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Lista de abreviaturas:

- ARA Antagonistas de los receptores de la aldosterona
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- H: Dihidrégeno

- IECA Inhibidores de la enzima conversora de la angiotensina
- IRA Inhibidores de los receptores de la angiotensina

- LVR Reclutamiento de volumen pulmonar

- mRNA ARN mensajero

- NSAA North Star Ambulatory Assessment

- 02 Dioxigeno

- PCF Flujo maximo de tos

- PEF Flujo espiratorio maximo
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- SNIP Presion inspiratoria nasal por olfateo
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- VMNI Ventilacion mecanica no invasiva

- VR Volumen residual
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Resumen:

Introduccién: La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad genética
que afecta principalmente a hombres, causando debilidad muscular progresiva debido
a la falta de las proteinas distrofina. Con una prevalencia de aproximadamente 1 en
5000, la DMD conduce a la pérdida de la capacidad de caminar y eventualmente afecta
la funcion respiratoria y cardiaca, siendo una causa importante de mortalidad. El
diagnéstico temprano es crucial para la intervencion adecuada. Los tratamientos
actuales incluyen corticosteroides para mantener la funcion muscular, terapias
musculoesqueléticas, respiratorias y cardiacas para mejorar la calidad de vida y prevenir
complicaciones. Sin embargo, el prondstico sigue siendo variable, con factores como el
tratamiento temprano y continuo con corticosteroides que pueden influir en la pérdida

de la funcién motora y la supervivencia.

Metodologia: Se han realizado busquedas en las bases de datos PubMed y Google
Scholar sobre el tratamiento fisioterapéutico en pacientes con Distrofia Muscular de
Duchenne. Las palabras claves que se han utilizado son “Duchenne muscular

distrophy”; “Physiotherapy”; “Non-invasive respiratory”; “Pharmacology”. Todos estos

términos fueron combinados con los operadores boleanos “AND” — “OR” y “NOT”.

Objetivo: El estudio tiene como objetivo investigar la eficacia de las intervenciones
terapéuticas actuales, como el tratamiento musculoesquelético y respiratorio, en la
estabilizacion o ralentizacion del progreso de la DMD. Ademas, busca demostrar el
impacto de nuevas tecnologias y enfoques terapéuticos en la calidad de vida y la funcién
fisica de los pacientes con DMD, centrandose en como la combinacion de ejercicio fisico
especifico y técnicas de respiracion puede mejorar la calidad de vida y retardar el

avance de la enfermedad.

Resultados: Los estudios indican que el ejercicio en cinta de correr y la telerehabilitacién
ofrecen beneficios significativos en la funcién fisica y pulmonar de pacientes con DMD.
La telerehabilitacion demostré ser mas efectiva que la terapia de video, mientras que el
uso de la silla de ruedas eléctrica con ejercicio integrado (MOVit) mejord la actividad
fisica, pero disminuyd la precision y aumenté la frecuencia cardiaca en comparacion con

el joystick.

Conclusion: El estudio resalta la relevancia del ejercicio controlado, del trabajo
respiratorio, la telerehabilitacion y tecnologias como la silla de ruedas eléctrica con

ejercicio integrado para mejorar la calidad de vida en pacientes con DMD.



Abstact:

Introduction : Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a genetic disease that mainly
affects males, causing progressive muscle weakness due to a lack of dystrophin. With a
prevalence of approximately 1 in 5000, DMD leads to loss of walking ability and
eventually affects respiratory and cardiac function, being a major cause of mortality. Early
diagnosis is crucial for appropriate intervention. Current treatments include
corticosteroids to maintain muscle function, musculoskeletal, respiratory and cardiac

therapies to improve quality of life and prevent complications.

Methodology: PubMed and Google Scholar databases were searched for physiotherapy
treatment in patients with Duchenne Muscular Dystrophy. The keywords used were
‘Duchenne muscular dystrophy’; ‘Physiotherapy’; ‘Non-invasive respiratory’;
‘Pharmacology’. All these terms were combined with the Boolean operators ‘AND’ - ‘OR’
and ‘NOT".

Aim: The study aims to investigate the efficacy of current therapeutic interventions, such
as musculoskeletal and respiratory treatment, in stabilising or slowing the progression of
DMD. In addition, it aims to demonstrate the impact of new technologies and therapeutic
approaches on the quality of life and physical function of DMD patients, focusing on how
the combination of specific physical exercise and breathing techniques can improve

quality of life and slow the progression of the disease.

Results: Studies indicate that treadmill exercise and telerehabilitation offer significant
benefits on physical and pulmonary function in patients with DMD. Telerehabilitation was
shown to be more effective than video therapy, while the use of the power wheelchair
with integrated exercise (MOVit) improved physical activity but decreased accuracy and

increased heart rate compared to the joystick.

Conclusion: The study highlights the relevance of controlled exercise, respiratory work,
telerehabilitation and technologies such as the exercise-integrated power wheelchair to

improve quality of life in patients with Duchenne muscular dystrophy.

Palabras claves: Distrofia Muscular de Duchenne; Fisioterapia; Pulmonar; Nueva

tecnologia; Ejercicio

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy; Physiotherapy; Pulmonary; New technology;

Exercise



1. Introduccion:

1.1 Definicion

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad hereditaria caracterizada
por la ausencia de la proteina distrofina en el masculo, lo que provoca la destruccion
progresiva del musculo. Esto provoca debilidad y atrofia muscular, inicialmente en las
extremidades superiores y luego extendiéndose al tronco. A medida que la enfermedad
progresa, los pacientes pierden su independencia y se vuelven cada vez mas
dependientes, sobre todo debido a la pérdida de la deambulacién (PD). Con el tiempo,
la enfermedad afectara a los musculos respiratorios y cardiacos, provocando la muerte

del paciente (Venugopal & Pavlakis, 2023).

1.2 Epidemiologia

La DMD es una enfermedad poco frecuente, que afecta a entre 1 de cada 5000y 1 de
cada 6000 hombres. La prevalencia de la enfermedad es ligeramente inferior a 10 casos
por cada 100.000 nacidos vivos varones. La DMD en mujeres es extremadamente rara,
alrededor de 1 caso por cada 1.000.000 de nacimientos, pero es muy dificil de detectar
porgue generalmente es asintomatica (Duan et al., 2021).

Con una atencién sanitaria 6ptima, algunos pacientes pueden llegar a vivir hasta los
cuarenta afos, sobre todo gracias a los avances logrados en los Ultimos afios en los
programas de prevencion y a la mejora de los tratamientos de la disfuncion

cardiopulmonar (Duan et al., 2021).

1.3 Fisiopatologia

La DMD es la miopatia mas comun, causada por la mutacion del gen de la distrofina,
situado en el cromosoma X. Las mutaciones en este gen dan lugar a enfermedades
denominadas distrofinopatias, entre las que se incluyen la distrofia muscular de
Duchenne, la distrofia muscular de Becker y una forma intermedia entre estas dos
enfermedades.

La mutacion de este gen provoca una produccion limitada de distrofina, proteina de gran

tamafio que facilita la interaccion entre el citoesqueleto, la membrana celular y la matriz
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extracelular. La distrofina juega un papel importante como la unidad estructural del
musculo. Como resultado de esta produccion limitada, se produce una pérdida de
integridad de la membrana miofibrosa, con ciclos alternos entre necrosis y regeneracion
muscular. Como resultado de este ciclo, el tejido muscular es sustituido gradualmente

por tejido fibroso o por tejido adiposo (Venugopal & Pavlakis, 2023).

1.4 Diagnostico

El diagnéstico de la enfermedad debe ser lo mas precoz y preciso posible para asegurar
una intervencion rapida con el paciente. Los niveles séricos de creatina quinasa (CK),
que en pacientes con DMD excedan los valores normales de 10 a 100 veces, deben ser
determinados si se sospecha clinicamente DMD. Si ya hay historia familiar, los niveles
de CK deben ser determinados a la menor sospecha. El 10% de las mujeres portadoras
también tienen niveles elevados de CK. La destruccion muscular es acompafada por
transaminasas elevadas, que pueden llevar a la sospecha errébnea de enfermedad
hepatica en nifios presintomaticos con DMD. Cuando la DMD tiene una sospechada
elevada, se recomienda comenzar con un estudio genético que, en muchos casos, evita
una biopsia muscular, que es una prueba diagnéstica invasiva y cruenta. Normalmente
el estudio genético trata de realizar una técnica de microarray en el cual se amplifica
una sonda fluorescente a los ARN mensajeros sintetizados y asi poder detectar los
exones implicados en deleciones y duplicaciones. Si los resultados de la prueba son
positivos y el paciente tiene un fenotipo compatible, se puede hacer un diagndstico de
DMD. Si los resultados son negativos, el gen debe ser secuenciado mediante
plataformas de NGS (del inglés, Next Generation Sequencing) para buscar mutaciones
puntuales o pequefias deleciones/duplicaciones. La caracterizaciébn completa de la
mutacion es necesaria para evaluar su influencia en el estado del marco de lectura de
la proteina, un determinante mayor de la diversidad fenotipica de las distrofinopatias

(Nascimento Osorio et al., 2019).

