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Resumen

La distrofia muscular de Duchenne es una de las enfermedades
neuromusculares mas frecuente. Su curso evolutivo con etapas de
declinacion en la funcionalidad motora bien definidas, permite facilmente
establecer relaciones con la funcidn respiratoria a través de un laboratorio
de evaluacion sencilla, basicamente de la capacidad vital y la capacidad
tusigena. Sin intervenciones en rehabilitacion respiratoria, la principal causa
de morbimortalidad es la insuficiencia ventilatoria secundaria a debilidad
de musculos de la bomba respiratoria e ineficiencia de la tos. En las etapas
no ambulantes, se alcanza la meseta de la capacidad vital, generalmente
después de los 13 anos de edad, y su declinacion junto con la disminucion
de la capacidad tusigena pueden ser enfrentados efectivamente con la
utilizacion de protocolos de rehabilitacion respiratoria. Estos deben
considerar la restitucion de la capacidad vital con técnicas de insuflacion
activa o apilamiento de aire, tos asistida manual y mecénica. Mas soporte
ventilatorio no invasivo, inicialmente nocturno después de los 19 afios y
luego extendiéndolo durante el dia, pese a avanzar a etapas con capacidad
pulmonar practicamente inexistente. De esta manera, se prolonga la
sobrevida, con buena calidad de vida, evitando el fallo ventilatoria, eventos
de intubacion endotraqueal y traqueostomia. Este articulo, hace propuestas
escalonadas de intervencion en rehabilitacion respiratoria basadas en las
etapas funcionales esperables en el paciente con distrofia muscular de

Duchenne que ha perdido la capacidad de marcha.
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La distrofia muscular de Duchenne (DMD) y la distrofia muscular de
Becker (DMB) son enfermedades hereditarias causadas por un patrén de
herencia de tipo recesivo ligado al cromosoma X. Dicho
cromosoma codifica la proteina del citoesqueleto, distrofina, responsable de
proveer estabilidad al complejo distroglicano en las membranas celulares.
La incidencia de la enfermedad de Duchenne es de 1 en 3.500 recién nacidos
vivos hombres y la de Becker es cinco veces menor aun. La distrofina,
ausente en la DMD y disminuida en la DMB, tiene como consecuencia el
debilitamiento de la membrana celular (sarcolema), afectando su

despolarizacion y el ingreso de calcio a la célula.



Esto resulta en degeneracion y regeneracion continua de las fibras
musculares, necrosis, isquemia muscular recurrente y estrés oxidativo que
se traduce en inflamacion. Las proteinas de la célula musculares son
remplazadas por tejido adiposo y conectivo. Junto con los musculos
esqueléticos, la ausencia de distrofina afecta a los musculos lisos y a los
musculos del corazon.

Los nifios pueden presentarse con una leve flacidez al nacer (floppy infants),
retardo en la adquisicion de los hitos del desarrollo, marcha retardada con
un inicio alrededor de los 18 meses de vida. Incluso Algunos nifos no
caminaran hasta los 3 afios. La debilidad muscular progresa simétrica y
linealmente hasta los 14 afios, momento en el cual su avance se enlentece. !
Los nifos que padecen DMD tienen tendencia a caminar en la punta de los
pies. También exhiben una marcha tambaleante (de Trendelenberg) y
tipicamente presentan el signo de Gowers, que consiste en incorporarse,
cuando se paran desde el suelo o una silla, trepando por sus piernas, rodillas
y caderas. La habilidad de correr o saltar, que usualmente se logra a los dos
afios de edad, generalmente no se consigue. Si no se los somete a
tratamiento, los nifios dejaran de caminar a edades que oscilan entre los 6 y
12 afios, y en promedio lo dejaran de hacer a los 9 afios. Mientras més rapido
se pierda la capacidad ambulatoria, mas rapido sera el deterioro de la
funcion pulmonar. En el 40 % de los casos, el nifio desarrollard escoliosis
mientras aun camina, progresando rapidamente al comenzar su dependencia
de la silla de ruedas. Sin recibir tratamiento diario con glucocorticoide
alrededor del 85-90% requeriran tratamiento quirurgico (artrodesis). !

