribuir para aumentar la
resistencia y la velocidad, demostrando un avance positivo para los pacientes que presentan

DMD.
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De Vito, E. (2023) encontr6é una mayor restriccion y debilidad en los musculos
respiratorios en pacientes de 7 a 11 afios que no podian alcanzar el volumen de aire al realizar
la inspiracion.

o Combinacion de los ejercicios aer6bicos con ejercicios respiratorios

Blaschek, A. et al. (2019) observo que se tienen mejores respuestas al utilizar ambas
terapias combinadas para que no se pierdan de manera tan progresiva las habilidades de los
nifios, mediante tratamientos que incluyan mejorar la funcion y la fuerza, sin embargo, no se
pudo determinar el impacto sobre la edad de los nifios.

Segun Kennedy, R. et al. (2020) se concluye que los nifios de 7 afios con DMD tienen mejor
prondstico y que a medida que avanza la enfermedad son mas las limitaciones y deficiencias
que presentan los nifios, también se considera que inquietan mas los factores ambientales en la
funcion de los nifios que el ejercicio, ya que tuvieron limitaciones en la investigacion.

o Duracion de los protocolos de tratamiento para la DMD

Segun Tournier, S. et al. (2019) se utilizaron programas de entrenamiento que se
realizaron durante 2 a 3 veces por semana por un tiempo de 30 a 45 minutos e incluyeron la
terapia respiratoria en estos protocolos de tiempo y con forme avanzaba la edad y la
progresion de la enfermedad avanzaba el tiempo de terapia hasta los 60 minutos.

Hammer, S. et al. (2021) & Sarrazin, E et al., (2018) realizaron protocolos con temporalidades
diferentes, realizando el entrenamiento y seguimiento de manera semanal, sin embargo, debido
al bajo nimero de informacién adquirida en cada uno de los estudios realizados no les fue

posible realizar un resultado en cuanto al funcionamiento.
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4.3 Conclusiones

La distrofia muscular de Duchenne es un proceso degenerativo que sufren los nifios,
produce grandes cantidades de alteraciones en sus sistemas y por consiguiente un gran cambio
en su estilo de vida, segun los datos obtenidos un gran porcentaje de nifios tienden a presentar
problemas en las habilidades de la vida diaria, de las cuales el objetivo de la investigacion fue
implementar el ejercicio aerébico como un posible tratamiento fisioterapéutico para prevenir
futuras complicaciones de manera muy progresiva.

Se considera fundamental la realizacion de un protocolo de entrenamiento con base en
el ejercicio para los pacientes con DMD, los cuales ayudaran a mejorar su condicion fisica,
mental y social, ademéas a complementar su proceso de recuperacion sabiendo que no es
completa, pero si a evitar que se produzcan futuras lesiones a consecuencia de la progresion de
la enfermedad.

Por Gltimo, aln no se ha descubierto una cura para la distrofia muscular de Duchenne,
ya que existe escasa informacion actualizada tanto de investigacion como experimental en
casos de nifios con DMD, especificamente en Guatemala no existen mayor informacion, sin
embargo, es importante conocer y leer acerca de las alternativas que se tienen como

tratamiento para los pacientes que la padecen.

4.4 Perspectivas y/o aplicaciones
Esta investigacion pretende ser una fuente de consulta para futuros colegas
fisioterapeutas que estén interesados en conocer mas sobre un mejor abordaje para la

rehabilitacion, con base al ejercicio aerobico de mediana intensidad para los pacientes con
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distrofia muscular de Duchenne y asi mejorar las intervenciones que se le realizaran a los
pacientes.

Asi mismo se llevo a cabo esta investigacion para que pueda ser utilizada por maestrias
o doctorados y asi poder realizar intervenciones experimentales mas actualizadas, ampliar el
conocimiento y la efectividad del tratamiento para la patologia, se utilizaron diferentes autores
para dar a conocer los beneficios que tiene el ejercicio aerdbico de mediana intensidad para
mejorar la calidad de vida y la funcionalidad de cada nifio que se vea afectado con distrofia
muscular de Duchenne.

Se desea lograr la publicacion de esta investigacion para que sea un elemento de ayuda
para conocer los principales signos y sintomas de la distrofia muscular de Duchenne y los

cambios que se puedan dar en la progresion de la patologia.
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Anexos

Anexo 1A. Consideraciones para realizar la prueba de los 6MWT.
Figura 12. 6MWT

- El pasillo debe estar en interiores, de superficie plana, lo suficientemente ancho para
permitir el libre deambular de pacientes que requieren dispositivos de ayuda para la
marcha.