Si el estudio genético no identifica ninguna mutacién, pero las concentraciones de CK
estan aumentadas y signos y/o sintomas compatibles con la enfermedad estan
presentes, una biopsia muscular debe ser realizada para confirmar el diagnéstico. Las
pruebas genéticas descritas anteriormente se complementan con una biopsia muscular.

La microscopia optica muestra un patrén distrofico con desestructuracion de la
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arquitectura fascicular del masculo, necrosis y regeneracion de fibras musculares, y un

aumento de tejido conectivo-adiposo endomisio (Zaninovic et al., 2023).

1.5 Tratamiento

La historia natural de la DMD ha evolucionado en los Ultimos afios gracias a la
introduccion de un tratamiento multidisciplinar precoz que incluye la administracion de
corticosteroides y un tratamiento y seguimiento respiratorio, cardiaco, nutricional,
fisioterapéutico y ortopédico adecuados, lo que ha permitido estabilizar o ralentizar el
ritmo de progresion de la enfermedad (Ryder et al., 2017).

1.5.1. Tratamiento con corticosteroides

El tratamiento tradicional se basa en el uso de corticosteroides debido a sus efectos
beneficiosos a largo plazo sobre las funciones motoras, cardiacas y respiratorias. Se
recomienda iniciar el tratamiento cuando la funciébn motora del nifio alcance un nivel
estable (4-6 afios). El uso de escalas clinicas y funcionales puede ayudar a reconocer
el momento de la estabilidad. Los estudios mas recientes han demostrado que preserva
la fuerza de las extremidades superiores, reduce la progresion de la escoliosis y retrasa
los dafios cardiacos y pulmonares (Nascimento Osorio etal.,, 2019). Los
corticosteroides utilizados son Prednisona y Deflazacort. La administraciéon discontinua
es menos eficaz, pero se asocia con menos efectos adversos. Aunque ambos principios
activos han demostrado una eficacia similar en la mejora de la fuerza y la funcion
muscular, trabajos mas recientes indican que la continuacion del tratamiento con
Deflazacort es generalmente mas segura. La Prednisona y la Prednisolona tienen un
efecto antiinflamatorio y aumentan la fuerza de los misculos esqueléticos, mientras que
el Deflazacort también actia para promover la regeneracion de los musculos
esqueléticos. Una proporcion significativa de pacientes no tolera el uso crénico de
corticosteroides debido a reacciones adversas, mientras que otros no responden
adecuadamente al tratado. La dosis de corticosteroides generalmente aumenta a
medida que el nifio crece, siempre que los efectos secundarios sean manejables. En
ausencia de reacciones adversas, la dosis establecida se mantiene durante la fase de

no desplazamiento. Si los efectos secundarios no son manejables, la dosis del
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medicamento se reduce en un 30% antes de considerar la interrupcion del tratamiento
(Duan et al., 2021).

1.5.2. Tratamiento musculoesquelético

La promocion del mantenimiento de una movilidad amplia y simétrica deberia llevarse a
cabo conjuntamente por los especialistas en patologias neuromusculares, los médicos
reeducadores, los fisioterapeutas y los cirujanos ortopédicos. Ademas, deberia
realizarse una evaluacion semestral para determinar los factores de riesgo y establecer
medidas y recomendaciones adecuadas. Esta evaluacion debe incluir pruebas tales
como la evaluacioén de la fuerza utilizando la escala del Consejo de Investigacién Médica
(MRC), pruebas de funcion cronometradas y prueba de marcha de 6 minutos; También
se recomiendan escalas de funcibn motora como la evaluacion ambulatoria North Star
en la fase ambulatoria o la escala de rendimiento de las extremidades superiores en la
fase no ambulatoria (Nascimento Osorio et al., 2019). Se medira la amplitud de los
movimientos de las articulaciones. Ademas, la utilizacion de dispositivos externos
permite prevenir o minimizar las contracturas y/o deformaciones, ya que estan
destinados a garantizar un mantenimiento postural correcto. En particular, las ortesis de
tobillo-pie de noche son adecuadas para todas las etapas de la enfermedad, mientras
que las ortesis de rodilla-tobillo-pie de dia, o incluso la utilizacién de cuadros de pie, son
especialmente Utiles en las etapas ambulatorias tardias y no ambulatorias precoces. La
natacién es un excelente deporte para estos pacientes. Por otro lado, se deben evitar
los ejercicios de alta intensidad y excéntricos. Con el fin de retrasar la pérdida de la
marcha y evitar complicaciones relacionadas con la posicion sentada. Se han
desarrollado programas de extension de la marcha con aparatos ortopédicos ligeros
cuya implantacion debe iniciarse en las Ultimas etapas de la caminata antes de que
transcurran 3 meses desde la interrupcién de la caminata (Venugopal & Pavlakis, 2023).
Las deformaciones graves del pie deberan corregirse mediante una tenotomia del
tend6n de Aquiles seguida de la colocacién de la ortesis a los 2-3 dias y el inicio del
reentrenamiento de la marcha y de la puesta en marcha de una rehabilitaciéon a pie,
especialmente en los casos en que el grado de retraccién interfiera con el patron de
marcha o sea de naturaleza asimétrica. En cuanto a la evolucion de la escoliosis, debe
vigilarse durante todo el crecimiento. Una vez alcanzada la madurez esquelética, debe

evaluarse la necesidad de una intervencién quirdrgica de fijacién de la columna vertebral
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para prevenir el empeoramiento y reducir la tasa de disminucion de la capacidad

respiratoria (Nascimento Osorio et al., 2019).

1.5.3. Tratamiento respiratorio

Las directrices para un tratamiento respiratorio adecuado incluyen la inclusién de un
neumologo y un terapeuta especializado en fisioterapia respiratoria. Durante la fase
ambulatoria, la capacidad vital forzada (FVC) debe evaluarse anualmente. Después de
la pérdida de la marcha, se requiere una vigilancia estrecha cada seis meses: FCV
sentado, saturacion de O2 por oximetria de pulso y flujo maximo de la tos. Es importante
realizar estudios del suefio cuando los valores de la FVC son inferiores al 60 % para
detectar la hipoventilacién nocturna y los sindromes de apnea-hipopnea obstructiva del
suefio. El tratamiento temprano de estas complicaciones es esencial para prevenir las
complicaciones cardiacas y el deterioro de la funcién cognitiva. Debido al alto riesgo de
infecciones respiratorias, debe incluirse la vacunacién contra patégenos como el
neumococo (a partir de 2 afios) y la gripe (a partir de 6 meses). No hay
contraindicaciones en pacientes tratados con corticosteroides, pero su respuesta
inmune puede verse afectada. En caso de infeccion, independientemente del uso de
antibidticos, también es importante utilizar la tos asistida para evitar complicaciones,
especialmente en las etapas avanzadas de la enfermedad (Nascimento Osorio et al.,
2019).

1.5.4. Tratamiento cardiaco

La enfermedad cardiaca es una complicacién que ocupa el primer plano, convirtiéndose
en una de las principales causas de mortalidad. Se caracteriza por una disfuncién del
ventriculo izquierdo que evoluciona hacia una cardiomiopatia dilatada que provoca
insuficiencia cardiaca y arritmias. A diferencia de otras cardiomiopatias, es
generalmente asintomatica debido a la inmovilidad de los pacientes, por lo que el
diagnostico y la evaluacion se basan en las pruebas pertinentes. La evaluacion debe
incluir un ECG y un ecocardiograma en el momento del diagnéstico, seguidos de
examenes semestrales y examenes anuales después de los 10 afios. La resonancia
magnética cardiaca esta integrada en el seguimiento de pacientes debido a su mayor

sensibilidad en la deteccion de disfuncion cardiaca y fibrosis. El tratamiento de primera
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linea es el uso de inhibidores de la enzima conversora de la angiotensina (ECA).
Estudios recientes apoyan su uso antes de la aparicion de signos de disfuncién
ventricular para tratar de retrasar su aparicioén. En caso de intolerancia, pueden utilizarse
inhibidores de los receptores de la angiotensina (IRA). Los antagonistas de los
receptores de la aldosterona (ARA) constituyen otro grupo que ha demostrado un efecto
cardioprotector, aunque su uso como alternativa a los inhibidores de la ECA o como

terapia combinada queda por definir (Nascimento Osorio et al., 2019).

1.5.5. Tratamiento gastrointestinal y nutricional

Durante la enfermedad, los pacientes con DMD presentan un alto riesgo de problemas
de peso. Por lo tanto, es necesario un seguimiento nutricional regular y ajustes
alimentarios. En las etapas avanzadas de la enfermedad, la disfagia puede causar
pérdida de peso, acentuando la pérdida progresiva de la fuerza de los musculos
respiratorios. En este caso, puede considerarse la alimentacion por sonda nasogastrica

y, a continuacién, por boton gastrico (Weber et al., 2022).

