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RESUMEN.

La Distrofia Muscular de Duchenne es una enfermedad genética ligada al cromosoma X que
afecta a las fibras del musculo esquelético y cardiaco provocando la necrosis de las mismas y
finalmente la muerte del paciente. La enfermedad provoca debilidad, alteraciones de la marcha
y atrofia muscular que aumentan a medida que transcurren las fases de la enfermedad.
Durante la fase deambulatoria tardia comienza a ser necesaria la utilizacién de la silla de ruedas
para los desplazamientos largos del nifio. En dicha fase, es fundamental incluir actividades que
potencien el manejo y la funcionalidad sobre la silla de ruedas ya que posteriormente en la fase
no deambulatoria temprana el nifio necesitard autopropulsar la silla de ruedas para cualquier
tipo de desplazamiento y controlar su manejo.

La incorporacidn de la silla de ruedas a la vida del nifio tiene un gran impacto sobre la calidad de
vida y la socializacidn de aquellos que padecen la enfermedad y en sus familiares.

En este proyecto de investigacion se disefia un protocolo de ejercicios y actividades ludicas para
valorar el mantenimiento de la deambulacidn y la transicién ludica a la silla de ruedas en
pacientes de entre 10 y 17 afios que se encuentren en la fase deambulatoria tardia de la
enfermedad. Para valorar la efectividad de dicho programa, se realizardn evaluaciones
periddicas que reflejen el mantenimiento, el aumento o la disminucidn de la funcionalidad en
silla de ruedas, el riesgo de caidas del nifio y el mantenimiento de la deambulacién. Ademas, se
valorardn algunas de las complicaciones derivadas del uso de la silla de ruedas como son la

aparicion de la escoliosis y la flexiéon de caderas.

Palabras clave: Fisioterapia, Distrofia Muscular de Duchenne, silla de ruedas, funcionalidad,

deambulacidn.



GLOSARIO.

AFO - Ankle Foot Orthosis.

CPK —> Creatinfosfokinasa Sérica.

CPT - Capacidad Pulmonar Total.

CRF = Capacidad Residual Funcional.

DMD -> Distrofia Muscular de Duchenne.
DMB -> Distrofia Muscular de Becker.

EK2 = Egen Klassifikation 2.

KAFO - Knee Ankle Foot Orthosis.

MRCm - Modified Medical Research Council.
PEM —> Presidn Espiratoria Maxima.

PFT = Pico Flujo de Tos.

PIM - Presidn Inspiratoria Maxima.

SATCo = Evaluacidén Segmentaria del Control del Tronco.

VR = Volumen Residual.



1. INTRODUCCION.

Las distrofias musculares son un grupo de trastornos degenerativos hereditarios asociados a una
debilidad muscular progresiva. Generalmente se presentan durante las etapas tempranas de la
vida, lo que se relaciona con la severidad de la enfermedad (1).

Se trata de un grupo de enfermedades poco frecuentes entre las que encontramos la distrofia
muscular de Duchenne (DMD) y la distrofia muscular de Becker (DMB). En ambas existe una
alteracion en la distrofina, proteina sub-sarcolémica que actia como anclaje entre el
citoesqueleto y la membrana plasmatica, siendo de esta manera esencial en la estabilidad de Ia
membrana muscular (1-3). Dicha proteina esta presente en el musculo estriado y drganos como
el cerebro, por lo que los pacientes que presentan una mutacién en el gen que codifica dicha
proteina pueden presentar retardo cognitivo o dificultades en el aprendizaje ademas de los

sintomas musculares descritos (2,4).
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Figura 1. Estructura de la distrofina. (Lépez-Hernandez et al, pg 721). (5)



Las modificaciones de la distrofina pueden presentarse en forma de deleciones, duplicaciones y
mutaciones puntuales del gen; La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad
ligada al cromosoma X que presenta un cardcter recesivo; La presencia de diferentes mutaciones
en el gen localizado en el brazo corto del cromosoma X que codifica la distrofina es la causa de
la ausencia de dicha proteina (3).

En el caso de la Distrofia Muscular de Duchenne el defecto genético correspondera a una
delecién que provoca la pérdida de un segmento de ADN. Como consecuencia se interrumpe la
lectura de la distrofina, generando que dicha proteina se exprese en niveles bajos por la
produccién no detectable de la misma (2,6). En la Distrofia Muscular de Becker se produce la
pérdida de un segmento de ADN que no interviene en la lectura correcta de la distrofina; en este
caso la distrofina producida es de menor tamafio respecto a su estructura y parcialmente
funcional (6). Dicha explicacién justifica la clinica mas leve de aquellos pacientes con DMB; en
ellos se retrasa la aparicion de las complicaciones y disminuye la gravedad de las mismas
haciendo que la progresion de la enfermedad sea mucho mas lenta y el prondstico de la misma
mas favorecedor que en el caso de la DMD (7).

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es, de las dos, la forma mas grave y la mas usual de
presentacién, caracterizada por producir debilidad, alteracion de la marcha con el progreso de
la enfermedad y atrofia muscular (3). Esta enfermedad es el resultado de un proceso crénico y
degenerativo que afecta tanto a las fibras del musculo esquelético como a las del cardiaco,
provocando la necrosis de las mismas y finalmente la muerte del paciente (3). La mayoria de los
casos son hereditarios, aunque hay un tercio de los pacientes en los que puede tratarse de un
suceso esporadico; en ellos se produce una mutacién del gen que provoca la degradacion de
distrofina lo que llevaria finalmente a la necrosis de las fibras musculares (8).

La distrofia muscular de Duchenne fue descrita por primera vez en el afio 1852, cuando Edward

Meryon registra las primeras explicaciones clinicas de la enfermedad, en las cuales habla de un



cuadro de pérdida muscular progresiva; la observacion de biopsias musculares de pacientes
enfermos evidencid la disrupcion del sarcolema (3).

Mas tarde el neurélogo francés Guillaume Benjamin Amand Duchenne de Boulogne en el afo
1861 da una descripcion detallada de pacientes con paraplejia hipertrofica marcada de
gastrocnemios. Este autor desarrolla la idea de que se trata de una enfermedad de origen
cerebral, aunque en 1868 concluye que el origen es muscular y no cerebral, a partir de lo cual
comienza el estudio de los niveles enzimaticos musculares y las diferentes proteinas musculares.
Posteriormente, con dichos estudios fue identificada la distrofina como proteina relacionada
con la codificacion del gen de la DMD (3,8).

Se trata de una enfermedad o trastorno poco frecuente que se manifiesta durante los primeros
afios de vida. Se presenta 1 caso de cada 3.500 a 6.000 varones nacidos vivos a nivel mundial
(3).

Segun los datos aportados por la asociacién Espafiola Duchenne Parent Project Espaiia, 1 de
cada 5.000 nifios presentan distrofia muscular de Duchenne y aparecen un total de 20.000

nuevos casos al ano a nivel mundial (9).

1.1. DIAGNOSTICO.

El diagndstico de la enfermedad tiene lugar entre los 3 y los 5 afios de edad, normalmente

durante las fases deambulatorias (10,11) y debe ser independiente de la historia familiar del

nifio. La hipertrofia de gemelos es uno de los signos mas importantes que conducen a la

sospecha de la Distrofia Muscular de Duchenne y a su posterior diagndstico. Un diagnéstico

precoz es considerado fundamental, y estd basado en 3 hallazgos basicos (3):

- La observacién de la funcion muscular anormal que presenta el nifio.

- Anadlisis clinico en el que aparece un aumento de la creatinfosfokinasa sérica (CPK); en caso
de sospecha de DMD, la confirmacién del diagndstico se realizara a través del analisis de los

niveles de CPK.



- Aumento de los valores de transaminasas.

Otra prueba diagndstica que aporta gran cantidad de informacion para el correcto diagndstico
son los hallazgos de la biopsia muscular, en la que se observara la ausencia de distrofina en el
musculo y con la que se confirmard la presencia de la enfermedad. Al tratarse de una prueba de
diagndstico invasiva generalmente se inicia un estudio genético previo en el que puede
detectarse la enfermedad; si esto ocurre evitaremos realizar la biopsia muscular, en caso de
qgue no se identifique ninguna mutacién en el estudio genético y el paciente presente niveles
elevados de CPK, la biopsia muscular debe realizarse para confirmar o descartar el diagndstico

(4,12).

1.2. PRONOSTICO.

La Distrofia Muscular de Duchenne es una enfermedad de progresion rdpida y de caracter
degenerativo la cual provoca una gran discapacidad en aquellos que la padecen y una pérdida
de la calidad de vida. La mayoria de los pacientes pierden la capacidad para deambular alrededor
de los 12 afos. La apariciéon de complicaciones respiratorias hace que sea necesaria la ventilacion
mecanica no invasiva en la adolescencia; son estas complicaciones junto a las complicaciones
cardiacas las que hacen que la esperanza de vida de estos pacientes se sitle en torno a los 30

afios (13).

1.3. CUADRO CLINICO Y FASES DE LA ENFERMEDAD.

La principal caracteristica de los pacientes con distrofia muscular de Duchenne es la debilidad
muscular progresiva y la posterior necrosis muscular que provoca la pérdida de funcionalidad e
independencia en los afectados. El uso de las células musculares provoca un deterioro de las
mismas y su sustitucién por tejido adiposo de forma progresiva pero irreversible (14).

El primer sintoma en aparecer es el retraso en el desarrollo motor junto a la hipotonia muscular

generalizada del nifio que comienzan a los 0 y los 2 aifos de edad. El primer gran signo llamativo



observable es la elevada pseudohipertrofia de los gemelos. Dicha hipertrofia de la regién
posterior de la pierna provoca que el niflo camine de puntillas debido al acortamiento muscular
y las retracciones tendinosas; por ello una parte importante del tratamiento fisioterdpico inicial
dentro de la distrofia muscular de Duchenne seran los estiramientos, principalmente del séleo
y gastrocnémios (3,10,14).
La debilidad muscular progresiva comienza afectando a la musculatura mas proximal, la cual
forma las cinturas escapulares y pelviana - principalmente a la musculatura proximal del
miembro inferior - y a los musculos flexores de cuello, para proseguir su afectacién en direccion
distal. Posteriormente aparecen afectaciones cardiacas y respiratorias que conllevan la muerte
del paciente. Ademds, un 30% de los pacientes tienen un coeficiente intelectual bajo (11).
A medida que la enfermedad progresa y avanza va dejando mayores secuelas en el paciente que
afectan a su independencia y calidad de vida, esto permite diferenciar 5 fases en funcién de la
aparicidon de los sintomas y la progresion de la enfermedad, con implicaciones clinicas y
objetivos de tratamiento propios para cada fase, que se describiran a continuacion (3,4,10,15).
e Fase presintomatica, edad comprendida entre 0 y 2 afios: no se aprecian caracteristicas
clinicas llamativas aunque puede aparecer un ligero retraso en el desarrollo motor no
significativo, este puede manifestarse en el habla o en la capacidad para caminar, la cual
puede retardarse en el tiempo (3,4). Generalmente son nifios perezosos, poco dispuestos al
movimiento por la aparicidon de una fatiga en un corto periodo de tiempo con el ejercicio,
también se asocia a nifios con baja energia. La forma mds comun de valorar la fatiga y la
energia del niflo es prestar atencidn a la frecuencia con la que el nifio pide ser cogido en
brazos o montar en la silla de paseo, sobre todo con distancias largas (10). Los sintomas
iniciales son dificiles de reconocer por lo que no es habitual detectar la enfermedad a estas
edades, a no ser que se conozca una historia familiar de la enfermedad o se hayan realizado

las pruebas diagndsticas por otros motivos médicos ajenos a esta enfermedad (3,15).