- El pasillo debera ser exclusivo para la realizacion de la PCAM. El sujeto que esta siendo
evaluado es la onica persona gue puede desplazarse por el pasillo.

- La longitud del pasillo debe ser de 30 metros, puede realizarse en pasillos de menor
longitud; sin embargo, el estandar actual establece que debe ser de 30 mefros.

- Debe existir una sefial o marca sobre el piso que indique el lugar en el que inicia y termina
la distancia de 30 metros. La sefial debe ser visible para el técnico que realiza la prueba ¥
para el paciente.

- Sobre el piso o la pared, deben realizarse marcas visibles cada 3 metros con el fin de que
la medicion de 1a distancia recorrida por el paciente sea lo mas exacta posible.

- Deben colocarse dos conos de trafico: uno a 0.5 m v otro a 29.5 m de la linea de nicio.

Figura 13. Instrumentos de 6MWT

Figura 1: Figura 2: Equipo de la PC6M. Se observalacoloca-  Figura 3: Conos de trafico y marcas visibles
Pasillo para la PC6M. cion cerca de la marca de inicio y el cono de tréfico.  colocadas sobre la pared.



Anexo 1B. Equipo y material para la prueba de los 6MWT.
1. Escala de Borg:

Figura 14. Escala de Borg

Escala de Borg
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Instrucciones para evaluar |3 Escala ds Borg.
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£ Cugnto ba falta el gine?
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2. Cronometro, estetoscopio, esfigmomanometro, oximetro y desfibrilador.

Figura 15. Instrumentos para utilizar en la prueba 6MWT
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3. Hoja de recoleccion de datos:

Figura 16. Hoja de recoleccion de datos
Hoja de trabajo
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Anexo 1C. Realizacion de la prueba

Figura 17. Instrucciones de la prueba six minute walk test

Colocar al paciente en la linea de inicio e indicar comienzo

Iniciar el crondmetro tan pronto como el paciente empiece a Caminar.

Observar al paciente atentamente.

No caminar con el paciente o atras de el

Registrar en 1a hoja saturacion de oxigeno v frecuencia cardiaca cada voelta.

Usar un tono de voz uniforme euando diga 1as siguientes frases de estimulacion:

a. Después de 1 minuto diga al paciente: «Va muv bien, le quedan 5 minutos_»

b. Al completar el minuto 2 diga: «Va muy bien, le quedan 4 minutos.»

c. Al minuto 3 diga al paciente: «Va muv bien, le quedan 3 minutos.»

d. Al minuto 4 diga al paciente: «Va muy bien, le quedan solo 2 minutos »

e. Al minuto 5 diga al paciente: «Va muv bien, le queda solo 1 minuto mas »

f Cuando complete § minutos diga al paciente: «De[téngase donde estd.»

7. 51 el paciente se detiene durante la prueba estimular cada 30 segundos diciéndole: «Por
favor reinicie su caminata en cuanto le sea posible » Registrar el tiempo en el que se detiene v
en el que reinicia la caminata. 51 el paciente se niega a continuar o usted considera que ya no
debe seguir realizando 1a prueba, acercar una silla v anotar 1as razones para detener la
caminata.

8. Al completar 6 minutos v el paciente se hava detenido, se debe acercar una silla e indicarle
que s siente; se debe registrar cuanto antes la saturacion de oxigeno, frecuencia cardiaca,
presion arterial, disnea v fatiga, estos parametros se deben registrar también despugs de uno,
tres v cinco minutos de haber concluidoe la caminata.

9 Marcar el punto donde el paciente se detuvo.

10. Registrar el nomere de vueltas marcadas en el contador, asi como los metros recorridos en
1a altima vuelta parcial

11. Calcular 1a distancia total caminada.

12. Anotar los metros caminades, redondeando al metro mas cercano.

13. Felicitar al paciente por el esfuerzo realizado.

14. Calcular el porcentaje alcanzado de la frecuencia cardiaca maxima para el paciente.

15. Colocar al paciente en posicidon sedente 30 minutos v después repetir 1a prueba con la
misma metodologia. Es recomendable que la prueba se realice por duplicado con 30 minutos
de diferencia.

16. Generar el reporte de los resultados.

[



Anexo 1D. Ecuacion de prediccion de la prueba de caminata de 6 minutos en nifios.