A pesar que existen excepciones, la gran mayoria de los pacientes con DMD
desarrollan cardiomiopatias cuya severidad no se relaciona con la edad,

fuerza o contenido de distrofina en los musculos.



Con niveles minimos de distrofina, la enfermedad de Becker resulta
practicamente indistinguible de la enfermedad de Duchenne. Sin embargo
con mas del 1 % de distrofina normal, el trastorno puede resultar tan leve,

que en ocasiones llega a pasar desapercibido hasta la adultez.

Pese a que la DMD es una enfermedad progresiva, los avances en el
tratamiento general y especifico en el campo de la rehabilitacion respiratoria
continiian mejorando el estado clinico y funcional de los pacientes, 2 1o que
permite transiciones cada vez mds exitosas hacia la independencia y la
autorrealizacion en la vida adulta debido al avance de la medicina y la

tecnologia.

Desde el punto de vista de la rehabilitacion, existe una serie de estrategias
de tratamiento y manejo que involucran grupos multidisciplinarios de
profesionales, que aun cuando, no modifiquen las bases genéticas de la
enfermedad, si mejoran de forma importante la independencia del paciente,
facilitan los cuidados por parte de la familia, el paciente y sus cuidadores.
Es por esto que la rehabilitacion debe tomar un rol dominante como
concepto clave del manejo general de las personas con DMD con el objetivo
de generar orientaciones claras y guiadas por etapas en la evolucion de la
enfermedad, evitando complicaciones y mejorando su calidad de vida. Otro
punto importante del manejo de rehabilitacion corresponde a la
estandarizacion tanto de las evaluaciones como del tratamiento y manejo
respiratorio que deben recibir los pacientes con DMD en las etapas previas
y posteriores a requerir soporte ventilatorio no invasivo (SVNI) con el

objetivo de lograr una rehabilitacion integral adecuada. %34



En este documento nos centraremos en aquellas estrategias y
recomendaciones de rehabilitacion que se deben llevar a cabo en aquellos
pacientes que estén en las etapas de pérdida de marcha (etapa en silla de

ruedas y etapa posterior de sobrevida prolongada).

II-

Las enfermedades neuromusculares (ENM) pueden tener una amplia
variedad de severidad y grados de progresion, con nifios que evolucionan
con mejoria de su fuerza hasta la meseta tardia en la adolescencia como en
algunas miopatias congénitas, y otros que se hacen progresivamente mas
débiles desde el nacimiento, o presentan a continuacion una meseta de
estabilizacion en sus fuerzas en cualquier momento de la infancia o nifiez
temprana. Los nifios con la severidad de ENM tipo 3, como es la DMD,
logran temporalmente caminar en forma independiente. !

Después de la meseta, las capacidades funcionales y la fuerza muscular de
los pacientes con ENM usualmente disminuyen mas que las tasas de
declinacion normal. Por ejemplo, la fuerza y funcion muscular de las piernas
de nifios con Distrofia muscular de Duchenne (DMD), tal como la habilidad
de levantarse del piso, llega a una meseta, estabilizdndose entre los 4 y 7
afios, su capacidad vital (CV) entre los 9 y 17 afios (media 13+£3.1) y luego
disminuye 5-10% por afio. En una base francesa de 278 datos, la CV de los

nifios que perdieron la deambulacion antes de los 8 afios hizo meseta (valor



maximo alcanzado de por vida) a la edad de 10.3 afios; aquellos que
perdieron la marcha entre los 8 y 10 afios tuvieron la meseta de CV a los
12.5 afios; y aquéllos que dejaron de caminar después de los 10 afios
tuvieron la meseta de CV a los 14.6 afios. El grado de pérdida de VC es
alrededor de 6.3 % por afio desde los 10 a 20 afios en general, pero es mayor
en quienes pierden la marcha en forma mas temprana. La declinacién en la
funcién pulmonar por debajo del 50% del valor predicho normal también se
correlaciona con el debilitamiento de las extremidades superiores, hasta el

punto que no son capaces de llevarse las manos a la boca. !