En la fase presintomatica no se pondrdn de manifiesto complicaciones respiratorias ni
cardiacas que puedan suponer un riesgo para el nifio (15).

Fase deambulatoria temprana, edades comprendidas entre los 3 y los 4 afios: comienza a
evidenciarse la debilidad cervical durante los movimientos de flexién del tronco, siendo los
musculos flexores de cuello los primeros en deteriorarse junto a los musculos proximales
del miembro inferior, y una pérdida de control postural en sedestacion del nifio; el retraso
en el desarrollo motor se hace mas evidente y comienzan a observarse diferencias fisicas y
cognitivas claras con respecto a otros nifios, lo que hace que comiencen las sospechas de
Distrofia Muscular de Duchenne (3,14).

El primer signo evidente del desarrollo de la enfermedad es la pseudohipertrofia de gemelos
que provoca una marcha de puntillas en el nifio a causa del acortamiento y las retracciones

de la musculatura (3,14).

Figura 2. Pseudohipertrofia de gemelos. (Chaustre, Chona 2011, pg 49). (3)



Las retracciones en el tendén de Aquiles contribuyen de manera negativa a esta marcha de
puntillas, aunque esta no es considerada un signo suficiente para sospechar de Distrofia
Muscular de Duchenne (3,15).

Ademas, algunos de los signos mds caracteristicos de la enfermedad que forman parte del
diagndstico de la misma comienzan a manifestarse; estos signos son el signo de Gowers y la
marcha en Trendelemburg (3,4,15).

El signo de Gower, caracteristico de estos pacientes, aparece en las etapas iniciales de la
Distrofia Muscular de Duchenne ya que se debe a la debilidad de los musculos de la cintura
pelviana. El deterioro de esta musculatura provoca una dificultad afiadida para levantarse
desde una postura agachada o sentada en el suelo. Para incorporarse y adquirir una postura
en bipedestacidn el nifio necesita apoyarse en sus miembros inferiores, de manera que va
trepando a lo largo de los mismos para conseguir incorporar su tronco hasta conseguir la

posicidon erecta. Puede darse también en Distrofia tipo Becker (16).

Signo de Gowers |

Figura 3. Signo de Gowers. (Fisioterapia online.com) (17).

La marcha en Trendelemburg, también conocida como marcha de pato, aparece por la
debilidad glutea y de los musculos abductores de la cadera, principalmente del gliteo medio
(3). En ella, el paciente tiende a lateralizarse debido a la incapacidad para levantar la pelvis,

con el fin de realizar el despegue y avance del pie para completar el paso; por ello hace un



movimiento compensatorio que le permite dar el paso como es la inclinacién del cuerpo
hacia el lado contrario a la pierna que avanza. En el caso de la distrofia muscular de
Duchenne, la afectaciéon de la musculatura es bilateral, por lo que el nifio realizard las

inclinaciones hacia ambos lados durante la deambulacion.

Figura 4. Trendelemburg positivo en sujeto B. (Salcedo et al. Pg 371). (18)

Fase deambulatoria tardia, edades comprendidas entre 5 y 8 afios: viene marcada por la
pérdida de la habilidad para levantarse del suelo o de una silla y para subir escaleras.
Aparece una fase de meseta -entre los 4 y los 8 afos-, punto en el que comienza el deterioro
progresivo de las capacidades adquiridas con anterioridad. Se inician las contracturas
musculares y pueden acontecer otras complicaciones, como fracturas secundarias a caidas
por la presencia de osteoporosis, consecuencia del tratamiento con corticoides de estos
nifios (4). Aln se mantiene la capacidad para deambular con ayudas técnicas, pero el
deterioro progresivo hace que se empiece a incorporar poco a poco la silla de ruedas para
desplazamientos de larga distancia.

Fase no deambulatoria temprana, edad entre los 9y los 11 afios: La mayoria de los pacientes
muestran una pérdida de la marcha entre los 12 y los 14 afios (4), lo que lleva a la utilizacidn
de ayudas para la marcha y con ello a la aparicion de complicaciones ortopédicas como la

escoliosis. Al comienzo de dicha etapa el nifio sera capaz de accionar la silla de ruedas por si
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mismo manteniendo su independencia y su postura corporal serd buena sin presencia de
compensaciones ni escoliosis, esto hace que tome gran relevancia el mantenimiento de la
funcionalidad de los miembros superiores (3). Por ello, uno de los principales objetivos
fisioterdpicos en dicha fase de la enfermedad sera la adquisicion de las destrezas necesarias
para propulsar y tener funcionalidad en silla de ruedas; asi, se incluird el trabajo de la
direccionalidad en silla y el mantenimiento de la autopropulsién de la misma.

La pérdida de la deambulacién y el comienzo de la utilizacién de la silla de ruedas, favorece
el inicio de la escoliosis, que puede tener una gran evolucion en cuestidon de meses, por lo
que sera de vital importancia su control y seguimiento mediante técnicas objetivas como la
valoracion del angulo de Cobb (Anexo 1) y la participacion de apoyo ortopédico (15).

El control sobre la funcién cardiaca y respiratoria resulta esencial con la finalidad de llegar a
un diagndstico precoz de estas complicaciones. Generalmente la funcién respiratoria
comienza a verse afectada en el momento en el que desaparece la deambulacién
independiente del paciente, llegando a ser necesarias medidas para conseguir una tos eficaz
(15).

Fase no deambulatoria tardia en mayores de 12 afios: presentan un control postural cada
vez mas limitado, de forma general se habla de pacientes dependientes de la silla de ruedas,
por lo que la presencia de complicaciones derivadas de la misma se hara mas frecuente,
observandose una progresién en la escoliosis y la instauracién de una flexidn de cadera
consecuencia de la posicidn de sentado (3).

El comienzo de la limitacidn de las funciones de las extremidades superiores provocan una
disminucién de la independencia del paciente, en la que las deficiencias estructurales y
funcionales de la musculatura se relacionan con la baja participacion en las actividades de
la vida diaria a causa de la debilidad y las dificultades de movilidad del nifio, apreciandose
con el progreso de la enfermedad un deterioro progresivo de las habilidades motrices y la

manipulacién que llevan al paciente a una mayor dependencia (19).

11



La funcionalidad de los miembros superiores presenta grandes diferencias entre los
pacientes deambulantes y los no deambulantes con DMD, lo que convierte a los pacientes
no deambulantes en dependientes para realizar las actividades de la vida diaria incluyendo
el aseo personal, vestirse y alimentarse (20).

La pérdida de la funcionalidad progresiva de miembros superiores supone también una
pérdida de la capacidad de autopropulsion de la silla de ruedas, siendo necesaria la ayuda
de una persona externa para completar cualquier desplazamiento.

En esta etapa la fisioterapia debe valorar cémo mejorar la calidad de vida del nifio, siendo
necesarias en muchos casos ayudas para realizar las actividades de la vida diaria, ademas de
mantener las movilizaciones articulares y los estiramientos musculares pasivos.

La funcién cardiaca y respiratoria debe de ser monitorizada cada 6 meses y con una
frecuencia menor se realizaran estudios de valoracién de dichas funciones (10,15).

A partir de los 10 afios, la participacion de los pacientes en actividades de dominio fisico,
recreativo y social disminuye considerablemente, de esta manera la frecuencia de
realizacion de actividades fisicas y recreativas como jugar en equipo, leer, el uso de las
nuevas tecnologias, visitar amigos o ir al cine se reduce, al igual que aquellas acciones que
suponen un reto para el nino. A medida que progresa la enfermedad los pacientes muestran
una menor participacion en el desempefio de cualquier tarea que no implique a un miembro
de su familia, dejando ver asi las consecuencias psicoldgicas que conlleva la enfermedad y
la dependencia que genera la misma (19).

En torno a los 14-15 afios, momento en el que la enfermedad ya estd muy avanzada,
comienzan a aparecer trastornos mentales en los nifios afectos de Duchenne, identificando
la pérdida de la deambulacion como el momento mas traumdtico de la enfermedad.
También se detectardn trastornos afectivos, problemas depresivos y miedos hipocondriacos

(21).
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Hasta el momento, aunque existen escalas que valoran de forma general la calidad de vida
de estos niflos — kids life (22) -, no hay suficientes datos recogidos sobre las relaciones entre
los nifios afectos de distrofia muscular de Duchenne y nifios sanos de su misma edad. Si se
recoge en la literatura que la pérdida de movimiento con la evolucién de la enfermedad
provoca deficiencias en la expresividad motriz del nifio, ya que el movimiento es
considerado un medio para expresarse y comunicarse. Esto provoca que el nifo cree la
tendencia a rechazar el contacto con el exterior y que tienda a tener un contacto social cada

vez mas limitado, recurriendo a la imaginacién y al rechazo como medio de adaptacion (21).

1.4. COMPLICACIONES.

La evolucién de la distrofia muscular de Duchenne se asocia a numerosas complicaciones que
suponen un riesgo vital para el paciente, directamente relacionadas con el sistema respiratorio,
cardiovascular y gastrointestinal.

El deterioro progresivo de la funcién pulmonar contribuye a elevar la mortalidad, siendo la
insuficiencia respiratoria la principal causa de mortalidad en pacientes con Distrofia Muscular
de Duchenne. Por ello, es necesaria la valoracién de la funcidn respiratoria a lo largo de la
progresion de la enfermedad. La valoracién comenzard cuando el nifio sea capaz de colaborar
en las pruebas de espirometria, volimenes pulmonares y presiones maximas. Dicha valoracidn
se hard de manera periddica, incorporando medidas preventivas y, cuando los hallazgos
impliquen de afectacidn respiratoria, incluird un tratamiento que trate de retrasar su evolucion
(23).

Alolargo de la evolucién de la enfermedad se produce una pérdida en la funcién de los musculos
respiratorios, lo cual provoca que el paciente presente una hipoxemia leve en las fases iniciales
de la enfermedad. La afectacidn de los musculos respiratorios en los que se incluye el diafragma
y los musculos de la pared tordcica ocasiona una pérdida de la capacidad expansiva de los

pulmones, lo que se traduce en una respiracion superficial. Aparece falta de ventilacion en las
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bases pulmonares (detectable en la auscultacion pulmonar) y por tanto una hipoxia que influye
en la fatiga, la calidad del suefio, el dolor de cabeza o la somnolencia en nifios con DMD. Por ello
la valoracion de la fuerza de los musculos respiratorios es fundamental en los pacientes con
DMD; para llevarla a cabo se mide la presion inspiratoria maxima (PIM) y la presién espiratoria
maxima (PEM), una PIM < a 60 cm H0 indica debilidad de los musculos respiratorios (23).

En la valoracidn de los volumenes pulmonares se detectard una disminucion de la capacidad
pulmonar total (CPT), mientras que la capacidad residual funcional (CRF) serd normal. En las
fases mas avanzadas el volumen residual (VR) estard aumentado. La disminucién de la capacidad
inspiratoria y espiratoria por debilidad muscular, supone una disminucion de la capacidad vital
con un aumento del volumen residual (VR) ocasionado por la mayor afectacién de la
musculatura espiratoria (23).

El andlisis de la capacidad pulmonar total determina la gravedad de la restriccidn,
considerandose valores normales de CPT > 80%; restriccion leve CPT> 70-79%; restriccion
moderada CPT> 60-69%; restriccion severa CPT< 60% (23).