Los pacientes no ambulatorios pueden sufrir reflujo gastroesofagico y esofagitis debido
a la participacion de la musculatura esofagica. Generalmente se tratan con antagonistas
de los receptores H2 e inhibidores de la bomba de protones, solos 0 en combinacién
con proquinéticos, sucralfato y antiacidos neutralizantes. Dado que los pacientes sufren
estrefiimiento, debe garantizarse una hidratacién y una alimentacion adecuada. Los
laxantes y enemas pueden utilizarse de forma puntual y, en casos persistentes, la leche

de magnesio, la lactulosa o el polietilenglicol (Nascimento Osorio et al., 2019).

1.6 Pronoéstico

1.6.1. Predictores de la deambulacion

Los estudios han demostrado que el tratamiento con corticosteroides es mas eficaz para
mantener la deambulacién. El tratamiento con dosis mayores o durante un periodo de
tiempo mas largo es més eficaz que el uso intermitente o durante un periodo de tiempo

mas corto para retrasar la pérdida de la deambulacion. Para lograr la pérdida mas tardia

15



de la deambulacion, se recomienda el uso precoz, continuo y prolongado para obtener
los mejores resultados. En los pacientes tratados con deflazacort, la pérdida de la
deambulacién se observé mas tarde que en los pacientes tratados con prednisona. Por
otro lado, el uso de deflazacort se asocia a mas efectos secundarios.

La cirugia temprana de los musculos sartorio, tensor de la fascia lata y recto femoral se
asocié a un mayor tiempo hasta la pérdida de la deambulacion en comparacién con la

cirugia convencional (Weber et al., 2022).

Favors  Favors nofless
Source HR (95% CI) cor corti i
Corti VS. NO cor i
Kim (2017): early start corticostercids vs. none  0.90 [0.56; 1.45]
Kim (2017): late start corticosteroid vs. none  1.20 [0.98; 1.47]

Kim (2015): long-term corticosteroids vs, none 0.18 [0.11; 0.31] ——

Bello (2015): prednisone vs. none 0.50 [0.36; 0.68] -
Bello (2015): deflazacon vs. none 0.29 [0.21; 0.42] =N
Haber (2021): corticostercids vs. none 0.71 [0.53; 0.95] E &
Zhang (2021): deflazacort vs. none 0.06 [0.02; 0.18] ——8——

Zhang (2021): prednisone vs. none 0.40[0.31; 0.52] =
Total 0.42 [0.23; 0.75] _

Heterogensity: 3% = 111.68 (P < .001), 1 = 94%
More vs. less corticostercids
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Kim (2017): early vs. late start corticosteroids  1.00 [0.64; 1.58) .-
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Heterogeneity: 3% = 24.04 (P < .001), I¥ = 88%

Test for subgroup differences: x? =0.16 (P = .69) 1
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Hazard Ratio (95% Cl)
Figura 1 realizada por Weber et al.: Influencia del tratamiento con corticosteroides y de la pauta posolégica en la

pérdida de deambulacion

1.6.2. Predictores de la funcién pulmonar

El tratamiento con corticosteroides se asocid sistematicamente con una mayor FVC o
FVC% predicha. La disminucion de la FVC% prevista no se vio influida por el uso de
corticosteroides en tres estudios. En los pacientes que iniciaron el tratamiento con
corticosteroides antes de los 5 afios, los valores de FVC ajustados por edad fueron
inferiores en comparacién con los pacientes que iniciaron el tratamiento a partir de los
5 afos. El uso de corticosteroides se asocié con una necesidad mas tardia de asistencia
ventilatoria. El uso intermitente de corticosteroides fue inferior en un estudio en
comparacion con el uso continuo, y las dosis mas altas (20,65 mg/kg/dia) no influyeron
en la FVC en comparacion con las dosis <0,65 mg/kg/dia. Los pacientes que tomaban
prednisona tenian un porcentaje de FVC predicha mayor que los que tomaban
deflazacort (Weber et al., 2022).
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1.6.3. Predictores de fallo cardiaco

El tratamiento con corticosteroides también se asocioé a un retraso en la aparicién de
insuficiencia cardiaca, y el descenso anual del acortamiento funcional fue menor en dos
estudios. Una mayor duracion del tratamiento con corticosteroides se asocié con un
retraso en la aparicion de la miocardiopatia. El uso intermitente o continuo de
corticosteroides no tuvo ningun efecto sobre el inicio de la miocardiopatia. El tratamiento
precoz con corticosteroides se asocido a un mayor riesgo de aparicién precoz de
miocardiopatia. Aunque este hallazgo se baso en un gran estudio de registro, el hallazgo
es observacional y puede estar confundido por otros factores. El uso de inhibidores de
la ECA se asoci6 a una menor proporcién de insuficiencia cardiaca durante un periodo
de tratamiento de 5 afios. Mutaciones genéticas y polimorfismo pueden asociarse con
miocardiopatias precoz o grave en comparacion con pacientes sin afectacion cardiaca

o leve afectacion a los 28 afios (Weber et al., 2022).

1.6.4. Predictores de mortalidad

El uso de corticosteroides se asocié a una menor mortalidad y a menos muertes
relacionadas con la insuficiencia cardiaca. El uso prolongado de IECA se asoci6 a una
menor mortalidad tras 10 afios de seguimiento en un estudio. El uso de carvedilol no se
asoci6 a mortalidad. La ventilacion mecanica no invasiva (VMNI) preventiva en
pacientes no hipercapnicos produjo una mayor mortalidad en comparacion con la
ausencia de VMNI. Los trastornos de la deglucién se asociaron a un mayor riesgo de
muerte durante un seguimiento de 12 afios. La disfuncion ventricular izquierda predijo
la mortalidad en cuatro estudios. Se observé un mayor riesgo de muerte en los pacientes
con una FVC<1 L. Ademas, un mayor descenso anual de la FVC% predicha se asoci6

a un aumento de la mortalidad (Weber et al., 2022).
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2. Obijetivos vy Justificacion:

Bajo las diferentes premisas expuestas en el primer apartado del trabajo, un enfoque
fisioterapéutico para la distrofia muscular de Duchenne seria relevante por diversas
razones. En primer lugar, explorar como esta intervencion puede mejorar la calidad de
vida de los pacientes al mejorar la funcibn muscular y su independencia funcional.
Ademas, destacar la importancia de iniciar la fisioterapia en etapas tempranas de la
enfermedad para retrasar su progresiébn y mejorar los resultados a largo plazo.
Asimismo, un analisis sobre cémo la fisioterapia se integra en un enfoque
multidisciplinario de atencion médica, junto con otras disciplinas, proporciona una vision
completa de su papel en el tratamiento de esta enfermedad. Por Gltimo, este trabajo se
encarga de examinar los Ultimos avances en fisioterapia para la distrofia muscular de
Duchenne, incluyendo nuevas técnicas y techologias que puedan mejorar la eficacia del
tratamiento y la calidad de vida de los pacientes.

Por lo tanto, el objetivo del estudio es la investigacion de la eficacia de las intervenciones
terapéuticas actuales, como el tratamiento musculoesquelético y el tratamiento
respiratorio, en la estabilizacién o ralentizacion del progreso de la enfermedad. Ademas,
este trabajo profundizara sobre el impacto de los ejercicios sobre el sistema respiratorio,
sobre el desarrollo de las nuevas tecnologias y enfoques terapéuticos en la calidad de
vida y la funcién fisica de los pacientes con DMD.
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3. Material y Método:

El andlisis y la busqueda de los diferentes trabajos se realiz6 mediante una busqueda
bibliogréafica utilizando los siguientes descriptores: “Duchenne Muscular Dystrophy”;

i

“Physiotherapy”; “Non-invasive respiratory”; “Pharmacology”; “Placebo”, junto con los
operadores booleanos “AND” - “OR” y “NOT". Las bases de datos utilizadas fueron
PUBMED y GOOGLE SCHOLAR. Por otro lado, se tuvieron en cuenta articulos
cientificos que fueran ensayos clinicos aleatorizados, se incluyeron articulos referentes
a los ultimos 6 afios (2018-2024), publicados en lengua inglesa, espafiola y/o francesa
y se descartaron aquellos que no fueran ensayos clinicos aleatorizados o publicaciones
gue no tuvieran un acceso libre. A continuacién, se muestra la tabla 1 donde viene

expuesto los criterios de inclusién y exclusion utilizados en este trabajo.