El asesoramiento temprano e informado y el soporte psicologico a menudo
son necesarios para prevenir dinamicas familiares contraproducentes, para
fomentar actividades orientadas a objetivos (resultados), para preparar a los
pacientes en el empoderamiento y autonomia en relacion con opciones

terapéuticas y decisiones de vida.

Es frecuente que el nifio afectado puede estar demasiado protegido o
infantilizado, mimado o favorecido por sobre otros nifios de la familia. Esto
puede impedir la maduracion emocional o intelectual y causar resentimiento
y dificultades de ajuste personal como en sus hermanos. Altin mas, los padres
de nifios con DMD a menudo leen o se les ha dicho que sus hijos moriran

jovenes y no llegaran a adultos. !

Es importante darse cuenta que los pacientes pueden vivir hasta la edad
adulta sin tubos de traqueostomia si usan soporte ventilatorio no invasivo
(SVN) y dispositivos de tos asistida mecanica (MIE) cuando sea necesario.

Otras estrategias de manejo en rehabilitacion/habilitacion respiratoria son el



apilamiento de aire o air stacking con bolsa manual (ambu bag) y aprender

la respiracion glosofaringea para auto-ventilarse, toser y hablar fuerte. '+°

Las personas con DMD estdn viviendo hasta los 50 afios. Entonces, debe
ser asumido que un dia el nifio con DMD, crecera y sobrevivira a sus padres
y deberd, por lo tanto, independiente del grado de discapacidad, aprender a
llevar las riendas de su vida, para tomar responsablemente decisiones y

dirigir sus propios cuidados, esto es, ser autonomos. !

Es muy importante preparar al paciente y su familia para decidir en relacién
a las intervenciones de medicina fisica que deberan considerar para cada
etapa de manejo. Conocer los puntos de decisiones claves, para cuando
ellas deban ser tomadas. Presentando las probabilidades ventajosas y
desventajosas de cada una de ellas. Por ejemplo, los padres de un nifio con
DMD necesitaran decidir si administran y como glucocorticoides. Si se
haran la liberacion musculo-tendinosa de las extremidades inferiores y
transferencias musculares, cudndo y como la artrodesis de la columna sera
hecha, cuando iniciar la terapia cardio-protectora y si el manejo respiratorio
sera convencionalmente invasivo o por SVN y MIE.

El deterioro de la fuerza muscular y de la funcién pulmonar ocurre para
todas las personas después de la meseta fisiologica.

La mayoria de los pacientes, por lo tanto, pasan por las tres etapas de
manejo fisidatrico en los cuales consideraciones médicas, ortopédicas,
rehabilitacion-habilitacion y cardio-respiratorias pueden ser organizadas y
abordadas.

A lo largo de estas etapas, el paciente autonomo y empoderado puede asumir

responsabilidades crecientes para escoger las opciones de manejo. La



gestion del manejo asi etapificada facilita la educacion y entrenamiento de

las organizaciones, de los pacientes y sus familias.

I. La Etapa previa a la silla de ruedas.

II. La Etapa de la silla de ruedas.

III. La Etapa de sobrevida prolongada con calidad preservada.

Los objetivos del manejo pueden ser resumidas en:

1-Educacion y asesoramiento para auto direccionamiento (empoderamiento

y autonomia)

2-Terapias médicas para preservar la fuerza muscular

3-Movilizacion para prevenir o reducir las contracturas de los tejidos

blandos del torax y extremidades

4-Intervenciones ortopédicas y terapias de medicina fisica para prolongar la

deambulacion sin ortesis

5-Dispositivos asistidos para facilitar la deambulacion y otras actividades

de la vida diaria (AVD)

6-Evaluacion y registro de la capacidad vital y de los flujos maximos al toser

(Pico flujo tosido).