Otra de las complicaciones respiratorias importantes es la presencia de una tos ineficaz
producida por la debilidad de la musculatura espiratoria, lo que impide la correcta movilizacion
de secreciones. La tos ineficaz llevara al paciente a presentar numerosas infecciones pulmonares
debido a la retencidn y progresiva acumulacion de secreciones en las vias respiratoria (24). El
pico flujo de tos (PFT) es el flujo espiratorio maximo que puede realizar el paciente y determina
la eficacia de la tos, valores por debajo de 270 L/min de PFT indican tos ineficaz y con valores
por debajo de 160 L/min de PFT es necesario establecer un protocolo de tos asistida (23).

Las complicaciones cardiacas suponen el 20% de los fallecimientos; alrededor de los 10 afios
comienzan a detectarse trastornos en la conduccidn que traen consigo la aparicién de arritmias,
descompensaciones, insuficiencia cardiaca o muerte subita. La deteccidn de las complicaciones
cardiacas es fundamental por la gran influencia de las mismas sobre el prondstico clinico de los

pacientes. Es habitual encontrar alteraciones del ritmo cardiaco en los pacientes con Distrofia
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Muscular de Duchenne como la taquicardia en reposo como consecuencia de la disfuncion
cardiaca (3,12).

La ausencia de distrofina se manifiesta a nivel cardiaco en forma de miocardiopatia; en fases
avanzadas de la enfermedad los pacientes desarrollan una disfuncién ventricular acompafiada
de dilatacién ventricular hasta que aparece la insuficiencia cardiaca junto a las arritmias. Es
importante un diagndstico y tratamiento precoz de estas complicaciones, lo que permitira
optimizar la calidad de vida de los pacientes.

Existe ademads un compromiso de la musculatura lisa que provoca la aparicién de complicaciones
de tipo gastrointestinal como consecuencia de la disminucién de la motilidad intestinal, lo que
provocara estrefiimiento en los pacientes; ademas se veran afectados los musculos implicados
en la masticacidn y en la deglucién, dificultando la ingesta de alimentos en etapas avanzadas de

la enfermedad (3).

1.5. TRATAMIENTO.
El tratamiento de la Distrofia Muscular de Duchenne debe ser multidisciplinar por la aparicion
de numerosas complicaciones y limitaciones de distinta indole, por ello es necesario diferenciar

el tratamiento de estos pacientes desde el punto de vista médico, fisioterapico y psicoldgico:

Tras el diagndstico de la DMD es necesario comenzar con el tratamiento médico, el cual se
recomienda comenzar una vez que el nifio alcance un nivel estable en su funcidon motora, entre
los 4 y los 6 aflos de edad. Se basard fundamentalmente en el uso de corticoides que han
demostrado ser eficaces en el retraso en la progresiéon de la enfermedad y de las complicaciones
respiratorias y cardiacas y el aumento de la fuerza muscular y del tiempo de deambulacién (4).
Los corticoides mas utilizados en el tratamiento médico de esta enfermedad son la prednisona
y el deflazacort, considerandose estos el principal tratamiento farmacoldgico para la DMD. Uno

de los hallazgos mas importantes de la prednisona es su papel en el aumento de la fuerza
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muscular durante los 6 primeros meses de tratamiento con corticoides, la posterior
estabilizacion y mantenimiento de la misma durante los 2 afos siguientes y la posterior
ralentizacion en el descenso de la fuerza muscular que presentan los pacientes tratados (25).
Ademds, numerosos estudios demostraron la eficacia de los glucocorticoides en el
mantenimiento de la funcidn cardiaca y respiratoria, el retraso en la aparicion de escoliosis y el
aumento de la fase deambulatoria de la enfermedad (4).

En pacientes con tratamientos de glucocorticoides deben controlarse los efectos adversos que
produce dicha medicacién siendo los mas comunes la disminucién de la estatura y el aumento
de peso del nifio, muy frecuentes en el tratamiento con prednisona (y que suele ser la principal
causa de supresion del tratamiento), mientras que con el deflazacort destaca la aparicion de
cataratas tras 2-3 afios de tratamiento (4,25).

La terapia génica es una parte importante en el tratamiento médico de la DMD, con ella hay
numerosos estudios en curso que evallan a pacientes en los que se ha visto un retraso en la
progresion de la enfermedad y en la aparicién de la fase no deambulatoria, gracias a la

incorporacion de agentes de terapia génica como el atalureno o el eteplirsen (4).

A pesar de los grandes avances en los ultimos 10 afios gracias a ensayos clinicos puestos en
marcha basados fundamentalmente en la terapia génica, existe poca investigacidén sobre el
tratamiento de esta enfermedad por lo que son necesarios numerosos estudios que ayuden a
incorporar un tratamiento mas eficaz sobre el progreso y las complicaciones que ocasiona la

Distrofia Muscular de Duchenne (2).

El tratamiento fisioterdpico trata de preservar y mejorar la calidad de vida y la funcionalidad de
los pacientes con la finalidad de aumentar la supervivencia de los mismos (26). La fisioterapia es
considerada una parte fundamental del tratamiento; el objetivo principal del fisioterapeuta en

el tratamiento de pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne es: prevenir complicaciones
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musculoesqueléticas y retrasar lo maximo posible la pérdida de las capacidades funcionales, que
supondrian una disminucidn progresiva de la independencia del paciente (3). Por ello, se disefian
estrategias para el mantenimiento de la fuerza muscular, retrasar la aparicidon de contracturas
musculares, escoliosis y de las numerosas y graves complicaciones respiratorias y cardiacas que
provoca la enfermedad (13).

Para cumplir dichos objetivos es necesario realizar una valoracién previa, una evaluacién y una
observacion de las limitaciones del nifio y trabajar sobre aquellas que se pueden modificar o
mejorar. Considerando la valoracién como parte esencial para realizar un correcto tratamiento,
debemos incluir en ella (27):

e Inspeccién y observacién del nifo: valorar el control motor, la marcha y la capacidad para

mantener la misma, la pseudohipertrofia de la musculatura sural y la progresién de
deterioro muscular en otras zonas.

e Valoracién funcional: valorar la disminucién del reflejo aquileo bilateral, la contractura de la

musculatura sural en ambas extremidades, el signo de Gowers, la disminucién de la fuerza
de la musculatura del tronco y miembros inferiores.

Se pueden emplear escalas de valoracién como las siguientes: Escala Modified Medical Research

Council (MRCm) para la evaluacién de la fuerza muscular (Anexo 2), test de flexidn cervical

(Anexo 3), el Trunk control test (Anexo 4), la escala de evaluacidon segmentaria del control del

tronco (SATCo) (Anexo 5) y la prueba de marcha de 6 minutos (Anexo 6) (27).

- La escala Modified Medical Research Council (MRCm) (Anexo 2) evalta la fuerza muscular
de los movimientos analiticos otorgando a cada uno de ellos un valor entre 0 y 5, siendo los
valores mas bajos aquellos correspondientes a la ausencia de respuesta muscular. Ademas
de asignar un numero, dicha escala asocia a cada uno de ellos el signo + o el signo — en
funcién de la actividad muscular (28).

- Eltest de flexidon cervical (Anexo 3): se utiliza para valorar el grado de flexién de la columna

cervical que es capaz de realizar el paciente de manera activa. Dicho test puede ser evaluado
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a través de la escala MRCm (Anexo 2), para ello se pedira al nifio que desde la posicién de
decubito supino haga una flexién cervical mantenida unida a un doble mentén. Otra forma
de evaluacion se realizard a través de la goniometria, valorando los grados de movimiento
presentes (29,30).

El Trunk control test (Anexo 4) valora los movimientos y el control del tronco del paciente,
la prueba se divide en 4 items o tareas a realizar, cada una de las cuales obtendra una
puntuaciéon de 0 cuando el nifio sea incapaz de realizar la tarea sin ayuda, 12 cuando realice
la tarea con ayuda y 25 cuando realice la tarea de manera independiente y auténoma. La
suma de la puntuacién de los 4 items dara un valor entre 0 y 100 indicando este ultimo el
mejor rendimiento (31). Dicha prueba se aplicara a pacientes con Distrofia Muscular de
Duchenne que se encuentren en fases avanzadas de la enfermedad, momento en el cual se
verd afectada la musculatura estabilizadora del tronco dificultando la sedestacion en la silla
de ruedas.

Para realizar una valoracién del control de tronco de pacientes en fases avanzadas y que
presenten hallazgos mas significativos de pérdida de control del tronco, se puede emplear
la escala de evaluacion segmentaria del control del tronco (SATCo) (Anexo 5) que incluye
siete niveles, correspondiendo el nivel 1 a la presencia de control de la cabeza cuando hay
un apoyo de la cintura escapular y de las extremidades superiores del paciente sobre una
superficie lo cual le proporciona estabilidad y apoyo y el nivel 7 que representa el mayor
control de tronco en el que el paciente es capaz de mantener una posicidn estable en
sedestacién sin ayuda del evaluador o de sistemas ortopédicos (32).

El test de marcha de seis minutos (Anexo 6) se aplica en nifios con Distrofia Muscular de
Duchenne que sean capaces de deambular de manera espontanea con o sin ayudas técnicas,
en caso de precisar de ayudas técnicas para la deambulacién la prueba debe realizarse con
ellas (33). Se trata de una prueba que evalla las respuestas ante el ejercicio del sistema

respiratorio, cardiovascular, metabdlico, musculo esquelético y neurosensorial, para ello se
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recoge la distancia maxima que el paciente puede caminar durante 6 minutos tan rapido
como le sea posible (34). Durante la realizacidon de la prueba se recogen la frecuencia
cardiaca y la saturacion de oxigeno en cada vuelta (30 metros) para comprobar el correcto
estado del paciente, ademas de evaluar a través de la escala de Borg el nivel de disnea y
fatiga que presenta el nifio al inicio y al final de la prueba (33,34).

- Timed up and go (Anexo 7) se aplica a nifios afectos de Distrofia Muscular de Duchenne en
fases deambulatorias en las que se presenta un riesgo de caidas. En dicha prueba el nifio
debe caminar 3 metros y levantarse y sentarse desde una silla con reposabrazos, el tiempo
en realizar dicha accion serd cronometrado y asignara a cada nifio un determinado riesgo de

caidas (35).
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Figura 5. Secuencia de realizaciéon del test Timed up and go. (Campillay et al. Pg 251). (36)

Existen escalas especificas de valoracion para pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne,
siendo algunas de las mdas importantes las siguientes:
- Algunas de las escalas especificas para una correcta evaluacién de miembros superiores son

la escala Brooke (37) (Anexo 8) y la escala de evaluacion funcional de extremidades
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superiores (38) (Anexo 9). En el caso de los miembros inferiores la escala mds conocida es la
escala Vignos (37) (Anexo 10). Dichas escalas realizan valoraciones analiticas que se ven
incluidas en escalas mas completas y funcionales como es el caso de la Eken Klassification 2
(EK2) (Anexo 11).

Escala Egen Klassifikation 2 (EK2) (Anexo 11): se trata de una escala empleada para evaluar
la capacidad funcional de personas con Distrofia Muscular de Duchenne que se encuentran
en una fase no deambulatoria, la cual implica el uso de la silla de ruedas. La evaluacién
realizada a través de dicha escala evaluara la fuerza de miembros superiores e inferiores a
través de actividades funcionales, recogiendo finalmente una valoracion completa del
estado del nifio desde el punto de vista de la funcionalidad, que permitira conocer las
principales limitaciones del paciente en su vida diaria.