Tabla 1: Tabla de criterios de inclusién/exclusion

Criterios de inclusion Criterios de exclusion

Estudios sobre otras distrofias musculares, por
ejemplo la distrofia muscular de Becker

Ensayos controlados aleatorios

Estudios realizados sobre poblacion afectada por Estudios realizados sin poblacién afectada por DMD

DMD

Estudios publicados en lengua Francesa, Espafiola y
Inglesa

Estudios no publicados en otra lengua distinta a la
Francesa, Espafiola o Inglesa

Estudios publicados en los dltimos 6 afos (entre
2018y 2024)

Estudios publicados anteriores al afio 2018

Articulos publicados de acceso libre

Articulos publicados sin acceso libre

El flujo de trabajo realizado mediante estos criterios dio como resultado la obtencién de
6 articulos. Se empleo un diagrama de flujo para visualizar de manera clara los criterios
de inclusidén y exclusién utilizados en la seleccion de los 6 articulos como muestra la

figura 2.
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Articulos identificados a traves de Articulos identificados a través de base de datos\‘
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Figura 2: Diagrama de flujo. Flujo de trabajo obtenido después de usar los criterios de inclusién y exclusién para la
busqueda bibliografica
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4. Resultado v discusion:

La realizacion de busqueda bibliografica ha llevado a la obtencion de 6 articulos donde
a continuacién se presenta un resumen detallado de los hallazgos y discusiones. Estos
estudios abordan diversas areas terapéuticas y tecnolégicas relacionadas con la DMD.
Entre los temas explorados se encuentran el impacto de la actividad fisica,
especificamente el ejercicio orientado al tronco y la vibracion de cuerpo completo, asi
como la terapia respiratoria, la telerehabilitacion y el disefio de sillas de ruedas
adaptadas. Estos enfoques tienen como objetivo mejorar la movilidad, la funcién
pulmonar y la calidad de vida de los pacientes afectados por esta enfermedad genética.
Al final de la seccion de resultados y discusién, encontrara la tabla 2, en el que se

resumen los 6 articulos que hemos podido revisar.

Segun Abd El Aziz et al., los nifios con distrofia muscular de Duchenne tienen musculos
debilitados, lo que puede afectar a los ajustes posturales. Estos ajustes posturales son
necesarios para la marcha y el equilibrio dinamico durante las actividades de la vida

diaria.

El objetivo fue comparar el efecto de la bicicleta ergométrica frente a la cinta de correr
sobre la capacidad funcional para caminar y el equilibrio en niflos con DMD.
Distribuyeron los grupos al azar y se observo que no habia diferencias significativas
entre los grupos. Los nifios tenian 3 sesiones de 1 hora cada semana durante 3 meses.
Los dos grupos tienen una parte del programa comdn con unos estiramientos suaves
para prevenir el desarrollo de cualquier tirantez, contracciones isométricas y marcha con
obstaculos. En el grupo de bicicleta, empiezan por estiramientos suaves y caminaron 5
minutos, siguen con 20 minutos de bicicleta, 5 minutos de calentamiento de baja
intensidad, 10 minutos con un aumento de resistencia progresivo y 5 minutos de vuelta
a la calma. La aplicacion de la resistencia concuerda con los resultados que confirman
la necesidad del entrenamiento de resistencia para los nifios con DMD, ya que han
demostrado una disminucion de la capacidad anaerdbica y de la fuerza en comparacion

con sus compaﬁeros sanos.

En el grupo de la cinta, empiezan también con unos estiramientos suaves y 5 minutos
de marcha, siguen con el entrenamiento en cinta que se practicé al 75% de la velocidad,

con una inclinacién de cero grados durante unos 20 min y acaben con 5 min de vuelta
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a la calma. En los dos grupos los nifios tienen que parar si notan dolor, fatiga o si tienen
dificultad para respirar.

Después de 3 meses de tratamiento, se observa una mejoria en ambos grupos, pero,
la evolucion del grupo con la cinta de correr es mas significativa en comparacion al grupo
con bicicleta ergonémica (Anexo 1). Los nifios de los dos grupos han mejorado la
marcha y el equilibrio. Podemos atribuir esta mejoria al aumento de masa muscular y

coordinacion.

La mejoria del grupo de cinta en marcha y equilibrio es debida a la marcha sobre la cinta
porque al caminar sobre la cinta hay un aumento de estrés sobre las articulaciones
tibiofemoral y patelofemoral. Ese estrés aumenta la fuerza del cuadriceps porque esta
luchando para mantener la extension de la rodilla y entonces solicitan mas ese
cuadriceps vy lo refuerzan. Al caminar en una cinta los pies tocan la cinta mas tiempo
que tocamos el suelo cuando caminamos y eso es un factor importante de estabilidad y
equilibrio. El entrenamiento en cintas tiene otras ventajas como la mejoria de la
resistencia al caminar, de la estabilidad de marcha, de las funciones musculares, de la
capacidad aerdbica, del equilibrio y entonces un nivel de actividad fisica habitual mas
elevado. (Abd El Aziz et al., 2021)

Segun Ali y Saleh, el debilitamiento progresivo de los muisculos proximales en nifios con
DMD perjudica los ajustes posturales, deteriorando la funcion motora e impidiendo la
deambulacién. Durante las actividades diarias, para la marcha y el equilibrio dinamico,

se requieren ciertas modificaciones posturales.

El objetivo es comparar el impacto de los ejercicios orientados al tronco frente a la
vibracion de todo el cuerpo en el grosor de los musculos abdominales y el equilibrio en
niflos con DMD. Quieren aumentar el grosor de los masculos del tronco porque ayudan
al equilibrio y porque cuando se debilitan es mas complicado el uso de los miembros
superiores o inferiores y complica la vida diaria. Un enfoque terapéutico con deporte,
rehabilitacion y la salud preventiva es el entrenamiento por vibracion de todo el cuerpo
(WBV). El paciente hace ejercicios ligeros sobre una plataforma tambaleante. El sistema
musculoesquelético recibe vibraciones mecénicas de la plataforma vibratoria, lo que

modifica la longitud de los mudsculos. La consiguiente estimulacion de los husos
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musculares provoca la contraccion refleja del musculo correspondiente. Por lo tanto, el
estimulo vibratorio provoca la elongacién y contraccion ciclicas de los musculos
estimulados, lo que se traduce en un aumento de la densidad mineral 6sea, la flexibilidad
y la fuerza muscular. Se ha demostrado que el uso del ejercicio WBV es seguro y podria
ser eficaz en la rehabilitacion de la DMD para cambiar la longitud y la fuerza muscular
como una modalidad de ejercicio bien tolerada. Una posible alternativa son los ejercicios
orientados al tronco (TOE), son un tipo de ejercicio del programa de rehabilitacién que
ayuda a los pacientes a mejorar el control del tronco, que se encarga de la adaptacion
durante las transferencias de peso, proporciona y mantiene la posicién erguida del
cuerpo, organiza las reacciones posturales de correccién, estabiliza el cuerpo para
realizar movimientos proximales y distales de las extremidades, rotaciones del tronco y
toma de contacto entre el hombro y la pelvis. Muchas actividades diarias, como caminar,

comer, escribir, subir o bajar escaleras, requieren el control del tronco.

Este estudio compara los efectos del TOE con los del WBV sobre el equilibrio y el grosor
de los musculos abdominales (oblicuo interno, oblicuo externo, recto del abdomen,
transverso). Hay 30 pacientes con DMD con los siguientes criterios: nifios
diagnosticados de DMD, con edades comprendidas entre los 6 y los 10 afios, con fuerza
muscular de grado 3+ en extremidades inferiores y tronco, capaces de mover con
normalidad sus extremidades superiores e inferiores, capaces de caminar sin
impedimentos en los niveles | y 1l del sistema de clasificacién de la funcién ambulatoria
para DMD. Los 30 pacientes se dividieron aleatoriamente en dos grupos de 15 personas.
El estudio duré 3 meses, con 3 sesiones de una hora cada semana. En el grupo A,
hicieron fisioterapia tradicional y TOE mientras que en el grupo B, hicieron fisioterapia
tradicional y WBYV. La fisioterapia tradicional consiste en un calentamiento con
estiramientos suaves de los musculos de los miembros inferiores, 20 segundos de
estiramiento y 20 segundos de reposo, 5 veces para cada musculo. Los cuadriceps,
isquiotibiales, tibial anterior, gemelos, biceps y triceps fueron contraidos de manera
isométrica con 5 segundos de contraccion y 5 segundos de reposo. Habia también un
entrenamiento de marcha y equilibrio con obstaculos. En el grupo A los pacientes
realizaron ejercicios de estiramiento, ejercicios de estabilizacion activa o activa-asistida,
ejercicios de brazos con el tronco inmovilizado, ejercicios de movilizacién del tronco y
ejercicios funcionales de alcance con diferentes rangos de movimiento en la elevacion
del hombro con la asistencia de un fisioterapeuta. En el grupo B los pacientes hicieron