1. Educacién y  asesoramiento para auto direccionamiento
(empoderamiento y autonomia) y para entrenamiento de los

cuidadores

2. Correcciones ortopédicas de las deformidades de la espalda

3. Dispositivos de asistencia para facilitar las AVD de las extremidades

superiores

4. Ayudas (dispositivos) para que los musculos respiratorios mantengan
la distensibilidad pulmonar. Apilamiento de aire (Air-staking) con

ambu-bag y aprender respiracion glosofaringea.

5. Evaluacion y registro de la capacidad vital y de los flujos maximos al
toser (Pico flujo tosido). Estudios no invasivos nocturno de la

saturacion de Oz y la CO».

6. Soporte ventilatorio no invasivo (SVNI) para prevenir

hipoventilacion alveolar nocturna sintomadtica.

7. Protocolos de SVNI y tos asistida mecanicamente con insuflacion-
exuflacion (MIE) para prevenir neumonia y falla respiratoria aguda

(FRA)




1-Educacion y asesoramiento para auto direccionamiento (empoderamiento

y autonomia), para entrenamiento y guia de los cuidadores

2-Dispositivos de asistencia para facilitar las AVD de las extremidades

superiores

3-SVNI continuo y MIE para prevenir neumonia, FRA, y la necesidad de

requerir una traqueostomia.

4- Extubacion y decanulacion para preservar la calidad de vida relacionada

a salud (CVRS) usando SVNI continuo y MIE

Bajo el prisma de la atencion multidisciplinaria y biopsicosocial
resulta imperioso integrar los conceptos de empoderamiento y autonomia
tanto en los cuidadores como afectados, ya que el asesoramiento temprano
e informado y el soporte psicologico previenen dinamicas familiares
contraproducentes. Debemos considerar que la sobrevida y calidad de vida
se han modificado debido a intervenciones en rehabilitacién respiratoria
centradas en la identificacion de ventanas de oportunidad en el deterioro

funcional de la bomba respiratoria y la capacidad tusigena. >~

Las complicaciones respiratorias son la causa mas importante de
morbimortalidad en personas con DMD (1,3). La fatiga de musculos
respiratorios, atelectasia, neumonia y falla respiratoria pueden llevar a

hospitalizaciones prolongadas, ¢ incluso mortalidad. Sin embargo, la



sobrevida de pacientes con enfermedades neuromusculares (ENM) y
dependencias tecnoldgicas ha mejorado principalmente por los cuidados
respiratorios especializados, como es la asistencia ventilatoria mecanica no
invasiva (AVNI) prolongada con estandares de diferenciales de presion
intensificada o high span que la diferencian como SVNI, incluyendo la
ventilacion con pieza bucal y protocolos complementarios de tos asistida.
46 Se ha observado también que la necesidad de hospitalizacion por
complicaciones respiratorias en estos pacientes es inferior en los portadores
de SVNI que en los que se utiliza VM por traqueostomia.?

La necesidad de objetivar la condicion clinica es de importancia para
establecer el estado funcional y las intervenciones respiratorias que se deben
llevar a cabo en el paciente con DMD de acuerdo con la etapa en la que se
encuentre. Los pacientes con DMD que pierden la bipedestacion y
comienzan a hacer su vida en silla de ruedas (cerca de los 12 afios) estan
prontos a llegar al plateau o meseta de capacidad vital (CV =2 L). Luego
de ello presentan declinacion de la misma, disminuye la capacidad de los
musculos espiratorios para toser y necesitan apoyo con maniobras de
apilamiento de aire o Air Stacking cuando la capacidad vital (CV) es menor
del 50% del predicho o < 2000 ml. Cuando la fuerza tusigena, evaluada a
través del pico flujo tosido (PFT), es menor de 300 L/minuto, esto
generalmente a los 16 afios, es necesario utilizar maniobras de tos asistida y
retroalimentacion con un oximetro de pulso digital durante las infecciones
respiratorias, como son los resfrios o catarros. De este modo, se debe
recomendar que todo paciente y familia con DMD tenga a mano un
saturometro de tal manera que al caer saturacion por debajo de lo normal,