Consta de 17 items que incluyen diferentes actividades en las que se ven implicadas
habilidades motoras, actividades controladas por el bulbo y el estado funcional del paciente.
Cada item obtendra una puntuacién de 0 a 3 pudiendo llegar a obtener 51 puntos que
indicarian la mdxima falta de capacidad funcional en el paciente (39).

La escala Kids Life (22) se identifica como la mas utilizada para la valoracion de la calidad de
vida de los nifios con distrofia muscular de Duchenne y entre sus items valora la socializacion
e inclusién en un grupo de referencia. Esta escala esta disefiada para nifios con discapacidad
intelectual profunda y no parece adaptarse del todo a las caracteristicas del nifio Duchenne.
La escala especifica para la valoracién de la socializacién (Anexo 12) es una escala propia, no
validada, creada a través de la revision otras escalas (22). Se divide en dos partes, una a
cumplimentar por el nifio con diagndstico de DMD y una segunda parte a cumplimentar por
el profesor responsable. Ambas partes constan de 5 preguntas que evaluaran otorgando un

valor entre 0y 10 siendo 0 nada y 10 mucho.
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El tratamiento fisioterapico propiamente dicho debe comenzar cuando el nifio tenga entre 4y 6
afios ya que es en este momento en el que se alcanza una funcién motora estable (26). Dicho
tratamiento serd especifico para cada fase de la enfermedad y para cada paciente de manera
que este debe adecuarse al estado del nifio, a sus capacidades y sus limitaciones:

e Fase deambulatoria temprana: Desde el punto de vista de la fisioterapia es en esta fase

donde inmediatamente después del diagndstico o incluso ante la sospecha de la
enfermedad, comenzara la actuacidn fisioterapica. Dicha actuacion incluirda medidas
preventivas para mantener la extensibilidad de los musculos, los rangos de movimiento
articular, la simetria corporal y minimizar la aparicién de contracturas y retracciones
musculares resultado de la pérdida de capacidad para mover de manera activa las
articulaciones en todo su rango (15). Especial atencidn a los miembros inferiores, los cuales
presentaran una afectacion mayor (26). El programa de fisioterapia se centrara
fundamentalmente en ejercicios de estiramientos, posicionamiento y movilizaciones
articulares (12,26). Es recomendable la combinacion de estiramientos de tipo activo, activo-
asistidos y pasivos junto a la elongacién prolongada a través de férulas u értesis (15).

Los estiramientos han de realizarse con una frecuencia semanal de entre 4 y 6 dias tratando
todos aquellos grupos musculares afectados (15). Se debe prestar especial atencién a la
musculatura sural ya en marcada pseudohipertrofia. La aplicacion de calor antes de realizar
el estiramiento puede favorecer el mismo, imprimiendo una previa relajacion en la
musculatura que se pretende estirar (3).

Las movilizaciones articulares seran una parte esencial para el mantenimiento de los rangos
articulares y evitar rigideces con la progresion de la enfermedad. Ademas, se recomienda
realizar movilizaciones pasivas o activo-asistidas en niflos no deambulantes con el fin de
mantener la simetria postural del nifio (3,26).

Una parte importante durante esta fase es comenzar a motivar al nifo a realizar ejercicio y

actividad de manera controlada y apropiada para que se consiga una buena adherencia al

21



tratamiento rehabilitador. La incorporacion al tratamiento fisioterdpico debe ser progresiva
y deben comenzar a incluirse actividades que fomenten el interés del nifio por el ejercicio
en varios ambitos de la vida de éste, como pueden ser el domicilio o la escuela, aunque
siempre con un control y unas pautas claras y progresivas aportadas por un fisioterapeuta.
Por tanto, otra parte fundamental a tener en cuenta es el ejercicio, necesario para prevenir
la atrofia muscular por desuso. Se debe realizar un tipo de ejercicio aerdébico de corta
duracion, controlando la fatiga del paciente, en el que se debe registrar una intensidad
minima de contraccién muscular del 20% (3,26). Con él conseguiremos, ademas de evitar o
retrasar la atrofia muscular, un aumento de la fuerza muscular, mejora que serd mas
evidente y rapida en las etapas iniciales de la enfermedad (26).

Debido a la presencia de fatiga en estos pacientes, debe evitarse el ejercicio de alta
intensidad y el ejercicio excéntrico, ya que éste somete a las fibras musculares a un mayor
estrés mecdanico, siendo por tanto lo ideal un ejercicio de intensidad moderada teniendo en
cuenta el cansancio y la fatiga del paciente junto a las limitaciones del mismo (4,26).
Ademads, numerosos estudios hablan de la preocupacién de las lesiones de las fibras
musculares como resultado de la contraccidn de las mismas (15).

La aparicion progresiva de la atrofia muscular por desuso e inactividad en la DMD hace que
la inclusién de todos los pacientes en programas de actividades funcionales, ejercicios de
fortalecimiento y actividades recreativas reporte gran beneficio sobre la patologia, siendo
la intensidad de dichas actividades submaxima. Posteriormente a la realizacién de una
actividad fisica debemos controlar el dolor muscular, el cual tomaremos como un signo de
sobreesfuerzo y de lesién producida por una contraccion muscular excesiva. Por ello, en
caso de dolor muscular tras la realizacidn de la actividad debe realizarse una modificacion
de la misma (15,24).

En cuanto a actividades recreativas, la natacién reporta beneficios respiratorios y en el

acondicionamiento del paciente por lo que resulta importante incluir dicho ejercicio en los
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programas de tratamiento o entrenamiento de los niflos con Distrofia Muscular de
Duchenne (4). Es recomendable incorporar al programa de fisioterapia sesiones de
hidroterapia desde las primeras etapas de la enfermedad hasta las primeras fases no
deambulatorias del nifio, siendo muy Uutil ademas en los estadios avanzados de la
enfermedad, ya que gracias a las propiedades del agua permite realizar actividades que el
paciente no puede realizar fuera de ella (15,24).

El agua caliente facilita el movimiento, los ejercicios respiratorios y el estiramiento muscular
ademas de reducir el dolor, permitiendo una mejora en la funcionalidad de los pacientes
con DMD y favoreciendo la obtencidn de resultados fisicos y psicoldgicos positivos en el nifio
(24).

Fase deambulatoria tardia: El programa de fisioterapia continuard enfocado en el

mantenimiento de los rangos articulares y la funcionalidad e independencia del nifio de igual
modo que en la fase deambulatoria temprana, en caso de que las rigideces compliquen el
tratamiento fisioterapico, serd el momento adecuado para comenzar con Ortesis que
puedan facilitar la tarea (4).

La utilizaciéon de drtesis resulta de gran utilidad para el manejo musculoesquelético del
paciente con DMD vy la prevencidn de contracturas. Se pueden emplear drtesis de reposo
cuya eficacia se basa en el posicionamiento correcto de las articulaciones y el
mantenimiento de las mismas en dicha posicion (15).

La ortesis Ankle Foot Orthosis (AFO) es una de las mas utilizadas y apropiadas desde las
etapas mas iniciales de la enfermedad, ya que evita la aparicién del pie equino con la
progresion de la enfermedad, muy comudn por el acortamiento y las contracturas de la
musculatura sural (15).

La drtesis Knee Ankle Foot Orthosis (KAFO) se emplea en las etapas deambulatorias tardias
y en las no deambulatorias tempranas con la finalidad de permitir o facilitar la bipedestacion

del paciente, manteniendo la posicidn de las articulaciones del pie, el tobillo y la rodilla (15).
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Fase no deambulatoria temprana: Tanto los estiramientos musculares como las

movilizaciones articulares son de vital importancia tanto en la fase deambulatoria como en
la no deambulatoria, siendo por tanto necesario mantenerlos de manera pasiva cuando la
deambulacidon no esté presente; en este momento tomara gran relevancia el miembro
superior y el mantenimiento de la prensién o capacidad de manipulacion pasara a ser un
objetivo principal de la fisioterapia (26). Otro de los principales objetivos terapéuticos en
esta fase de la enfermedad serd la implicacidn del nifio en el uso de la silla de ruedas,
momento en el cual sera de vital importancia incluir la funcionalidad sobre la silla en el
tratamiento rehabilitador. Dicho tratamiento incluird la incorporacion de cambios de
direccion y el correcto manejo de la silla de ruedas, asi como el tratamiento de las posibles
complicaciones asociadas al uso de la misma.

Fase no deambulatoria tardia: los estiramientos y las movilizaciones articulares se

mantienen como parte del tratamiento, se realizardn de manera pasiva o activo asistida
tanto en miembros inferiores como superiores; con ellos se busca mantener rangos
maximos de amplitud articular, evitar rigideces y contracturas. La alta frecuencia de
aparicion de complicaciones respiratorias hace que el abordaje fisioterapico desde el punto
de vista respiratorio sea considerado una parte esencial del tratamiento en la Distrofia
Muscular de Duchenne. El objetivo de la fisioterapia respiratoria es fundamentalmente la
prevencion y el manejo de las complicaciones, para el cual se emplean técnicas de tos
asistida, ventilacién mecanica no invasiva o ventilacién nocturna(15).

En las etapas mds avanzadas de la enfermedad serd imprescindible realizar técnicas para el
manejo de secreciones entre las que se incluirdn la espiracién forzada, la tos asistida, la
insuflacion/ exuflacién mecénica gracias al aumento de flujo espiratorio que producen,

permitiendo asi la eliminacion de las secreciones mas proximales (40).
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2. JUSTIFICACION DEL ESTUDIO.

A pesar de formar parte de un grupo de enfermedades con baja incidencia, la Distrofia Muscular
de Duchenne provoca una grave afectacidon en la calidad de vida de aquellos que la padecen,
siendo la fisioterapia una disciplina fundamental en el abordaje de dicha enfermedad, tratando
de mejorar la calidad de vida del paciente y retrasando la aparicidn de las complicaciones mas
graves (1,3,14).

La poblacién afecta por esta distrofia esta formada fundamentalmente por nifios que entre los
0 y los 2 afios comienzan a tener manifestaciones de la enfermedad llegando a padecer
problemas y complicaciones respiratorias y cardiacas que llevan a los pacientes a una muerte
prematura (3). El prondsticoy el progreso de la enfermedad justifican la necesidad de realizacion
de propuestas de mejora de la calidad de vida de estos nifios y de tratamientos enfocados a
mantener la funcionalidad durante la progresiéon de la enfermedad (13,23).

La utilizacién de la silla de ruedas en edades cercanas a los 12 afios (13), trae consigo un gran
impacto psicoldgico sobre estos nifios y sus familias, ademds de la pérdida de independencia 'y
el deterioro de las relaciones sociales. Por ello, resulta interesante tratar de retrasar la edad de
inicio en la utilizacidon de la misma como su integracion en actividades ludicas que puedan
contrarrestar los efectos negativos que provoca la incorporacion de la silla cuando la utilizacidn
de la misma sea indispensable (4,19).

Esto hace que se plantee la siguiente pregunta de investigacidén: ¢Podria un programa de
ejercicios y actividades ludicas en nifios con Distrofia Muscular de Duchenne en fase
deambulatoria tardia, favorecer el mantenimiento de la deambulacién y contribuir a la

transicion hacia la silla de ruedas?
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3. HIPOTESIS Y OBJETIVOS.