Figura 18. Ecuacion de 6MWT

Autor Ao Edad Género n Ecuacion PC6min

Hombres | 805 | 554.16+ (dif FC 1.76) + [estatura (cm) 1.23)

Li AM, et al."® 2007 7-16
Mujeres 640 | 526.79 + (dif FC 1.66) + [estatura (cm) 0.62]

196.72 + (39.81 edad afios) - (1.36 edad 2 afios) +

Homune (280 (132.28 x estatura metros)

Geiger R, et al® 2007 3-18 = =
Mujeres 048 188.61 + (51.50 edad afos) - (1.86 edad 2 anos) +

(86.10 estatura metros)

Hombres 92 | 145343 +(11.78 edad afios) + (29222 estatura m) +
Mujeres 9% (0.611 dif FC)— (2.684 peso kg)

Priesnitz CV, et al?' 2009 6-12

331,404 + (158,523 estatura m) + (11,945 edad anos)—

S (2,139 pesokg) + (70221 FC de reserva)
Gatica D, et al? 2012 6-14 -
Mulores 100 274,566 + (208,818 estaturam) + (2,337 edad anos) —
| (0,882 pesokg) + (77,849 FC de reserva)
Hombres 252
Ulrich S, et al® 2013 5-17 391.9 estatura (m)-2.41 peso (kg) + 140.2
Mujeres 252
Goomans N 2013 5.12 Hagbres 352 86.795 + 74.547 edad (anos) - 3.018 edad’ (afios) +

63.204 estatura (m)

Gochicoa, L. et al. (2019).
Anexo 2A. Escala de Medical Research Council.

Califica la potencia muscular en una escala de 0 a 5 en relacion con el méximo esperado para
ese musculo.

Figura 19. Escala de Medical Research Council

Grado 0. No se visualiza ni se palpa ninguna contraccién

Grado 1. Leve contraccién visible o palpable, aunque no se observa movimiento de la extremidad
Grado 2. Movimiento realizado sin gravedad con todo o mds de la mitad del rango de movimiento
Grado 3. Movimiento contra la gravedad en todo o m4s de la mitad del rango de movimiento
Grado 4. Movimiento contra resistencia leve-moderada en todo el rango de movimiento

Grado 5. Potencia de contraccién normal (resistencia fuerte)

Turan, Z. et al. (2020).



Anexo 3A. Escala de North Star Ambulatory Assessment.

Tabla 9. Escala de North Star Ambulatory Assessment

Actividad

Instrucciones al

paciente

Posicion
inicial/detalle de la
prueba

Comentarios

1. Estar de pie

¢Puedes levantarte
erguido por mi?
durante el tiempo que
pueday ¢Tan quieto
como puedas?

Los pies deben estar
muy juntos y los
talones en el

suelo si es posible.
Brazos por lados.
SIN zapatos debe ser
usado.

Es mejor hacerlo en
el suelo en lugar de
en una colchoneta.
Cualquiera que se
elija mantenga la
consistencia a través
de repetidas sesiones
de prueba. Minimo
Cuenta de 3 segundos
para anotar 2.

2.Caminar ¢Puedes caminar de  Camine sin Se debe hacer un
A o B? (indique zapatos/calcetines. juicio de valor en la
hacia y desde donde)  Deberia ser puntuacién:
para ;me? suficiente distancia si el paciente
para observar la generalmente camina
"marcha normal™ de puntillas, pero
para ese tema. ocasionalmente tiene
tacones planos, o
puede a pedido, pero
no Por lo general,
deben puntuar 1.
3. Péarate Levantate de lasilla ~ Posicion inicial 90° Una silla apropiada
desde la silla Mantener los brazos  caderas y rodillas, para el tamafio o un
cruzados si puedes pies en piso/apoyado  zdcalo ajustable en
en un escaldn de caja. altura debe utilizarse.
Los brazos deben
mantenerse cruzados
alolargo de la
actividad para
puntuar 2.
4. Parese ¢Puedes pararteatu  Conteo minimode 3  Es mejor hacerlo en

una pierna - Derecha

derecha? pierna

segundos para anotar

el suelo en lugar de

77



durante todo el
tiempo que puedas?

2. NO se deben usar
zapatos.

en una colchoneta.
Cualquiera que se
elija mantenga la
consistencia a través
de repetidas sesiones
de prueba

5. Pérese ¢Puedes pararteatu  Conteo minimode 3  Es mejor hacerlo en
una pierna - izquierda? segundos para anotar el suelo en lugar de
Izquierda pierna durante todo 2. No se deben usar en una colchoneta.
el tiempo que zapatos. Cualquiera que se
puedas? elija mantenga la
consistencia a traves
de repetidas sesiones
de prueba.
6. Ascension ¢Puedes subir a la Se coloca frente al El apoyo puede ser

Caja Paso -derecha

cimade

¢La caja usando tu
pierna derecha
primero?

escalon de la caja. El
paso debe ser
aproximadamente
15cm de altura

proporcionado por el
uso de una altura
ZAcalo ajustable o, si
no esta disponible,
una mano "neutral”
del terapeuta.