spO2 <95%, se realice técnica de tos asistida manual o mecénica. >*



Posteriormente cuando la CV es menor al 40% del valor predicho, presentan
hipoventilaciéon nocturna que progresa a hipoventilacion diurna. Estos
eventos se aceleran cuando progresa la cifoscoliosis y esta es mayor de 30
grados.’ La indicacién de SVNI nocturno debe ocurrir cuando aparezcan
signos y sintomas de hipoventilacion crénica nocturna, CV < 1000 ml y
elevacion de CO; no invasiva medida con registro continuo o aislado. Se
puede iniciar un ensayo de ventilacion nasal en modalidad asistido
controlado con volimenes de 10 a 15 ml por kilo (VC 800 a 1500 ml) o
Presion de soporte mayor a 15-18 cm de H20 con FR en rango fisioldgico.
Sila CV evoluciona a <500 ml se debe extender su uso a ventilacion diurna.
34

Cuando la CV es < 30 ml por kilo existe incapacidad para toser, < 20 ml
incapacidad para suspirar y prevenir atelectasias y < 10 ml por kilo

incapacidad para ventilar. *

1-Prevenir el fallo respiratorio, las hospitalizaciones, la necesidad de

intubacidn y traqueostomia.

2 .Mantener la “compliance” (distensibilidad) y elasticidad de los pulmones

y de la pared toracica °.

3. Permitir hablar mdas alto, lograr mejores flujos de tos mediante

insuflaciones méaximas regularmente realizadas, maximizar los flujos de tos

y mantener esencialmente normal la ventilacién durante todo el dia.




1-Medicion y registro de la capacidad vital, flujos maximos al toser (Pico
flujo tosido) y evaluacion de la fuerza muscular inspiratoria y espiratoria

(PIM-PEM).

2-Estudios no invasivos nocturnos de la saturacion de O y la COs.

3-Evaluacion de la calidad de vida asociada a la salud.

1-Soporte ventilatorio no invasivo (SVN) para prevenir hipoventilacion

alveolar nocturna sintomatica si corresponde.

2-Ayudas (dispositivos) para que los musculos respiratorios mantengan la

distensibilidad pulmonar. Apilamiento de aire (Air-staking) con ambu-bag

3-Ejecutar respiracion glosofaringea.

4-Protocolos de SVN y tos asistida mecanicamente con insuflacion-

exuflacion (MIE) para prevenir neumonia y falla respiratoria aguda (FRA).

A medida que avanzan a través de la etapa no ambulatoria, los individuos
con DMD evolucionan con debilidad evidente de la tos, disminucion de la
capacidad vital y signos y sintomas de hipoventilacién nocturna y diurna.
En la etapa tardia no ambulatoria, las personas con DMD necesitan
ventilacion asistida para prolongar la supervivencia y apoyo mecanico de la

tos. 'l



Evaluacion

1. Medicion y registro de la capacidad vital sentado y acostado, los
flujos maximos al toser (Pico flujo tosido), de la capacidad maxima
de insuflacion y de la capacidad maxima de pico flujo tosido. La
evaluacion de la fuerza muscular inspiratoria y espiratoria, tiene un
rol menos importante, dado que las mediciones previas son las que

permiten tomar decisiones de intervencion.

2. Extubacion y decanulacion para preservar la calidad de vida

relacionada a salud (CVRS) usando SVNI continuo y MIE.

Intervencion

1. SVN continuo y tos asistida mecdnicamente con insuflacion-
exuflacion (MIE) para prevenir neumonia y falla respiratoria aguda

(FRA) y la necesidad de requerir una traqueostomia. %14 18.19

El soporte ventilatorio aporta importantes beneficios y debe ofrecerse a
todos con la finalidad de prolongar la vida. Un cuidadoso seguimiento, tanto
clinico como funcional, desde edades tempranas es fundamental para evitar
la insuficiencia respiratoria aguda y la traqueostomia.'* El adecuado
seguimiento de la funcidon cardiaca y de la deglucién puede tener una
influencia positiva en el pronostico de la enfermedad. Por lo tanto, es
necesaria una intima conexion entre los centros pediatricos y de adultos a

fin de conseguir el maximo cuidado de estos pacientes.