3.1. HIPOTESIS.

La instauracion de un programa de ejercicios y actividades ludicas en nifios con Distrofia
Muscular de Duchenne en fase deambulatoria tardia no tiene efectos beneficiosos sobre
el mantenimiento de la deambulacion de dichos pacientes y la transicién al uso de la silla

de ruedas.

La instauracion de un programa de ejercicios y actividades ludicas en nifios con Distrofia
Muscular de Duchenne en fase deambulatoria tardia aporta efectos positivos en el
mantenimiento de la deambulacidn en estos pacientes y favorece la transicion al uso de la
silla de ruedas.

3.2. OBJETIVOS.

e Desarrollar un programa de ejercicios y actividades ludicas en nifios con distrofia muscular
de Duchenne en fase deambulatoria tardia para el mantenimiento de la deambulacién y la

transicion del nifio a la silla de ruedas.

e Valorar la funcionalidad en la silla de ruedas de los pacientes con Distrofia Muscular de
Duchenne que se encuentran en fase deambulatoria tardia prestando especial atencién a la
direccionalidad y la autopropulsién.

e Evitar complicaciones tempranas derivadas del uso de la silla de ruedas:

o Observar y valorar la instauracion de la flexidon de caderas, derivada de la posicion de
sentado en la silla de ruedas.

o Valorar la aparicion de escoliosis como consecuencia del uso de la silla de ruedas para
desplazamientos largos.

e Observar los efectos del programa sobre la socializacidn e integracién con los compaiieros.
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VARIABLES DEL ESTUDIO.

VARIABLES DEL z INSTRUMENTO
ESTUDIO TIPO DE VARIABLE DESCRIPCION VALORES DE MEDIDA
Cuantitativa " ’
Edad discreta Afos cumplidos De qu o Hls‘t?rnu
. afos clinica
Independiente
Participa en un C‘uuht‘at!vu Incluido o no en ensayo : Historia
e dicotémica o Si/ No o
ensayo clinico : clinico clinica
Independiente
y Cugntltutwu Tiempo que neceslt.a De0 G40 Test timed up
Deambulacién discreta para levantarse, caminar
i : segundos and go
Dependiente y volver a lassilla
. Cuontl_tcmva Distancia que recorre en De 0 a 1000 Test de
Deambulacién continua ) marcha de 6
. 6 minutos metros .
Dependiente minutos
Cuantitativa =g
Funcionalidad en . Manejo de lassilla de De0a? Klassification
i continua 2
silla de ruedas 3 ruedas puntos 2.ltems 12y
Dependiente p
titati
Funcionalidad s rativa Estado general funcional De 0 a 51 W E%en ;
ksl continua dil nifio puntos assitication
9 Dependiente 2
. SR Rotia Grados de flexion de De 0 a 120 Test de
Flexién de cadera continua cadera rados Thomas
Dependiente 9 Goniometria
o Guantitsithia Grados de curvatura de De 0 a 100 M‘edlcuén del
Escoliosis continua o -r angulo de
Dependiente 9 Cobb
Cuantitativa Grado de interaccién :
N _ - De0al0 Escala propia
Socializacién continua del nifio con sus .
puntos especifica

Dependiente

compaiieros

Tabla 1. Tabla de variables del estudio.
Los instrumentos de medida de las distintas variables objeto de estudio corresponden a escalas
y test aceptados por la comunidad cientifica de los que hemos dejado constancia anteriormente
en este documento; no asi en la variable socializacidn, que ha requerido el disefio de una escala

propia, no validada, usando como idea base la revisidn de otras escalas ya existentes (Anexo 12).
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5. METODOLOGIA.

5.1. BUSQUEDA BIBLIOGRAFICA.

Para la realizacidn y el disefio de este proyecto de investigacién se ha realizado una extensa
busqueda bibliografica en las principales bases de datos como son PubMed, Pedro, EMBASE y
Scielo. Para la realizacion de dicha busqueda se utilizaron los siguientes descriptores: ("physical
therapy specialty"[Title/Abstract] OR '"physical therapy specialty"[MeSH Terms] OR
"Physiotherapy"[Title/Abstract] OR "physiotherapy treatment"[Title/Abstract]) AND ("muscular
dystrophy, duchenne"[MeSH Terms] OR "duchenne muscular dystrophy"[Title/Abstract])
“Duchenne muscular dystrophy”, “Physiotherapy”, “Assessment of client independence”,
“independence”, “ muscle weakness”, “respiratory complications”, “exercise”, “dystrophin”,
“walking”, “walking capacity”, “functionality”, “fatigue”, “wheelchair”.

Los operadores booleanos empleados fueron el AND y el OR. Para reducir y filtrar el nimero de
articulos nos limitamos a aquellos en espafiol, inglés o portugués y nos centramos en articulos
de nos mas de 6 afios de antigliedad.

La busqueda bibliografica para el desarrollo del proyecto tuvo lugar entre los meses de
noviembre del 2022 y mayo del 2023.

Como complemento a la busqueda bibliografica se han revisado libros de interés que han

resultado utiles para el disefio de las actividades propuestas y la comprensidon de algunas de las

valoraciones incluidas en la valoracién de los sujetos.

5.2. TIPO DE ESTUDIO.

Se trata de un estudio experimental analitico longitudinal prospectivo.

El estudio evalua la relacidn causa — efecto de la intervencion que se va a realizar, en este caso,
la aplicacién de un protocolo de ejercicios y actividades ludicas. El estudio sera de caracter
longitudinal ya que la valoracion se realizara a lo largo del tiempo y prospectivo puesto que se

llevard a cabo un seguimiento de los pacientes en el tiempo. Ademas, se trata de un estudio no
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ciego ya que la persona encargada de realizar parte de la intervencién serd la persona
investigadora conociendo asi los datos e identidad de cada paciente. Para evitar sesgos, un

estadistico ajeno al estudio realizara el analisis de datos.

5.3. POBLACION.
Poblacion diana: nifios diagnosticados de Distrofia Muscular de Duchenne.
Poblacion de estudio: nifios con Distrofia Muscular de Duchenne a seguimiento en el Hospital

Universitario Central de Asturias (HUCA) y /o Hospital San Juan de Dios de Barcelona.

e Nifos con diagndstico de Distrofia Muscular de Duchenne.
e Niflos que se encuentren en la fase deambulatoria tardia de dicha enfermedad.

e Nifios con edades comprendidas entre 10y 17 afios.

e Nifos del mismo grupo poblacional que presenten alguna afectacidon cognitiva que
impida la comprension de las tareas dificultando o impidiendo la realizacion de las
mismas.

Muestra:

El cdlculo ideal para conocer el tamafio adecuado de la muestra deberia seguir los principios
estadisticos para que pudiese ser representativa de la poblacién a estudio y segun el nivel de
confianza que queramos obtener. Existen férmulas estadisticas para su obtencidn (Figura 6); sin
embargo, dado que la poblacion diana para este estudio es reducida por la baja incidencia de la
Distrofia Muscular de Duchenne no se empleard dicha ecuacidén para calcular el tamafo
muestral, sino que éste, sera definido en funcidon del nimero de pacientes que cumplan los

criterios de inclusion de la poblacion objeto de estudio.
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Tamano de la muestra =

Figura 6. Célculo del tamafio de muestra. Survey Monkey (41).
Para dicha formula de cdlculo del tamafio muestra: N = tamafio de la poblacién; e = margen de

error (porcentaje expresado con decimales) y z = puntuacion z.

5.4. DESARROLLO DEL ESTUDIO.

El estudio se desarrollard en el drea de rehabilitacion del Hospital Universitario Central de
Asturias y en los centros escolares a los que pertenezca cada nifio incluido en el grupo
experimental. Serd desarrollado por un fisioterapeuta investigador / interventor y dos
fisioterapeutas evaluadores encargados de la recogida de datos. El analisis estadistico y
codificacion de datos correra a cargo de un estadistico que, gracias al uso de una matriz de datos,
no conocera las identidades ni datos personales de los sujetos.

Este analisis estadistico se hara llegar al fisioterapeuta investigador / interventor en ultima
instancia.

Previo a su desarrollo, el estudio debe ser dado como valido por el comité de ética del centro
Hospitalario. La participacion de las personas en el estudio ha de respetar los aspectos éticos
mencionados en la declaracion de Helsinki (42). Asi mismo, sera necesaria, previa informacion y
recabar por escrito la autorizacion del centro educativo en el que se desarrollard el estudio
(Anexo 13).

Tras comprobar que los pacientes cumplen los criterios de inclusion y exclusion se les explicara

a nifios y tutores legales en qué consiste el estudio y si aceptasen participar se les facilitara el
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consentimiento informado (Anexo 14), el cual deben firmar para formalizar su participacion en
el estudio.
Para facilitar la realizacién del estudio y debido a la baja incidencia de la enfermedad se incluira
en el grupo de intervencion el total de nifios afectos de DMD a seguimiento en el HUCA; dado
que estos niflos también son seguidos en el Hospital San Juan de Dios de Barcelona, parece
conveniente que el grupo control sean nifos con la misma enfermedad y edad similar sin
vinculacion con el HUCA, pero a seguimiento en el centro cataldn. Si hubiese participacion de los
nifios incluidos en el estudio en ensayos clinicos terapéuticos, ésta sera asi mismo recogida por
el fisioterapeuta investigador.

*»* Grupo experimental: formado por pacientes con seguimiento de la enfermedad en el HUCA,
lugar donde se llevara a cabo la intervencion de fisioterapia, los cuales, pueden tener un
seguimiento o no de su enfermedad en el Hospital San Juan de Dios de Barcelona.

«»* Grupo control: formado por nifios con seguimiento de la enfermedad por el Hospital San
Juan de Dios de Barcelona de edades y caracteristicas similares a los sujetos del grupo
experimental, sin vinculacién alguna con el HUCA.

A cada sujeto se le asignara un cédigo numérico de uso en el estudio, cuya correspondencia con

los datos personales del paciente sera conocida sdlo por los fisioterapeutas evaluadores.

1) Valoracién inicial:

La primera parte del desarrollo del estudio sera la valoracidn inicial de los pacientes, dicha
valoracion se llevara a cabo en ambos centros hospitalarios por dos fisioterapeutas evaluadores
externos, sin relacidn anterior con el estudio o los pacientes participantes: se dispondra de un
fisioterapeuta del Hospital Universitario Central de Asturias que se encargara de realizar la
valoracion de los pacientes incluidos en el grupo experimental y un fisioterapeuta del Hospital
San Juan de Dios de Barcelona que realizard las valoraciones de los nifios incluidos en el grupo

control durante las consultas médicas rutinarias de los pacientes.
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En la valoracidn debe cumplimentarse el 100% de las pruebas de manera objetiva e idéntica en
toda la muestra, por lo que se desarrollardn unas instrucciones que los fisioterapeutas
evaluadores deben leer y comprender antes de comenzar con la valoracion de los pacientes
(Anexo 15). Ademas, se disefia una hoja de valoracién (Anexo 16) para la recogida de datos, la
cual serd completada con los datos obtenidos en la valoracién de cada nifio preservando el
anonimato de los mismos gracias al cédigo identificador previamente asignado.

Para verificar el correcto desarrollo de las valoraciones realizadas por diferentes profesionales
se desarrollard una prueba piloto previa en la que el fisioterapeuta investigador / interventor
instruird y evaluara la ejecucién de los evaluadores. Dicha prueba se realizara a través de la
plataforma Microsoft Teams.