WBYV durante un total de 10 minutos por sesion. El aparato se ajust6 a una frecuencia
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de 30 Hz, una amplitud de 2 mm y un tiempo de funcionamiento de 5 minutos. Los nifios
se colocaron completamente en cuclillas sobre una plataforma vibratoria con alternancia
lateral y se les pidi6 que permanecieran asi durante toda la experiencia, comunicando
a los investigadores cualquier dolor que sintieran. La funcion de vibracion se desconecta
automaticamente a los 5 minutos. Después, los nifios tomaron un descanso de un
minuto. A continuacion, con los mismos ajustes que los utilizados en la posicion en
cuclillas, los niflos permanecieron de pie sobre la plataforma vibratoria durante 5
minutos. En cada sesion, la WBV se utilizé durante un total de 10 minutos. No hay
diferencias fisicas significativas entre los grupos antes del estudio. Al final del estudio el
grosor de los musculos abdominales ha aumentado en los dos grupos. Los musculos
abdominales del grupo A han aumentado significativamente comparado con el grupo B
(Anexo 2.). Los indices de estabilidad han disminuido significativamente en ambos
grupos, pero mas en el grupo A (Anexo 3.). Los dos grupos han mejorado
significativamente pero el grupo A (TOE) ha mejorado mas que el grupo B (WBV). La
mejoria de la fuerza del tronco por el programa de fisioterapia podria ser el factor
principal del aumento del equilibrio de los pacientes de los dos grupos. El equilibrio y la
fuerza del tronco estan relacionados, entonces al fortalecer el tronco mejoramos el
equilibrio. Todas las variables calculadas del estudio indican una mejoria post-
tratamiento a favor del TOE. El aumento del equilibrio y del grosor de los musculos
abdominales en los dos grupos puede ser del aumento de la fuerza muscular y la
coordinacion de los dos lados del cuerpo. El entrenamiento con WBV desarrolla la
fuerza, la potencia y la masa muscular. Ahora sabemos que los nifios sufriendo de DMD
pueden desarrollar sus fuerzas abdominales. Los musculos centrales estabilizan el
tronco y permiten a los miembros superiores e inferiores moverse mejor y facilitar su
uso. Para concluir, el TOE es significativamente mas eficaz que el WBV para aumentar
el grosor de los musculos abdominales y mejorar el equilibrio en los nifios con DMD (Alli
& Saleh, 2024).

Segun Pennati et al., la insuficiencia ventilatoria, debida a la pérdida progresiva de los
musculos respiratorios, es la principal causa de muerte en los pacientes con DMD. Son
importantes las mediciones de la funcién pulmonar y de los mdsculos respiratorios para
seguir la progresion de la enfermedad. La identificacion de signos tempranos permite

una planificacion, una prevencion y un tratamiento mas adecuado de la enfermedad.
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Las pruebas respiratorias son la norma de atencion para la evaluacion del deterioro
respiratorio, permiten observar y evaluar la deterioracion del sistema respiratorio.

El fallo progresivo de los musculos respiratorios puede desarrollar complicaciones
respiratorias, incluyendo hipoventilacion, desaturacion nocturna, es una bajada de la
saturacion de oxigeno en la sangre por debajo de 90%, o una tos ineficaz que puede
provocar infecciones respiratorias por la discapacidad de expectoracion.

De hecho, el tratamiento respiratorio necesitara un apoyo de dispositivos mecanicos, en
concreto, el dispositivo de ventilacibn mecénica o un dispositivo de tos asistida resultara

inevitable.

A nivel fisioterapéutico, los volumenes de interés clinico para desarrollar un plan de
tratamiento son, las capacidades pulmonares y la variacion de volumen. Estos
volumenes se evallan gracias a la prueba de espirometria, que forma parte de las

pruebas de funcion pulmonar.

La espirometria es recomendada para evaluar los volimenes pulmonares durante la
respiracién, midiendo los volimenes de inhalacién y exhalacion de aire en funcion del
tiempo, gracias a un espirbmetro. Los parametros esenciales son la FEV1, el volumen
espiratorio forzado en 1 segundo, es decir el volumen de aire exhalado con fuerza en el
primer segundo tras una inspiracion maximay la FVC, la capacidad vital forzada, es el
volumen total de aire exhalado con fuerza tras una inspiracién maxima.

Sin embargo, la prueba de espirometria necesita una colaboracion importante del
paciente, que puede ser dificil para él debido a los esfuerzos repetitivos, de hecho, en
pediatria, no se puede pedir a un nifio realizar esta prueba, tampoco en los pacientes
de edad avanzada, debido a la pérdida de fuerza de los musculos faciales, que puede

impedir un sello labial hermético, lo que daria unos valores subéptimos.

La limitacién de la prueba de espirometria es el hecho que solo permite la evaluacion
global de la restricciébn pulmonar, pero no permite una diferenciacion de la bomba
respiratoria y de la rigidez de la pared pulmonar. Por lo tanto, es importante distinguir la
afectacion especifica de los muasculos respiratorios, examinando sus caracteristicas

funcionales y estructurales.
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Ademas, son importantes las mediciones de presion estatica maxima en la boca, lo que
permite una evaluacion sencilla de la fuerza muscular respiratoria global. Los valores
gue nos interesan son la Presion Inspiratoria Maxima (PIM), es la presion méaxima que
se genera durante un esfuerzo inspiratorio maximo a partir del volumen residual,
mantenido por un segundo y la Presion Espiratoria Maxima (PEM), es el esfuerzo
espiratorio maximo mantenido por un segundo. Para que se estandarice la maniobra, la
PIM y la PEM se miden a partir de un volumen inicial en el que los muasculos

responsables de la inspiracion o la espiracidn estan estirados al maximo.

Se puede que estos valores sean dificiles de medir debido a la colaboracion del
paciente, como alternativa, se puede medir la Presion Inspiratoria Nasal por olfateo
(SNIP), que se considera como maniobra mas natural para evaluar la funcion muscular

inspiratoria.

La SNIP tiene como limite la subestimacion de la fuerza muscular inspiratoria en caso

de obstruccion nasal o en pacientes con debilidad muscular respiratoria grave.

La medicién de la tos es muy importante para adaptar un tratamiento en funcion de la
capacidad del paciente para expulsar el moco. El Flujo Espiratorio Maximo (PEF) es el
valor maximo alcanzado durante la espiracién forzada y es una medida muy importante
para evaluar la funcion respiratoria, y en particular, el grado de obstruccion de las vias
respiratorias, pero también depende de la fuerza de los masculos respiratorios. El Flujo
Méximo de Tos (PCF) es el flujo generado durante una maniobra de tos, después de
una inspiracién completa. El PCF se utiliza para evaluar la capacidad de desobstruccion
de las vias respiratorias y la funcidbn muscular espiratoria, un valor inferior a 270
litros/minutos significa que el paciente tiene una fuerza inadecuada para la
desobstruccién de sus vias respiratorias y es necesaria una desobstruccién asistida. La
tos ineficaz y la retenciobn de secreciones aumentan el riesgo de neumonia e
insuficiencia respiratoria. Las técnicas de tos asistida, que incluyen apoyo inspiratorio y
espiratorio, tienen como objetivo mejorar el aclaramiento de las vias respiratorias y se
recomiendan como tratamiento de mantenimiento, especialmente durante las

infecciones respiratorias.
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El monitoreo regular de la funciéon pulmonar y el intercambio gaseoso es crucial en
pacientes con DMD para detectar signos tempranos de trastornos respiratorios del
suefio, hipoventilacion diurna, y deterioro de la tos y la capacidad de deglucién para una
intervencion oportuna. Las guias recomiendan varias estrategias de manejo respiratorio
incluyendo técnicas de reclutamiento de volumen pulmonar, tos asistida, y ventilacién
no invasiva, todas las cuales han sido asociadas con mejores tasas de supervivencia.

Con la progresién de la enfermedad de la DMD, los masculos respiratorios se debilitan
y se hace mas dificil respirar. El volumen de reserva inspiratorio se reduce con el tiempo,
resultando en una menor capacidad pulmonar total. Ademas, la exhalacion se limita por
la disminucion progresiva de la distensibilidad de la pared toracica, produciendo un

volumen residual (VR) mayor.

En DMD, la FVC alcanza su pico entre los 10 y 14 afios, mientras que la FVC declina
linealmente. El estudio dice que la FVC% empieza a mas o menos 80%, permanece
estable hasta los 10-11 afios, y luego, disminuye en media de 5-6% por afio de vida
(Pennati et al., 2021).

Segun Katz et al. el deterioro de la tos en los pacientes con DMD provoca una retencion
de las secreciones en las vias respiratorias, 1o que puede provocar atelectasias y en
caso mas severo, neumonia. Una técnica utilizada en fisioterapia respiratoria se llama
terapia reclutamiento de volumen pulmonar (LVR), que consiste en la administracion de
un volumen de aire mayor que al esfuerzo espontaneo. El LVR se recomienda en el
tratamiento de DMD, pero falta de evidencia cientifica, entonces, el objetivo de este
estudio fue determinar si el LVR, administrado dos veces al dia, en comparacion al
tratamiento respiratorio estandar para DMD, puede disminuir la pérdida de la FVC a los

dos afos.

En el estudio, hay dos grupos, uno de 36 pacientes con DMD que se administrardn LVR
dos veces al dia, y otro grupo de control con 30 pacientes con DMD. La medida de la

FVC de ambos grupos permite observar la eficacia del LVR.