Otras alternativas al tratamiento respiratorio consisten en la utilizacion de
gjercicios respiratorios de yoga en complemento con kinesioterapia como
estrategia terapéutica »°. Esta alternativa ha demostrado impacto positivo
tanto en variables de funcion pulmonar como cardiacas y pueden ser

implementadas en programas bajo la supervision de un equipo médico.

La escoliosis generalmente se desarrolla después de la pérdida de la
capacidad para caminar y progresa rapidamente durante el inicio de la
pubertad afectando negativamente la funcion respiratoria, la alimentacion,
el sedente y comodidad. °

El manejo con ortesis que faciliten la bipedestacion, o alineen los ejes, no
logran evitar la progresion del defecto en los pacientes con ENM y la
artrodesis debe ser considerada el tratamiento de eleccion; si es posible se
debe diferir hasta después de la pubertad por el crecimiento acelerado que
ocurre en esa etapa. El compromiso respiratorio de los pacientes con
cifoscoliosis que requieren correccidn quirargica debe ser evaluado
atentamente. Con angulos > 30° debe haber seguimiento periddico y sobre
los 50° 0 mas de 10° de aumento anual de la curva son indicaciones

perentorias para artrodesis. 20-%

Siempre hay que tomar en consideracion que “La progresion de la curva
espinal es la indicacion para cirugia”. Por lo tanto, el aporte de un equipo
multidisciplinario a la hora de tomar la decision de ofrecer la cirugia y la
evaluacion preoperatoria son fundamentales para garantizar que la

operacidn sea segura. Luego de la cirugia el mayor problema con que se



encuentra el equipo de UCI es la extubacion, ya que estos pacientes al tener
una disminucion de la fuerza para respirar o toser, tienen secreciones en la
via aérea y no cumplen los criterios convencionales para la extubacion. El
empleo de ayudas manuales o mecanicas para la tos es mas efectiva y mucho
menos perjudicial para las vias respiratorias que la succidén o aspiracion
mediante una sonda. Por lo que este paso deberia de realizarse a través de
la utilizacién de SVNI y limpieza de secreciones de las vias aéreas mediante

tos asistida.

El manejo musculo esquelético preventivo anticipatorio se centra en
preservar la extensibilidad muscular, la movilidad articular y la simetria
para prevenir y minimizar la contractura y la deformidad y debe ser un
componente de la atencidon en todas las etapas, ajustando los objetivos de
rehabilitaciéon a las condiciones fisicas restantes. Dentro del manejo
integral, se incluyen las elongaciones, posicionamiento, favorecer cambios
de posicidn, ejercicios segun habilidad motora, uso de ayudas técnicas como

ortesis, mobiliario de bipedestacion o silla de ruedas, entre otros.

v Uso de silla de ruedas

Una de las ayudas técnicas fundamentales e ineludibles para el paciente con
DMD es la silla de ruedas. El uso oportuno y adecuado puede mejorar la
funcion y la calidad de vida de estos pacientes y sus cuidadores.
Normalmente la capacidad de marcha se pierde alrededor de los 9 a 10 afios,

pero la decision de cuando usar la primera silla de ruedas asi como cuando



hacer la transicion de una silla manual a una eléctrica es un tema aun
controversial, sin embargo su uso suele aparecer con el inicio de las caidas
y las dificultades para ponerse de pie.

En la fase ambulatoria tardia se recomienda el uso de una silla manual y
liviana, con asiento y espalda rigida y con soportes laterales para mantener
el alineamiento de la columna y asi evitar la progresion de escoliosis.
Adicionalmente, se debe utilizar apoyapiés en posicidon neutra para asi
evitar deformidades en cuello de pie.