Los fisioterapeutas evaluadores realizardn una valoracion inicial a todos los sujetos participantes
antes del comienzo de la intervencién, tres valoraciones a lo largo del desarrollo de la
intervencion, las cuales tendrdn lugar a los 3, 6 y 9 meses tras el inicio de la intervencion y una
valoracion final al concluir la intervencién, completando por tanto a lo largo del desarrollo del
estudio 5 hojas de valoraciéon y resultados por cada participante (Anexo 16).

Los datos obtenidos en las valoraciones seran anadidos a una base o matriz de datos, en la que

como Unico dato identificativo estard el cddigo numérico asignado al principio del estudio.

2) Pruebas de valoracidn:
Las pruebas y test de valoracién seleccionados buscan analizar los objetivos propuestos en el
estudio desde un punto de vista funcional y no analitico por lo que se incluyen las siguientes:
e Valoracién de la deambulacidn: se realizara a través de dos pruebas, el test de marcha de 6
minutos y el test timed up and go.
o Test de marcha de 6 minutos (Anexo 6): determinara la respuesta ante el ejercicio del
nifio recogiendo la distancia maxima que el paciente camina durante 6 minutos tan

rapido como le sea posible (34).
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o Test timed up and go (Anexo 7): se pide al paciente que se levante de unasilla, recorra
3 metros y vuelva a sentarse y se registra el tiempo en segundos que tarda en
desempenar dicha tarea, asociando cada tiempo a un determinado riesgo de caidas (35):
v" Un tiempo de menos de 10 segundos se considera un riesgo de caidas normal.

v" Un tiempo entre 10 y 20 segundos implica un riesgo de caidas moderado.
v" Un tiempo de més de 20 segundos implica un alto riesgo de caidas.

Valoracién de la funcionalidad en silla de ruedas: para ello se utilizara la escala Egen

Klassifikation 2 (EK2) (Anexo 11) constituida en su totalidad por 17 items, aunque tan solo

los items 1,2 y 4 seran especificos para la valoracién de la silla de ruedas. Estos items seran

recogidos en forma de preguntas, las cuales deben ser contestadas por el paciente y su
cuidador seguido de una ejecucidn de la accién en cuestidon que confirme la afirmacion
aportada por el nifo y su tutor, otorgando el fisioterapeuta evaluador en este momento la

puntuaciéon mas adecuada (39).

Valoracidn de la flexion de cadera (Anexo 17): podemos utilizar la goniometria o aplicar el

test de Thomas disefiado para valorar el acortamiento de los flexores de cadera (43). La

goniometria valorara el movimiento de flexion y extensidon pasiva de la cadera para
determinar si existe una disminucién del rango articular y la relacién del mismo con la

utilizacion de la silla de ruedas (43,44).

Valoracidn de la aparicién de la escoliosis (Anexo 1): El método de Cobb es el mas utilizado

en la medicién de escoliosis fisioldgicas o patoldgicas, dicho método se aplica a través de

una radiografia simple sobre la que se medira de forma objetiva el angulo que forma la
curvatura de la columna conocido como angulo de Cobb (45). El método utilizado sera el
método de Cobb indirecto o de cuatro lineas indicado para valorar escoliosis de menor
magnitud, ya que aunque esta pueda presentar una gran evolucidon en pocos meses, la

poblacién incluida en el estudio solo comenzara con el uso de la silla de ruedas para largos
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desplazamientos por lo que no se prevén escoliosis severas en esta etapa de la enfermedad
(15,45).

e Valoracidn de la socializacién (Anexo 12): se realizara a través de la escala propia disefiada
al caso, con ella se valorara el grado de socializacion del nifio a lo largo del transcurso del
estudio. Para ello, se pasara la escala de forma escrita con las 5 preguntas correspondientes
al nifio y las 5 restantes al profesor responsable del nifio. Las preguntas se rellenaran
aportando un valor de 0 al 10 siendo 0 nada y el 10 mucho, permitiendo realizar una

comparacion de los resultados a lo largo del estudio.

3) Protocolo de intervencion:

Una vez realizada la valoracién inicial y la recogida de los datos de los pacientes del estudio
comenzara el periodo de intervencidn, el cual tendra una duracién de 1 afo, desde septiembre
del 2023 hasta agosto del 2024. El periodo de intervencion serd dirigido por el fisioterapeuta
interventor y no evaluador.

La parte comun de la intervencién la realizard tanto el grupo control como el grupo de
intervencion. Dicha parte consistird en una sesién que describiremos como estandar:
Consistirdn en dos sesiones semanales de fisioterapia individual aplicadas por los fisioterapeutas
evaluadores del estudio, en el caso del grupo experimental sera el fisioterapeuta evaluador del
HUCAy en el caso del grupo control el fisioterapeuta evaluador del Hospital San Juan de Dios de
Barcelona. En estas sesiones se mantendran los objetivos explicados: mantenimiento de la
deambulacidn, la valoracion y tratamiento de la instauracién de la flexion de caderas vy la
escoliosis por el uso de la silla de ruedas y el mantenimiento de la funcionalidad en miembros
superiores.

La estructura que debe cumplir cada una de las sesiones individuales sera la siguiente:

50 minutos de duracion distribuidos en: 20 minutos destinados a estiramientos, 20 minutos para

la realizacién de diversos ejercicios y 10 minutos de trabajo de coordinaciéon y equilibrio.
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> Estiramientos: durante los 20 minutos de duracion de esta parte de la sesién deben
trabajarse los principales grupos musculares afectos durante la fase deambulatoria tardia,
principalmente los miembros inferiores. El fisioterapeuta sera el encargado de realizar los
estiramientos pasivos mantenidos durante aproximadamente 2 minutos de los principales
grupos musculares afectos prestando especial atencién a la musculatura sural gravemente
afectada, pudiendo imprimir un ligero masaje de 5 a 7 minutos en ambos gemelos en caso
de que el nifio refiera molestias en dicha zona.

» Ejercicios: los ejercicios a realizar en cada sesion se dejaran a eleccién del fisioterapeuta
responsable de la rehabilitacion, encargado de adaptar dicha parte de la sesidn al estado del
nifio y sus limitaciones propias. Si sera condicion indispensable que los ejercicios trabajen
todos los grupos musculares tanto de miembros inferiores como de miembros superiores,
buscando un mantenimiento de la funcionalidad en las 4 extremidades. Ademas, deben
incluir algun ejercicio que permita trabajar el control de tronco, bien de manera especifica
0 a través de juegos con objetivos finales diferentes.

El fisioterapeuta regulard dicha parte de la sesién marcando los tiempos de descanso y la
intensidad de los juegos basandose en el desarrollo particular de la sesidn, el estado del nifio
y las limitaciones del mismo.

» Coordinacion y equilibrio: dicha parte de la sesidén puede trabajarse de manera especifica
en los ultimos 10 minutos de la misma o incorporarse en los ejercicios previamente
realizados. En caso de ser combinado con ejercicios pertenecientes al apartado anterior de
la sesion, la duracién de esta segunda parte de la sesion pasara a ser de 30 minutos en lugar
de 20 minutos.

En el caso del grupo experimental, las sesiones de cardcter individual serdn acompafadas de

una sesion semanal grupal en la que se desarrollara el protocolo de ejercicios y actividades

ludicas que ademads ha de contribuir a la transicidn Iudica a la silla de ruedas y la socializacién e

integracion de los pacientes con sus compafieros y amigos.
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Para ello serd fundamental la colaboracién del centro escolar, sus profesionales, y en especial
de sus compafieros. La inclusion del centro educativo en el estudio y la realizacién de las sesiones
grupales en horario escolar, preferentemente clases de educacion fisica, utilizando las
instalaciones disponibles en el centro.

En el disefio de las actividades propuestas se tendran en cuenta las capacidades del nifo
afectado de DMD vy se realizardn actividades colectivas en las que en todo momento se
estableceran periodos y areas de descanso disponibles para el protagonista del estudio. Ademas,
se buscard un equilibrio constante tratando de equiparar el grado de dificultad de las actividades
y juegos entre los nifios sanos y el nifio con DMD, fomentando de esta manera la empatia y la
comprension de la enfermedad por parte de los nifios no afectos. Habra variaciones en el
desarrollo de las actividades propuestas, buscando condiciones de dificultad similares a la hora
de realizar cada uno de los juegos (46,47).

Los nifios pertenecientes al grupo control no realizaran la intervencién propuesta en el centro
educativo.

Todos los participantes, independientemente del grupo al que pertenezcan, serdan sometidos a
una valoracidn inicial previa al comienzo de la intervencidén en septiembre de 2023. A partir de
esta primera valoracién seran nuevamente evaluados cada 3 meses, en diciembre de 2023,
marzo y junio de 2024. Finalmente, se les realizard una evaluacion final a finales del mes de
agosto de 2024 con la que completaran un total de 5 valoraciones realizadas por los
fisioterapeutas evaluadores correspondientes, en el caso del grupo experimental en el HUCA y

en el caso del grupo intervencién en el Hospital San Juan de Dios de Barcelona.

CONCURSO DE JUEGOS:
Consiste en la realizacién de 5 juegos formando una competicidn entre dos grupos previamente

seleccionados. Las actividades se llevaran a cabo a través de un recorrido a realizar con la silla
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de ruedas, para ello sera necesaria la divisién del gimnasio en 5 zonas delimitadas. En cada uno
de los juegos o actividades se incluiran los parametros de realizacidn con los que el nifio con
Distrofia Muscular de Duchenne se sienta cdmodo en la primera sesion, pudiendo estos ser
modificados en caso de que el fisioterapeuta asi lo determine variando los mismos dentro de un
rango de — 10% para disminuir la dificultad y +10% para aumentarla con respecto a los
parametros tomados en la primera sesion.

En caso de que el fisioterapeuta interventor considere necesaria la modificacién de estos
parametros, bien sea para aumentar o disminuir los mismos, debera dejar constancia de ello en

la hoja de valoracidon y resultados (Anexo 16).

12 juego: “Los bolos”.

e Materiales: 4 sillas de ruedas, conos, 10 bolos de plastico y bolas de tiro de distintos pesos
desde 0,5 Kg hasta 2 Kg.

e Explicacién del juego:
Al comienzo de la sesidn, todos los participantes se dividiran en dos equipos que competiran
entre si. La competicién comenzara en el punto de salida del que partiran dos nifios de cada
equipo entre los que se incluira el sujeto de nuestro estudio. Los 4 nifios partiran de la salida
en silla de ruedas con destino al punto de inicio de este primer juego (punto 1). El recorrido
comprendido desde la linea de salida hasta el punto 1 debe recorrerse en silla de ruedas, en
él, el nifio con Distrofia Muscular de Duchenne accionara su silla de ruedas en linea recta,
mientras que los otros 3 nifios realizardn el recorrido siguiendo un circuito en zig-zag
delimitado por conos.
Cuando los dos miembros del mismo equipo lleguen al punto de lanzamiento (punto 2) se
levantaran de la silla de ruedas para coger una de las bolas de tiro de peso adecuado para

él. Una vez elegida la bola de tiro cada uno de los miembros de la pareja realizara una tirada
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con el objetivo de derribar los 10 bolos, los puntos obtenidos que sumaran a su equipo seran
equivalentes al numero de bolos derribados en los dos lanzamientos.
Una vez completadas ambas tiradas los dos nifios volveran a sus respectivas sillas de ruedas,

las cuales propulsaran hasta el punto de inicio del segundo juego.

Figura 7: Representacién juego nimero 1.