No se encontr6 una diferencia significativa en él % de la FVC a los dos afios de
seguimiento entre el grupo de paciente con DMD usando LVR dos veces al dia en

comparacion al grupo de control. Eso puede deberse a que la pérdida esperada del %
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de la FVC en 2 afos es pequefia y que el uso de glucocorticoides por la mayoria de los
pacientes del estudio puede haber ayudado a minimizar la pérdida de la funcién
pulmonar (Anexo 4).

El estudio sugiere que puede haber menos beneficio de la terapia LVR en casos menos
avanzados, en efecto, la planeacién de la LVR se recomienda cuando hay una evidencia
de tos débil (PCF<270 L/min y/o FVC<60%). Como no se observa un impacto en la
disminucion de la FVC en nuestro grupo de pacientes con DMD, el estudio puede sugerir
que la terapia LVR aplicada dos veces al dia puede no ser necesaria cuando la funcién
pulmonar del paciente es normal.

Sin embargo, los beneficios de la LVR como terapia regular en pacientes con DMD

necesitan més investigaciones (Katz et al., 2022).

Segun Kenis-Coskun et Al., los pacientes con DMD han perdido su acceso a la
rehabilitacion con fisioterapeutas durante la pandemia de COVID-19. Entonces, la
telerehabilitacion puede ser una buena opcion para estos pacientes para mantener una

fuerza muscular adecuada y un estado funcional.

La investigacion sugiere que los servicios de telerehabilitacion ofrecen una alternativa
viable para los nifios y adolescentes con necesidades especiales durante este tiempo.
La telerehabilitacion utiliza las tecnologias de la informacién y la comunicacién para
prestar servicios de rehabilitacién a distancia. Las revisiones sistematicas que comparan
la telerehabilitacion con los métodos presenciales tradicionales en pacientes con
problemas musculoesqueléticos han hallado una eficacia similar en el tratamiento del

dolor, los resultados funcionales y otras medidas.

Durante la pandemia de COVID-19, este estudio se centrd en los pacientes con DMD
gue no podian acceder a los servicios institucionales de rehabilitacion. El objetivo era
mantener su rehabilitacion mediante telerehabilitacion, empleando sesiones de video en
directo con un fisioterapeuta o un programa de ejercicios en casa pregrabado en video.

El estudio pretendia comparar la eficacia de estos dos enfoques en dos grupos,
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evaluando su impacto en la funcion motora, la capacidad funcional, la fuerza muscular

y la carga para los cuidadores.

Cada paciente tenia 3 sesiones de 30-40 minutos de ejercicios cada semana, durante 8

semanas, con la supervision del fisioterapeuta.

La media de la prueba de marcha de 6 minutos para el grupo de telerehabilitacion fue
de 391,26+95,08 metros antes del tratamiento, y aumentd a 387,75+210,93 metros
después, sin diferencias significativas (p=0,94). Para el grupo de video de ejercicio,
tampoco hubo diferencias significativas, antes del tratamiento, la distancia recorrida fue
de 327,46+103,88 metros, luego aumenté a 313,77+114,55 metros después del
tratamiento (p=0,63).

La puntuacion media de NSAA (Anexo 5.) para el grupo de telerehabilitacion fue de
26,70+8,04 antes del tratamiento, y descendié a 25,20+11,33 después del tratamiento,
lo que demuestra que no hubo diferencias significativas en la puntuacion (p=0,24). Al
igual que el grupo de video-ejercicio, la puntuacién media no mostré diferencias
significativas, pasando de 21,66+6,65 antes del tratamiento a 22,00+8,61 al final de este
(p=0,87). Tampoco hubo cambios significativos entre los grupos en cuanto a los
resultados funcionales. No se observaron diferencias significativas en ninguno de los
grupos para la puntuaciéon QMFT ni en la evaluacion de la carga del cuidador (Anexo
6.).

Para el grupo de telerehabilitacion, podemos observar una mejora significativa en la
fuerza de extension del cuello, abduccion bilateral del hombro y flexion del hombro
izquierdo entre el inicio y el final del tratamiento, en comparacién con el grupo del video

de ejercicios (Anexo 7).

En cuanto a la movilidad, observamos una mejora significativa en el grupo de
telerehabilitacion para la flexo-extension bilateral de las rodillas, la dorsiflexion bilateral

de los tobillos y la flexion plantar del tobillo izquierdo (Anexo 8).

En este estudio, se descubri6 que el método de telerehabilitacion superaba a un

programa de ejercicios en video en la mejora de la fuerza muscular. Sin embargo, a
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pesar de estas ganancias en la fuerza muscular, no hubo mejoras correspondientes en
las capacidades funcionales, ni tampoco impactaron en los niveles de carga del
cuidador.

El método de telerehabilitacibn demuestra un mayor cumplimiento por parte del paciente
en comparacion con los ejercicios alternativos de video a domicilio, en gran parte debido
a su capacidad para implicar a los cuidadores en el proceso de rehabilitacién. Este
atributo ha contribuido a su adopcion generalizada en diversas disposiciones sanitarias
durante la pandemia de COVID-19.

Por lo tanto, podemos suponer que la ayuda del terapeuta, sus instrucciones a lo largo
de la sesion para corregir los movimientos y sus animos al paciente conduciran a una
mayor mejora de la fuerza del paciente que los videos de ejercicios que el paciente tiene
que repetir (Kenis-Coskun et al., 2022).

Segun Lobo-Prat et Al., las sillas de ruedas eléctricas son una tecnologia esencial para
favorecer la movilidad, pero su uso se asocia a un alto nivel de sedentarismo que puede
tener efectos negativos para la salud de sus usuarios. Los pacientes que sufren de la
distrofia muscular de Duchenne pierden la deambulacion alrededor de la adolescencia,
por eso tienen que ir en silla de ruedas. Porque cuando un paciente ya no puede caminar
lo ponemos en una silla, entonces hace mucho menos ejercicio y se deterioran sus
sistemas musculoesquelético y cardio-respiratorio. Las directivas de la DMD

recomiendan actividades regulares submaximales y sin excéntrico o resistencia alta.

En ese estudio han intentado crear una silla que pide al piloto hacer ejercicio suave con
los brazos para que se mueve (MOVit) y ver si los pacientes consiguen pilotar
comparando con una silla que se pilota con un joystick. Cada brazo controla la rueda de
su lado, se puede ajustar el nivel de resistencia/asistencia y de cada lado hay un soporte
mévil motorizado del brazo que permite el movimiento hacia delante y atras a lo largo
de una guia lineal (Anexo 9.). Para avanzar hay que mover los brazos en fase a la misma
velocidad, para ir hacia atrds hay que apoyar sobre un interruptor de cada lado y hacer

el mismo movimiento que para avanzar, para girar hay que mover el brazo del lado
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donde queremos girar mas rapido que el otro y para girar, pero quedandose en el mismo
sitio una rueda tiene que ir hacia delante y la otra hacia atréas.

La sesiéon duré una hora y media y los pacientes dan un feedback cada vez que
conducen una de las sillas. Se evalla la velocidad, los errores de trayectoria, la fluidez,
el error cuadratico medio de trayectoria y también los movimientos de los brazos en
amplitud, frecuencia, sincronizaciéon y la fuerza media (Anexo 10.). En este estudio,
diferenciamos 5 varones validos (25 + 1.5 afios) con 5 varones con DMD (entre 13y 17
afios) con una nota de entre 2 y 4 en la escala de Brooke (Anexo 11.) donde una
puntuacién de Brooke de 2 indica una reduccion moderada de la capacidad para
levantar las manos por encima de la cabeza, y una puntuacién de 4 indica una

incapacidad para llevarse a la boca un vaso de agua de 227 gramos.

Segun los pacientes con DMD, podrian aprender rapidamente a conducir el MOVit con
los movimientos que implica y conducir de forma satisfactoria y confortable.
Conduciendo, la frecuencia cardiaca de los pilotos ha aumentado segun lo deseado. Los
resultados son mejores con el joystick, pero los pacientes con DMD ya tienen
experiencia con estos y los resultados obtenidos con el MOVit podrian ser suficientes
para la vida diaria, pero se necesitaria mas entrenamiento. Las prestaciones entre los
validos y los pacientes DMD son similares con el joystick, pero con el MOVit los validos
tienen mejor resultados porque tienen una frecuencia de movimientos, una velocidad y
una fuerza superior a los pacientes DMD porque tienen mas fuerza y control motor.

El objetivo del MOVit es mover los brazos de los pacientes para que tengan mejor salud
y calidad de vida. Hay pruebas de que una dosis adecuada y a largo plazo de
entrenamiento fisico dindmico puede ayudar a preservar las capacidades funcionales
de los nifios con DMD. El nivel aconsejado estd muy cerca del realizado en los MOVit
durante el estudio. Los pacientes con DMD han acabado la sesién mas cansados que
los pacientes validos. Otra consecuencia positiva del ejercicio ligero para las personas
con Duchenne podria ser la disminucién de su frecuencia cardiaca en reposo, como
ocurre en individuos no discapacitados. Este efecto no ha sido aun estudiado en
humanos con Duchenne, pero los resultados de estudios utilizando modelos de ratén
con Duchenne han mostrado que el ejercicio voluntario es beneficioso para el musculo
esquelético y la funcion cardiaca, y no agrava la patologia muscular. (Lobo-Prat et al.,
2020)

Tabla 2: Tabla de resumen de los articulos
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two

Efficacy of
intervention
approaches on

functional walking
capacity and balance
in children with
Duchene muscular
dystrophy

Tabla 2: Tabla de resumen de los articulos

El objetivo es comparar el
efecto de la bicicleta
ergométrica frente a la cinta
rodante sobre la capacidad
funcional de la marcha y el
equilibrio en nifios con distrofia
muscular de Duchenne.