Cuando se pierde la marcha, las exigencias de la silla de ruedas seran
enfocadas a la postura y deberan tenerse en cuenta los componentes del
asiento para lograr un correcto posicionamiento. El mismo debe permitir
estar sentado erguido y aliviarse las presiones, por lo cual debe evaluarse en
el momento de la indicacion la necesidad de almohadones y se requeriran
soportes laterales de tronco, los cuales deben ser ajustables, regulables, para

adaptarse a posibles cambios en el peso.

En la etapa no ambulatoria temprana, una silla de ruedas manual con asiento
y espaldar personalizado y sistema de basculacion, puede ser una opcioén
previa al uso de silla de ruedas eléctrica. Para los pacientes con DMD que
fisicamente no requieren una silla de ruedas eléctrica completa, una opcion
son las sillas con potencia en las llantas o asistidas que generan una
reduccion significativa del esfuerzo necesario para impulsarlas. En estas
sillas también se recomienda asientos y componentes personalizados,
incluyendo reposacabezas, asientos y espaldar s6lido ajustable en altura,
con soportes laterales de tronco, apoyapiés y apoyabrazos a la altura del

paciente.



Finalmente, cuando el compromiso de las cuatro extremidades es muy
severo, se pueden hacer nuevas adaptaciones a la silla de ruedas eléctrica
como control con la lengua, sistemas infrarrojos o selector de mirada, para
proporcionar la mayor independencia del paciente. Ademdas de las

adaptaciones para el trasporte de los equipos de asistencia respiratoria.
v Ortesis

La prevencion de contracturas y retracciones musculares son una indicacion
importante para el uso de ortesis, asi como el adecuado posicionamiento

articular y la facilitacién de adopcion de postura bipeda.

Manejo de extremidades inferiores: Las ortesis Tobillo Pie (OTP) rigidas,
usadas durante la noche pueden ayudar a minimizar la progresion de la
contractura del triceps sural en equino y su uso se debe evaluar segun la
deformidad de los pies. Las ortesis Rodilla Tobillo Pie (ORTP) pueden ser
de valor durante la fase ambulatoria tardia o fase no ambulatoria temprana
en la prevencion de contracturas y deformidades ademas de permitir la
posicidn bipeda y una deambulacidn limitada (con bloqueo de rodilla) que
en estos casos tiene unicamente objetivos terapéuticos. En esta tltima etapa,
se permite la bipedestacion con mobiliario adaptado.

Manejo de extremidades superiores: Se recomiendan Palmetas de reposos,
duras o flexibles, con el objetivo de mantener la mano y muiieca en una

posicidén adecuada en etapas mas avanzadas.
v" Bipedestacion:

Se puede implementar en etapa ambulatoria tardia y no-ambulatoria

temprana, siempre y cuando, las retracciones de miembros inferiores no sea



un factor limitante. El mobiliario debe ser adecuado en relacidon con la
estatura y peso del paciente. Es de importancia la evaluacion de rangos de
psoas, isquiotibiales y de triceps sural, en forma bilateral, junto con control

de tronco para esta posicion.

v Ejercicio y Niveles de actividad

La inquietud debido a que el ejercicio puede acelerar la progresion de la
debilidad en DMD es de larga data, incluyendo los riesgos de lesion
muscular inducida por el ejercicio, dafio estructural relacionado con la
fuerza, la duracion de contraccion y la carga impuesta. Por lo que siempre
se debe indicar ejercicio teniendo presente y comprendiendo los efectos

potenciales de la actividad y el ejercicio. 262

Los detalles sobre el tipo, la frecuencia y la intensidad 6ptima del ejercicio
en la DMD son controversiales y dificiles de establecer mediante estudios
rigurosos. La realizacion de actividad regular y aerobica funcional es
recomendada por algunos autores, especialmente en los cursos tempranos
de la patologia, cuando la fuerza aun permanece preservada. Se admite que
ciertas cantidades de actividad muscular son beneficiosas para prevenir la
atrofia por desuso, mantener la fuerza residual, mantener el estado
funcional, rangos articulares y la flexibilidad, pero el trabajo muscular
excéntrico y ejercicio maximo o de alta resistencia se cree que son
perjudiciales e inapropiada debido al riesgo de dafio que se puede inducir a