7.Subir ¢Puedes subir a la Se coloca frente al El apoyo puede ser
Paso de caja cima de la caja escalon de la caja. EI  proporcionado por el
Izquierda usando tu pierna paso debe ser uso de una altura
izquierda ¢Primero?  aproximadamente zbcalo ajustable o, si
15cm de altura no esta disponible, un
"neutro” Mano del
terapeuta.
8.Desciende ¢Puede renunciarala Se paraen la parte El apoyo puede ser

Paso de caja Derecha

caja usando su pierna
derecha ¢Primero?

superior del escalén
de la caja mirando
hacia adelante.

El escaldn debe tener
aproximadamente 15
cm de altura.

proporcionado por el
uso de una altura
zbcalo ajustable o, si
no esta disponible, un
"neutro” Mano del
terapeuta.

9. Desciende
Paso de caja
Izquierda

¢Puede renunciar a la
¢Usando tu pierna
izquierda primero?

Se para en la parte
superior del escalon
de la caja mirando
hacia adelante.

El escaldn debe tener

El apoyo puede ser
proporcionado por el
uso de una altura
zbcalo ajustable o, si
no esta disponible, un




aproximadamente 15
cm de altura.

"neutro” Mano del
terapeuta.

10. Llega a
sentada

¢Puedes pasar de
mentir a
isentada?

Posicion inicial en
decubito supino

sobre una colchoneta.

Sin almohada
debe usarse debajo
de la cabeza.

Si el paciente se
vuelve prono o hacia
el suelo para

trabajar su camino en
sentarse 1 debe ser
puntuado.

11. Levantate
desde el piso

Levantate del suelo
usando el menor
apoyo posible y tan
rapido como puedas.

Posicion inicial en
decubito supino con
los brazos a los
lados,

piernas rectas. No
hay almohada para
usar

La actividad debe
intentarse sin el uso
de muebles en
primera instancia. No
anote el tiempo si la
silla tiene que ser
utilizada.

12. Ascensores
cabeza

Levanta la cabeza
para mirar tu
dedos de los pies
manteniendo los
brazos doblados.

Supino sobre una
colchoneta. No se
debe usar almohada.
Pidale al paciente
gue mantenga los
brazos cruzados
sobre el pecho
durante la actividad
para evitar la auto
asistencia.

Mire los dedos de los
pies para asegurarse
de que el cuello esté
flexionado, debe ser
una maniobra de
menton a pecho.

13. Saltar. ¢Qué tan alto puedes  Saltar de pie en el Quiere altura, no
saltar? suelo, con los pies movimiento hacia
bastante juntos. adelante. Pequefio
Cantidad de
movimiento hacia
adelante aceptable.
14. Saltar a la ¢Puedes saltar a tu Posicion inicial de Necesita una
derecha. derecha? pie en el suelo sobre  distancia obvia al
la pierna derecha. piso para anotar 2.
No se deben usar
zapatos.
15. Salta a la ¢Puedes saltar a tu Posicién inicial de Necesita una
izquierda izquierda? pie en el suelo sobre  distancia obvia al

¢pierna?

la pierna derecha.

piso para anotar 2




No se deben usar
zapatos.

16. Ejecutar
(10m)

Corre lo mas rapido
que puedas

Para

(dar punto)

Una pasarela recta de
10 m debe ser
claramente

Marcado en un
departamento o
pasillo tranquilo. El
cronémetro debe
usarse para
cronometrar la
caminata. Ser
consistente en cuanto
a si los zapatos se
usan o no. Garantizar
la seguridad del
paciente. Deben
autodidactas.
Seleccione la
velocidad después de
que se le pida que
vaya 'tan rapido
como pueden.

Duchenne jog' - no es
una verdadera carrera
(probablemente HAY
una doble fase de
apoyo), pero mas que
un paseo.
Tipicamente
caracterizado por el
uso excesivo de
armas, rotacion del
tronco, ‘waddle’
sustancial. No hay un
verdadero "pushoff’

Elaboracion propia con informacion de: Mercuri, E. et al. (2016).
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