Objetivos fisioterapicos que se pretenden conseguir con el juego:

Manejo de la silla de ruedas: el nifio con DMD realizara el recorrido inicial accionando su
silla de ruedas, dicha tarea favorecerd el aprendizaje sobre el manejo de la silla y la
familiarizacion con la misma.

Entrenamiento del test Timed up and go: el paciente debe levantarse de la silla de ruedas
para coger la bola de tiro y realizar el lanzamiento, esto contribuye al mantenimiento o la
mejora de los resultados obtenidos en el test Timed up and go lo que permitird mantener o
mejorar el riesgo de caidas que presenta el paciente en el comienzo de la intervencién.
Mejora de la funcionalidad de miembros superiores: el lanzamiento de la bola de tiro
implicard el trabajo de fuerza y coordinacién del miembro superior, importante para el

mantenimiento de la funcionalidad de la extremidad, la cual estara especialmente implicada
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en el mantenimiento de la funcionalidad del nifio al accionar la silla de ruedas y la realizacién

de algunas de las actividades de la vida diaria del nifio contribuyendo a su independencia.

Trabajo de miembros inferiores: el movimiento de tiro en los bolos implica la necesidad de

que el nifio baje el centro de gravedad flexionando ligeramente los miembros inferiores

previo a la realizaciéon del lanzamiento, de esta manera conseguiremos una ligera
inestabilidad del nifio y la necesidad de mantener la posicidn con los miembros inferiores
para realizar un lanzamiento correcto. Ademas, la accion de levantarse de la silla de ruedas

y caminar hacia las bolas de tiro contribuira en dicho trabajo.

Parametros para aumentar la dificultad del juego:

o Aumentar el peso de las bolas de lanzamiento un 10% del peso inicial con el que el
paciente se encuentre comodo, dificultando el mismo y solicitando mas trabajo de
miembros superiores.

o Aumento de la distancia un 10% respecto a la inicial entre la linea de tiro y la localizacion

de los 10 bolos.

22 juego: “Lanzamiento de sacos”.

Materiales: 4 sillas de ruedas, conos, objetos para recoger, 2 taburetes regulables en altura,
6 aros, sacos de arena desde 0,5 Kg de peso hasta 2 Kg.

Explicaciéon del juego:

El juego comenzara con el desplazamiento en silla de ruedas de los nifios desde el juego 1
hasta el punto de inicio de este segundo juego (punto 3), en el transcurso de este
desplazamiento el nifio con Distrofia Muscular de Duchenne realizara un circuito en zig-zag
delimitado por conos mientras que los nifios sin patologia ademas del circuito en zig-zag
deberan hacer paradas para coger diversos objetos del suelo.

Una vez ambos nifios lleguen al punto de inicio de este segundo juego (punto 3) sobre la

silla de ruedas se levantardn para dirigirse caminando hacia unos taburetes cuya altura
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dependera de la estatura del nifio. Los nifios deben sentarse en sus respectivos taburetes,
desde los cuales realizaran 3 lanzamientos cada uno.

Frente a ellos habrd colocados 6 aros en el suelo a distintas distancias con respecto a los
taburetes, dentro de los cuales deben caer los sacos de arena lanzados por los nifios. El
numero de puntos sobre cada aro serd mayor cuanta mas distancia haya entre estos y los
taburetes desde los que se lanzaran los sacos siendo el marcaje: el aro mas préximo a los
taburetes otorgard 1 punto; los 2 aros siguientes 2 puntos en cada uno; el aro colocado en
tercer lugar 3 puntos; y los 2 dltimos aros 5 puntos cada uno.

Los lanzamientos deben realizarse con las dos manos, una vez completados los 3
lanzamientos de cada nifio de la pareja, estos se bajaran de los taburetes y volveran
caminando a sus sillas de ruedas las cuales propulsaran hasta el punto de inicio del 32 juego

en el que se encontrara a la espera el resto del equipo.

Figura 8: Representacion del juego nimero 2.

Objetivos fisioterapicos que se pretenden conseguir con el juego:
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Manejo de la silla de ruedas: en este caso el recorrido a realizar en silla de ruedas para llegar
al segundo juego constard de un circuito delimitado por conos que el nifio debe seguir
realizando un zig-zag. De esta manera afiadiremos destrezas al manejo de la silla de ruedas
como son los cambios de direccion, situacién en la que el paciente se encontrara en su vida
diaria.

Entrenamiento del test Timed up and go: en este juego el nifio debe levantarse de la silla de
ruedas para sentarse en un taburete mas alto, esto permitira el entrenamiento de dicho test
y hara que el nifio se enfrente a sillas a diferentes alturas dificultando en caso de las alturas
mas bajas levantarse y en las mas altas sentarse.

Trabajo de estabilizadores de columna: la postura mantenida sobre el taburete regulable en
altura sin respaldo implica la necesidad de mantener una estabilidad de tronco que permita
al nifio mantenerse erguido sobre el taburete, dicha accidn contribuye al trabajo del tronco
afectado por el comienzo del uso de la silla de ruedas y el control de la escoliosis que puede
haberse manifestado o no hasta este momento.

Funcionalidad y trabajo de miembros superiores: el lanzamiento de pesos con los dos brazos
implica un trabajo simétrico de fuerza y coordinacién de ambas extremidades ayudando al
nifio a manejar correctamente el peso. Dicha actividad contribuird a la mejora en la
funcionalidad de miembros superiores que traera consigo la mejora en la funcionalidad
sobre la silla de ruedas y la realizacidon de actividades y destrezas que impliquen dichas
extremidades.

Funcionalidad de miembros inferiores: el movimiento de levantarse y sentarse tanto de la
silla como del taburete implica un trabajo de miembros inferiores dentro de una actividad
funcional. Por ello, este juego ayudara a mantener la funcionalidad de miembros inferiores.
Parametros para aumentar la dificultad del juego:

o Aumentar la altura de los taburetes para dificultar al nifio la subida sobre los mismos.
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o Disminuir la altura de los taburetes para aumentar el trabajo muscular de miembros
inferiores al levantarse de estos.

o Aumentar el peso de los sacos de arena un 10% respecto al valor inicial lo que implicaria
la necesidad de una fuerza mayor para completar el ejercicio y un mayor trabajo de
miembros superiores.

o Aumentar la distancia entre los taburetes desde los que se realizan los lanzamientos y

los aros, aumentando la complejidad del lanzamiento.

32 juego: “Relevos”.

e Materiales: sacos lastrados, cucharas, pelotas de ping pong, dos cubos y una campana.

e Explicacién del juego:
Para dar comienzo a este tercer juego los nifios partiran con sus sillas de ruedas desde el
juego anterior. Los nifios sanos deberan hacerlo con una silla de ruedas lastrada siguiendo
un circuito en zig-zag mientras que el nifio con Distrofia Muscular de Duchenne lo hara en

linea recta y condiciones normales.

Figura 9: Recorrido en silla de ruedas para llegar al juego nimero 3.

Una vez que los nifios llegan al punto de inicio de este tercer juego (punto 4) se reunirdn con

el resto de los miembros de su equipo, los cuales seran los primeros en realizar el tercer
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juego dejando al nifio con Distrofia Muscular de Duchenne y a su acompafiante en los dos
juegos anteriores para la ultima ronda.

En el punto de inicio de este juego, cada uno de los equipos formarad parejas entre sus
miembros; los participantes encontraran cucharas y pelotas de ping pong que los nifios
deben utilizar. Enfrente de las parejas colocaremos un cubo donde deberan depositarse las
pelotas.

El juego se llevara a cabo en forma de relevos y por parejas dentro de cada uno de los
equipos. Dentro de cada una de las parejas formadas, las tareas asignadas a cada nifio seran
diferentes: un miembro de la pareja serda el encargado de coger una cuchara y colocarla en
la boca de su compafero sobre la que apoyard una pelota de ping pong que debe
mantenerse en equilibrio. Una vez colocada la pelota, el nifio se dirigira al cubo recolector
reptando por el suelo. Su pareja deberd llegar al cubo caminando erguido evitando que la
pelota de ping pong caiga, en caso de hacerlo, el nifio debe detenerse y serd el compafiero
que repta el que recogera la pelota y la colocard de nuevo sobre la cuchara momento en el
cual ambos miembros de la pareja reiniciaran la marcha.

Una vez ambos miembros de la pareja lleguen al cubo, el nifio que realizd el recorrido
reptando sera el encargado de coger la pelota de la cuchara sostenida por su compafiero y
depositar la misma en el cubo pudiendo después regresar ambos nifios al punto de inicio
para dar el relevo a la siguiente pareja de su equipo. Este recorrido de regreso se realizara
de la misma que manera que el de ida, el nifio que llevo la cuchara regresara caminando y
el companiero reptando.

En la ultima ronda de este juego el nifio diagnosticado de Distrofia Muscular de Duchenne
siempre sera el miembro de la pareja que realiza el recorrido caminando, sosteniendo la
cuchara y la pelota en equilibrio obligando por tanto a su pareja a reptar. En el caso del
equipo en el que todos los participantes sean sanos, el nifilo que realice el recorrido en el

mismo lugar que el nifio con Duchenne debe realizar el juego de la siguiente manera: debera
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llevar la cuchara en la boca manteniendo la pelota en equilibrio a la vez que realiza el
recorrido a cuatro patas.

Una vez esta Ultima pareja deposite la Ultima pelota de ping pong sobre el cubo, iniciaran el
camino de regreso manteniendo cada uno el formato de ida, la primera pareja en llegar de
nuevo al punto de inicio tocara una campana haciendo ganador del juego a su equipo.

Al equipo ganador se le otorgaran un total de 5 puntos mientras que el equipo que menor
numero de veces haya tirado la pelota de ping pong al suelo sumara 10 puntos a su
marcador.

Una vez finalizado el juego el equipo al completo se desplazara hasta el punto de inicio del

siguiente juego (punto 5).

Figura 10: Representacion del juego numero 3.