las fibras musculares. 2628



Por lo tanto, el énfasis debe estar dado en la moderacion de la intensidad del
gjercicio, las actividades de menor duracién con tiempos de pausa acordes
al estado del paciente, evitar los esfuerzos excesivos y la fatiga asociada al
exceso de trabajo. Se recomienda el uso de ciclismo de miembro superior.
Resultados demuestran que el entrenamiento de las extremidades superiores
con un ergimetro de brazo es mas eficaz para preservar y mejorar el nivel
funcional de los pacientes con DMD en etapa temprana en comparacién con

los ejercicios de ROM solos.

Con el paso del tiempo y con la consiguiente pérdida de habilidades
motoras, los objetivos de la terapia fisica se centran en la movilizacion y
cambios posturales, intentando evitar lo mas posible los efectos deletéreos

de posturas prolongadas.

v El ejercicio acuatico

El ejercicio seguro y controlado en agua permite a los nifios
con DMD realizar estiramientos especificos, ejercicios y actividades
basadas en funciones y de juego que se pierden progresivamente en tierra
firme. La terapia acuatica puede ser en ocasiones el inico entorno en el que
estos nifios pueden aprender nuevas posturas o habilidades y mantenerse en
forma sin dafiar sus articulaciones, gracias a que se anula la gravedad, esto

permite reforzar la independencia y mantener la funcionalidad.

Un programa de terapia acuatica debe ser llevado por un kinesiologo
debidamente calificado, idealmente en una piscina especialmente

construida y adecuadamente climatizada. El programa debe ser especifico



para un individuo para maximizar la funcion que puede ser fisica, fisiologica

o0 psicosocial.
v Elongaciones y posicionamiento:

En este grupo de intervenciones se incluyen la elongacion activa, activa-
asistida y pasiva, ademas de la elongacion con el uso de ortesis. Se debe
elongar todos los grupos musculares diariamente. Es de vital importancia el
empoderamiento de la familia quien debe ser educada para llevar a cabo los

ejercicios en el hogar.

La distrofia muscular de Duchenne al ser una enfermedad progresiva,
genera un gran deterioro no solo en quien lo padece, sino también en su
entorno familiar, por lo que consideramos importante como equipo
multidisciplinario generar estrategias de tratamiento para lograr dar una
atencion mas oportuna y adecuada segun la etapa que se estd cursando.
Desde etapas de mayor independencia, donde se pueden reforzar
habilidades maés altas, trabajando a un esfuerzo submaximo, hacia etapas
donde el manejo postural, manejo de rangos, cambios de posicion y
principalmente el refuerzo de la rehabilitacion respiratorio, luego de iniciar
la vida en silla de ruedas, llegan a ser fundamentales para lograr una mayor

y mejor calidad de vida.



1- Los conocimientos cientificos para lograr las capacidades, habilidades
y destrezas del personal médico, enfermeras, kinesidlogos y familiares que
participan en la atencion directa de pacientes con DMD para optimizar y
garantizar el apropiado manejo, en especial los cuidados y rehabilitacion

respiratoria.

2-El conocimiento practico de los protocolos de tos asistida, apilamiento
de aire (air stacking) y SVNI y alternativas mas eficaces y eficientes para
entregar rehabilitacion/habilitacion respiratoria que asegure la calidad de
vida relacionada a salud, manteniendo la meta centrada en el cuidado
individualizado y seguro, disminuir la estancia hospitalaria, los dias de
cuidados en intensivo/intermedio pedidtrico, complicaciones por

hipoventilacion

3- Las estrategias complementarias al SVNI como es la tos asistida,

implementable en la gran mayoria de los pacientes a un costo bajo.

4-Los estudios funcionales respiratorios son de bajo costo y ellos son el
estudio de la CV a través de un ventilometro/ventilografo, espirometria y

Pico flyjo tosido. Estudios no invasivos de ventilacion efectiva combinando

registro de SpO; y CO2 no invasiva como es la capnografia.
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