Los valores post-tratamiento
indicaron que habia una
diferencia significativa en
todas las variables medidas a
favor del grupo de la cinta de
correr.

El entrenamiento en cinta
de correr como ejercicio
aer6bico puede mejorar la
capacidad de marcha y el
equilibrio de forma mas
eficaz que el ergémetro de
bicicleta en nifios con
distrofia ~ muscular  de
Duchenne.

Trunk-oriented
Exercises Versus
Whole-body Vibration
on Abdominal
Thickness and
Balance in Children
with Duchene
Muscular Dystrophy

El objetivo del estudio es
comparar el impacto de los
ejercicios orientados al tronco
frente a la vibracion de todo el
cuerpo sobre el grosor de los
musculos abdominales y el
equilibrio en nifios con DMD.

Los valores posteriores al
tratamiento mostraron que
todas las variables medidas
difieren a favor del grupo
TOE

Los ejercicios orientados al
tronco pueden mejorar el
grosor abdominal y el
equilibrio més eficazmente
que la vibracion de todo el
cuerpo en nifios con DMD.

Non-Invasive
Respiratory
Assessment in
Duchenne  Muscular
Dystrophy: From
Clinical Research to
Outcome Measures

El objetivo del estudio es
revisar las medidas
actualmente identificadas en la
investigacion  clinica  para
seguir el deterioro respiratorio
progresivo en pacientes con
DMD, desde una evaluacion

global hasta una
caracterizacién muscular
individual de estructura-

funcién.

Las medidas fiables de la
funcion pulmonar y de la
accion de los musculos
respiratorios son importantes
para controlar la progresion
de la enfermedad, identificar
los primeros signos de
insuficiencia ventilatoria y
planificar el tratamiento
respiratorio individual.

La evaluacion de la funcién
pulmonar es esencial e
individual para cada
paciente con el fin de
proporcionar un
tratamiento 6ptimo

Routine lung volume
recruitment in boys
with Duchenne
muscular dystrophy: a
randomised  clinical
trial

El objetivo es determinar si la
terapia LVR dos veces al dia,
en comparacion con el
tratamiento  estandar  solo,
atenua el descenso de la FVC
alos 2 afios en nifios con DMD.

Se evaluaron 66 nifios (36 en
el grupo LVR, 30 en el
control). La diferencia media
ajustada en la FVC entre los
grupos a los 2 afios fue del
1,9% previsto en la direccion
del beneficio del tratamiento.

No hubo diferencia en la
disminucion del % predicho
de FVC con el uso de LVR
dos veces al dia para nifios

con DMD y funcién
pulmonar relativamente
normal.

Comparison of
telerehabilitation
versus home-based
video exercise in
patients with
Duchenne muscular
dystrophy: a single-
blind randomized
study

El objetivo de este estudio es
comparar la telerehabilitacion
con los ejercicios de video a
domicilio.

El grupo de telerehabilitacion
mejor6é significativamente y
fue mejor que el grupo de
video (p < 0,05 para todas las
mediciones)

La telerehabilitacion es
superior en la mejora de la
fuerza muscular que un
ejercicio domiciliario
basado en video, pero
ninguno de los programas
mejor6 los  resultados
funcionales en pacientes
ambulatorios con DMD

Evaluation of an
exercise-enabling

control interface for
powered wheelchair
users: a feasibility
study with Duchenne
muscular dystrophy

Los objetivos del estudio son,
determinar si el grupo de
pacientes con DMD puede
alcanzar  un rendimiento
acceptable de conducci6n
utilizando MOVit en
comparacion con el
rendimiento de conduccion
utilizando un joystick y evaluar
la intensidad del ejercicio en
funcion del aumento de la
frecuencia cardiaca.

Encontramos que la
velocidad de conduccién y la
precision disminuian para
ambos grupos cuando se
conducia con MOVit en
comparacion con el joystick.
Conducir con MOVit produjo
un aumento significativo de la
frecuencia  cardiaca en
comparacion con la
condicién de joystick.

La conduccion de silla de
ruedas motorizada
mediante movimientos
ciclicos del brazo es viable
para individuos con DMD,
ofreciendo beneficios de
ejercicio cardiopulmonar.
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5. Conclusion:

El estudio aborda diversas intervenciones y tecnologias dirigidas a mejorar la calidad de
vida y la funcion fisica en pacientes con distrofia muscular de Duchenne. A partir de la
comparacion de distintos enfoques terapéuticos, se extraen conclusiones significativas

gue pueden impactar en la atencién y el manejo de esta enfermedad progresiva.

En primer lugar, se destaca la importancia de la actividad fisica controlada y especifica
para contrarrestar el deterioro muscular y la pérdida de funcién motora en pacientes con
DMD. La aplicacion de programas de ejercicio ya sea a través de bicicletas
ergomeétricas, cintas de correr, terapia de vibracion o ejercicios orientados al tronco, ha
demostrado mejoras significativas en la capacidad funcional y el equilibrio. Ademas, la
telerehabilitacibn emerge como una alternativa eficaz para mantener la fuerza muscular
y la funcién motora en tiempos de restricciones como los impuestos por la pandemia de
COVID-19.

Por otro lado, se resalta la importancia de la monitorizacion regular de la funcién
pulmonar y respiratoria en pacientes con DMD, ya que la insuficiencia respiratoria es
una de las principales causas de morbilidad y mortalidad en esta poblacion. Las pruebas
respiratorias y la implementacioén de técnicas de tos asistida son fundamentales para

prevenir complicaciones respiratorias graves.

Asimismo, se exploran innovaciones tecnoldgicas como la silla de ruedas eléctrica con
ejercicio integrado (MOVit), que buscan promover la actividad fisica y la salud
cardiovascular en pacientes con DMD que han perdido la capacidad de deambular.

En los futuros de trabajo, cabe ahondar mas profundamente el impacto a largo plazo de
estas intervenciones en la funcién respiratoria y la calidad de vida de los pacientes.
Ademas, se podria investigar la eficacia de intervenciones combinadas que integren
tanto la terapia respiratoria como el ejercicio fisico, con el objetivo de maximizar los

beneficios para los pacientes con DMD.

En conclusion, el estudio enfatiza la importancia de un enfoque multidisciplinario en el
manejo de la DMD, que integre intervenciones fisioterapéuticas, monitorizacion

pulmonar y el uso de tecnologias adaptativas para mejorar la calidad de vida y la funcion
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fisica de los pacientes. Estos hallazgos proporcionan una base soélida para el desarrollo
de estrategias terapéuticas personalizadas y la optimizacién de los cuidados a lo largo
del curso de la enfermedad.
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ANEXO:

Anexo 1.: Tabla 3: Estadisticas descriptivas y analisis multivariante de la varianza (MANOVA) con disefio mixto 2x2

para todas las variables dependientes en los distintos periodos de medicién de ambos grupos

ML stability

AP stability

Overall stability

EMWT

ML, Mediolateral; AP, Anteroposterior; 6MWT, 6 minutes walking test; *, p<0,05

Pre-program
Post-program
p-value
Pre-program
Post-program
p-value
Pre-program
Post-program
p-value
Pre-program
Post-program
p-value

Group A (n=15)

3,59+0,47
2,78:04
0,001*
3,85+0,35
2,93+0,43
0,001*
3,69:0,77
2,90:04
0,001*

324,53=28,57
391,86+30,76

0,001*

Group B (n=15)

3,5810,38
2,52:0,3
0,04
3,99+0,36
2,57+0,26
0,04*
3,660,49
2,6720,17
0,04
320,6+28,08
428,66+22,94
0,04

p-value

0,967
0,04*

0,295
0,01*

0,868
0,04*

0,707
0,001*

Anexo 2.: Tabla 4: Grosor medio del musculo abdominal antes y después de la intervencion de los grupos TOE y

WBV

EO

TA

Pre-treatment
Post-treatment
p-value
Pre-treatment
Post-treamtent
p-value
Pre-treatment
Post-treatment
p-value
Pre-treatment
Post-treatment
p-value

TOE
Mean £ SD

0,320+0,033
0,390+0,026
0,001*
0,4220,031
0,528+0,041
0,001*
0,328+0,023
0,438+0,027
0,001
0,52420,026
0,682+0,039
0,001

Ahd.

WBV
Mean ¢ SD

| le thick (cm)

0,268+0,023
0,346+0,032
0,001*
0,418+0,018
0,448+0,024
0,001*
0,318+0,024
0,393+0,028
0,001*
0,518+0,0030
0,582+0,040
0,001*

p-value

0,52
0,001*

0,26
0,001*

0,17
0,001*

0,14
0,001*

3D, Standard deviation; p-value, Level of significance; EQ, External oblique; 10, Internal oblique; TA, Transverse Abdominus; RA, Rectus Abdominus; *, p<0,05
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051, Overall stability index; APSI, Anteroposterior stability index; MLSI, Mediolateral stability index; *, p<0,05

FVC %-predicted

0sl

APSI

MLSI

Pre-treatment
Post-treatment
p-value
Pre-treatment
Post-treatment
p-value
Pre-treatment
Post-treatment
p-value

TOE
Mean (SD)
4,21:0,71
1,60+0,61

0,001*
3,12:0,44
1,21+0,32

0,001*
2,210 42
1,01=0,21

0,001*

WBV

Mean (SD
4,320,42
2,22:0,61

0,001*
3,40+0,21
1,860,356

0,001
2,500,61
1,320,356

0,001*

p-value

0,001*

0,001*

0,001*

ue

Anexo 3.: Tabla 5: Valores medios de los indices de estabilidad en ambos grupos antes y después del tratamiento

Anexo 4.:
90
85 -
82.4¢182.7
81.2
80 - 80.4 769 80.5
79.2 79.1
77.9 78.0
75 4
70 4
0 6 12 18 24
Months

Group - LVRgroup -= Standard-of-care group

Figura 3: Analisis del % previsto de FVC a lo largo del tiempo
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Anexo 5.:

AcTIVITY 2 1 ]
1 |stang
countof 3secs
2 Walk
106 consistently may use KAFOS or walk short
distances with assistance
3 Standup i i P pr Unable
fromchalr  hips and knoos, footon floorisupportedona | tum
boxstep.
6 Climb F Unable
box stop-
Right
7 | Climb Unavle
box step- Left
10 Getsto y Unavie
sitting 0n- hands or head flexed to floor
14 Jump the ground (skip) Unable
simutanaously
17| Aun Unadle
phase duing running)
TOTAL 3 years (max score 16)
4 aktol | Unable
leg—Right _ fixation) for count of 3 seconds. fixation e.9. by knees tighty adducted or other
trick
5 lotof | Unable
leg—Left _fiation) for count of 3 seconds fixation e.g. by knees tighty adducted or other
trck
8 Sidoways, suppor Unable
—Right weight bearing leg. No support needed
3 Sido Unable
—Loft woight baaring leg. No support noodod
13 Stands on Unable
heels on heals anly (acoeptable to move a few
s16ps to keep balance) for count of 3
TOTAL 3.5years (max score 26)
11 Risefrom  From supie—no evidence of Gowers' Gowers’ evident (a) NEEDS 10 use external support
Hloor fmanosuvre* Object
12 Liftshead  Insupine, i
 Chin moves towards chest  neckflexion |
15 Hop—Right  Unavie
16 Hop—Loft Unable

| TOTAL 4 years and above (max score 34)

06101371 fourmal pone 0160195 002

Figura 4 : North Star Ambulatory Assessment

Anexo 6.: Tabla 6: Diferencias de la prueba de marcha de 6 minutos, North Start Ambulation Assessment, Quick

Motor Function Test y Caregiver burden score

Six-minute Walk Test (m)

North Star Ambulatory Assessment (out of 34)

Quick Motor Function Test (out of 64)

Caregiver Burden Score (out of 88)

Group

Telerehabilitation group
Video exercice group
p-value
Telerehabilitation group
Video exercice group
p-value
Telerehabilitation group
Video exercice group
p-value
Telerehabilitation group
Video exercice group
p-value

Baseline
Mean (SD)
391,26+95,08
327,46+103,88
0,18
26,70+8,04
21,66%6,65
0,16
52,40+13,60
45,66+11,78
0,24
29,70+15,05
27,12+15,69
0,76

End of treatment
Mean (SD)
387,75210,93
313,77+114,55
0,36
25,20+11,33
22,00+8,61
0,5
50,60£17,72
46,66+13,05
0,42
28,20%15,28
26,12+20,74
0,81

p-value

0,94
0,63

0,24
0,87

0,33
0,65

0,16
0,35
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Anexo 7.: Tabla 7: Diferencias intragrupo y entre grupos entre las fuerzas musculares de las extremidades

superiores en kilogramos

Group Baseline End of treatment p-value
Mean (SD) Mean (SD)
Telerehabilitation 1,69+0,87 2,06£1,09 0,1
Neck flexion Video exercise 1,0320,5 1,470,57 0.4
p-value 0,07 0,17
Telerehabilitation 2,28+0,90 2,930,684 0,03*
Neck extension Video exercise 1,87+0,66 2,24:0,61 0,31
p-value 0,28 0,05*
Telerehabilitation 2,5220,80 3,5321,09 0,03*
L shoulder abduction Video exercise 1,76+0,62 2,17+0,78 0,08
p-value 0,04* 0,01*
Telerehabilitation 2,82:0,74 3,82+1,29 0,02*
R shoulder abduction Video exercise 1,9840,53 2,28+0,77 0,28
p-value 0,01* 0,01*
Telerehabilitation 2,76+1,59 3,4521,59 0,02%
L elbow flexion Video exercise 1,8420,78 2,28+1,16 0,27
p-value 0,13 0,01*
Telerehabilitation 2,75+1,38 3,1521,39 0,07
R elbow flexion Video exercise 1,76+0,52 2,78+1,84 0,21
p-value 0,07 0,11

R, right; L, Left; *, p<0,05

Anexo 8.: Tabla 8: Diferencias intragrupo y entre grupos entre las fuerzas musculares de las extremidades

inferiores en kilogramos

Group Baseline 1d of treatmer  p-value
Mean (SD) Mean (SD)

Telerehabilitation 3,14+1,08 3,9321,17 0,03*

R Knee flexion Video exercise 2,270,778 3,01+1,01 0,13
p-value 0,07 0,05*

Telerehabilitation 2,941,009 4,0321,25 0,01*

L Knee flexion Video exercise 2,28+0,92 3,05+0,94 0,06
p-value 0,18 0,05*

Telerehabilitation 2,98+1,11 4,66+1,50 0,01*

R Knee extension Video exercise 2,651,135 3.46+1,61 0,15
p-value 0.54 0,05*

Telerehabilitation 3,09+1,00 4,50+1,84 0,04*

L Knee extension Video exercise 248101 3,57+1,66 0,09
p-value 0,23 0,05*

Telerehabilitation 2,710,686 3,52+0,76 0,02*

R Ankle dosiflexion Video exercise 1,97+0,62 2,32:0,64 0,15
p-value 0,07 0,01*

Telerehabilitation 2,08+0,52 3,12+0,81 0,01*

L Ankle dorsiflexion Video exercise 2,20+0,95 2,14+0,82 0,87
p-value 0,36 0,02*

Telerehabilitation 3,12+1,14 3,59+0,94 0,33

R Ankle plantarflexion Video exercise 2,08+0,80 2,57+1,04 0,98
p-value 0,26 0,04*

Telerehabilitation 2,99+1,63 3,560,67 0,32

L Ankle plantarflexion Video exercise 2,200,786 2,90+1,07 0,3

p-value 0,2 0,02*

R, right; L, Left, *, significant result
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Anexo 9.: Figura 5: Silla de ruedas eléctrica MOvit 2.0. a. Paciente utilizando el dispositivo MOvit 2.0 b.
Componente del dispositivo Movit 2.0 con una vista detallada del brazo MOvit
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Anexo 10.: Figura 6: Evaluacién del rendimiento de la conduccion en silla de ruedas. Las barras en alto indican el

valor medio de todos los participantes y la barra de error indica una desviacion estandar. El nimero de asteriscos indica
el nivel de significacion. *p<0,05, **p<0,005, ***p<0,001
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Anexo 11.:

Grade

Functional description

10

Brooke scale for upper extremity

Starting with arms at the sides, the patient can
abduct the arms in a full circle until they touch
above the head

Can raise arms above head only by flexing the
elbow (shortening the circumference of the
movement) or using accessory muscles

Cannot raise hands above head, but can raise
an 8-oz glass of water to the mouth

Can raise hands to the mouth, but cannot raise
an 8-oz glass of water to the mouth

Cannot raise hands to the mouth, but can use
hands to hold a pen or pick up pennies from the
table

Cannot raise hands to the mouth and has no
useful function of hands

Vignos scale for lower extremity

Walks and climbs stairs without assistance
Walks and climbs stair with aid of railing

Walks and climbs stairs slowly with aid of railing
(over 25 seconds for 8 standard steps)

Walks unassisted and rises from chair but cannot
climb stairs

Walks unassisted but cannot rise from chair or
climb stairs

Walks only with assistance or walks
independently with long leg braces

Walks in long leg braces but requires assistance
for balance

Stands in long leg braces but unable to walk even
with assistance

Is in a wheelchair

Is confined to a bed

Figura 7: Escala de Brooke
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