Objetivos fisioterapicos que se pretenden conseguir con el juego:

Mejorar la funcionalidad en silla de ruedas del nifio: para llegar al punto de inicio de este
tercer juego el niflo debera autopropulsarse sobre la silla de ruedas. Dicha actividad
contribuye al entrenamiento de miembros superiores y al manejo de la silla de ruedas
importante en esta etapa de la enfermedad ya que comienza la incorporacion de dicha
ayuda a la vida diaria del nifio, debiendo ser este capaz de manejarse con ella de manera

independiente.
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Mantenimiento de la funcionalidad de miembros superiores gracias al trabajo de
autopropulsién de la silla de ruedas.
Mantenimiento de los resultados del test Timed up and go: el nifio con Distrofia Muscular
de Duchenne llega al inicio del juego en silla de ruedas, realizdindose este caminando en su
caso. La necesidad de levantarse de la silla para realizar el ejercicio permite el
entrenamiento de los resultados del test Timed up and go sobre el que se trata de buscar
un mantenimiento o una mejora, relacionando dicha mejora directamente con la
disminucién del riesgo de caidas en el nifio.
Mantener la postura del nifio: el nifio con DMD en este juego realizara el recorrido
caminando con la cuchara en la boca lo que provocara que para evitar que la pelota se caiga
deba colocar y mantener la espalda recta a través del trabajo de los erectores de tronco
durante todo el recorrido, de esta manera buscaremos evitar la aparicion de la escoliosis,
uno de los aspectos a observar y valorar en el estudio por su gran asociacién con la etapa en
la que comienza el uso de la silla de ruedas.
Mejorar los resultados obtenidos en el test de marcha de 6 minutos ya que haremos al nifo
caminar una distancia determinada, la cual podra aumentar hasta un 10% de la distancia
inicial a lo largo del transcurso del estudio buscando un aumento en la dificultad y el
mantenimiento en la progresion del entrenamiento.
Mantener la funcionalidad de miembros inferiores implicados directamente en la marcha
del paciente tratando de retrasar lo maximo posible la utilizacién de la silla de ruedas y
reduciendo la utilizacién de la misma restringiendo la misma en momentos en los que sea
Unicamente imprescindible.
Parametros para aumentar la dificultad del juego:
o Aumentar la distancia entre el punto de inicio y el cubo donde los nifios deben depositar
las pelotas de ping pong supondria un aumento del esfuerzo para completar el recorrido

y dar el relevo a los compafieros siguientes.
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42 juego: “Mueve los aros”.

e Materiales: aros, sacos de arena de 0,5Kg a 2 Kg y campana.

e Explicacién del juego:
El equipo parte del juego 3 y debe desplazarse al punto de inicio de este cuarto juego (punto
5) para ello los dos nifios de cada equipo que realizaron los dos primeros juegos en silla de
ruedas deben sentarse sobre la misma vy realizar el circuito correspondiente mientras que el
resto del equipo ird caminando hacia el punto 5. El recorrido a realizar sera de un circuito
en zig-zag con la silla de ruedas lastrada en caso de los nifios sanos y un recorrido en linea
recta para el nifio con Distrofia Muscular de Duchenne.
Una vez el equipo llega al punto de inicio de este juego (punto 5) formaran una fila en la que
los nifios sobre sillas de ruedas incluido el nifio con DMD ocuparan las primeras posiciones
de sus respectivos equipos.
Al dar la salida, el nifio con DMD saldra accionando su silla de ruedas en linea recta hacia
varios aros colocados enfrente del equipo, una vez llegue alli debe coger uno de los aros sin
moverse de la silla y transportarlo hasta el punto de inicio. Autopropulsando de nuevo su
silla de ruedas, una vez llegue, debe colocarse en la primera posicién de la fila de nuevo y
pasar el aro recogido al compafiero que tiene inmediatamente detras por encima de su
cabeza, el segundo de la fila lo pasard por encima de su cabeza al siguiente hasta que este
llegue al Ultimo nifio de la fila que colocard el aro en una caja y saldra corriendo a coger el
aro siguiente.
En el caso del otro equipo, el primer nifio de la fila serd sano por lo que aumentaremos la
dificultad del ejercicio en su caso. Este debera salir accionando su silla de ruedas la cual ira
lastrada y debera completar un recorrido en zig-zag tanto para recoger el aro como para
llevarlo de vuelta al punto de inicio. Una vez el nifio llegue con el aro la realizacion del juego

serd igual para los dos equipos.
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Una vez recogido el segundo aro el nifio se colocara el primero de la fila y pasara el mismo

por encima de su cabeza al segundo de la fila, en este caso, el nifilo con DMD que continuara

pasando el aro hasta que este llegue al ultimo nifio que saldra en busca del tercer aro.

Cuando llegue el turno de los otros dos nifios, cada uno perteneciente a un equipo, que van

en silla de ruedas deberdn realizar el recorrido en la silla lastrada siguiendo el circuito en zig-

zag al igual que hizo el compafiero sano en silla de ruedas restante.

El juego finalizara cuando el nifio con DMD o su equivalente en el otro equipo que fueron

los primeros en salir en busca del aro, se encuentren en la Ultima posicion de la fila, coloquen

el ultimo aro en la caja localizada en el punto de inicio y salgan accionando de nuevo su silla

de ruedas de la manera correcta a tocar una campana.

El primer equipo en accionar la campana sera el ganador de este juego y sumara un total de

10 puntos al marcador de su equipo.

Tras la finalizacién del juego y el recuento de puntos todos se desplazaran hasta el punto de

inicio del ultimo juego del concurso (punto 6).

Objetivos fisioterapicos que se pretenden conseguir con el juego:

Mejorar la funcionalidad sobre la silla de ruedas incluyendo el desplazamiento del nifio

sobre la misma desde el juego anterior hasta el punto de inicio de este de manera

independiente y con autopropulsidn de su propia silla.

Mejorar la funcionalidad de miembros superiores accionando la silla de ruedas y

completando el paso de los objetos por encima de la cabeza que obligan al nifio a levantar

ambos brazos con una flexion de hombros y llevarlos hacia atras.

Parametros para aumentar la dificultad del juego:

o Sustituir los aros en el juego por sacos de arena de diferentes pesos que complicaran el
transporte de los mismos por encima de la cabeza para darselo al compafiero que esta

por detras.
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o Aumentar la distancia entre el punto de inicio del juego y los aros que deben recoger los

nifos.

Incluir en el juego el transporte de los aros de nuevo hacia su punto de partida. Para
realizar esta modificacién partiremos con el nifio con DMD situado en el dltimo lugar de
la fila sobre su silla de ruedas con el Gltimo aro recogido por el grupo en las manos, en
lugar de depositar el aro en la caja e ir a accionar la campana, transportard este ultimo
aro de nuevo a su lugar de inicio accionando su silla de ruedas y regresara de nuevo a la
fila colocandose el primero, en el momento que el nifio llegue a su posicion el
compafiero que se encuentre en Ultimo lugar cogerd un nuevo aro de la caja y saldra
corriendo a colocarlo en el punto de partida del mismo y asi sucesivamente hasta que
todos los nifos estén en la fila, el nino con DMD se encuentre en Ultima posicién y no
haya mas aros para transportar, sera en este momento cuando el niflo con DMD salga

en busca de la campana autopropulsando su silla.

52 juego: “Transporte de objetos”.

Materiales: aros, globos, bandejas de plastico, pelotas de ping pong, vallas y dos cajas o
cubos.

Explicaciéon del juego:

Los equipos partirdn del punto de inicio del juego anterior desde el cual se desplazaran hasta
el ultimo juego del concurso. Para ello, los nifios sobre la silla de ruedas, incluido el nifio con
Distrofia Muscular de Duchenne se desplazaran en silla de ruedas autopropulsando la
misma. El niflo con DMD lo hara a través de un circuito en zig-zag delimitado por conos,
mientras que los nifios sanos sobre silla de ruedas completaran un circuito en zig-zag sobre
el cual deberan recoger un nimero determinado de objetos del suelo.

Una vez todos los miembros del equipo se encuentren en el punto de inicio de este juego

(punto 6) se colocaran en fila tras el punto de inicio del juego por parejas. Un miembro de

48



cada pareja sera el encargado de trasportar los globos mientras que el otro trasladara las
pelotas de ping pong.

Tras indicar el comienzo del juego saldran los miembros de las primeras parejas encargados
de transportar los globos, dicha tarea sera la que debe realizar el nifio con Distrofia Muscular
de Duchenne. El nifio con DMD deberd transportar un solo globo mientras que los nifios
sanos de las parejas que deban realizar esta parte de la tarea deberan transportar dos globos
en un Unico recorrido, para ello, cogeran cada uno los globos correspondientes, los cuales
deben llevar a una caja localizada en el otro extremo del juego por el aire y sin que estos
toquen el suelo. Para ello, el nifio lanzara el o los globos hacia arriba en el punto de inicio
(punto 6) e ira llevandolos hacia delante empujandolo hacia arriba, en caso de que algin
globo caiga, el nifio debe volver al inicio mientras su pareja comienza a transportar las
pelotas de ping pong sobre la bandeja.

El niflo encargado de transportar las pelotas de ping pong lo hara en equilibrio sobre una
bandeja atravesando a su vez un circuito de obstaculos con vallas y aros que marcaran en
su interior las Unicas zonas del suelo sobre las que el nifio podra pisar.

En caso de que el compaifiero haga caer las pelotas de ping pong de la bandeja ambos
miembros de la pareja se colocaran de nuevo en la fila. Sin embargo, en caso de que el
compafiero consiga transportar correctamente las pelotas y dejarlas en la caja
correspondiente, su pareja tendra la oportunidad de transportar de nuevo sus globos. En
caso de fallar en este segundo intento de nuevo, ambos miembros de la pareja se colocaran
al final de la fila de su equipo y esperardn de nuevo su turno para realizar otro intento.

El juego terminard cuando todos los nifios del equipo respetando las normas, los tiempos
marcados y el tipo de objeto que debe transportar cada uno, lleven todos los objetos a la

caja. El equipo ganador sumard un total de 10 puntos al marcador de su grupo.
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Figura 11: Representacion del juego nimero 5.

Objetivos fisioterapicos que se pretenden conseguir con el juego:

Mejora en el manejo de la silla de ruedas: el juego comienza con el desplazamiento del nifio
con DMD ensilla de ruedas realizando un circuito en zig-zag lo que permite enfrentarse a la
realizacion de cambios de direccidn con dicha ayuda, parte fundamental en el manejo de la
silla de ruedas en la vida diaria.

Mantenimiento de los resultados obtenidos en el test Timed up and go: el desplazamiento
inicial ensilla obliga a los nifios con Distrofia Muscular de Duchenne a levantarse de la misma
para poder realizar el juego. Dicha tarea contribuye al entrenamiento del test y puede
suponer el mantenimiento o la mejora del riesgo de caidas con el que parte el nifio al inicio
del desarrollo del estudio.

Mejorar la funcionalidad de miembros superiores impulsando el globo hacia arriba y hacia
delante, con ello conseguiremos tener un efecto directo sobre la funcionalidad en la silla de
ruedas tratando de mejorar la misma.

Mantenimiento de la funcionalidad en miembros inferiores al realizar el recorrido para
transportar el objeto y librar los distintos obstaculos que se encuentren durante el recorrido,
esto favorecera el mantenimiento de la deambulacién en los nifios con Distrofia Muscular

de Duchenne.
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v" Trabajo de la musculatura del tronco: para poder llevar el globo es necesaria una ligera
extensién de cuello y de la columna para lo que es fundamental el control de los musculos
estabilizadores y extensores de tronco.

e Parametros para aumentar la dificultad del juego:

o Aumentar la distancia entre el punto de inicio del juego y la caja en la que depositar los
objetos.

o Aumentar la dificultad del recorrido de los nifios creando un circuito de obstaculos mas
complejo: en el caso del grupo de los niflos que transporten el globo que incluiran a los
que padecen la enfermedad colocariamos un pasillo con aros contiguos teniendo que
realizar el recorrido pisando Unicamente en el interior de los mismos; en el caso de los
nifios que transportan la pelota de ping pong sobre la bandeja en equilibrio
aumentariamos la dificultad del circuito separando la distancia entre los aros vy
aumentando la altura de las vallas lo que dificultaria mantener el equilibrio de la pelota
sobre la bandeja.

o Aumentar el nimero de globos y pelotas que debe transportar cada nifio en un solo
recorrido.

Tras la realizacidn del concurso de juegos, comenzara la realizacidn de actividades grupales en

las que todos participaran de manera individual o por parejas, esto permitird que los nifios

entren en contacto con todos los compafieros con los cuales podran integrarse y relacionarse,

pudiendo observar de esta manera la socializacidn de los pacientes con los demas.

Primera actividad: “Consigue el mayor numero de paiiuelos”.

e Materiales: espacio delimitado con una forma cuadrada y pafiuelos de tela de cuatro colores

diferentes.

e Explicacién del juego:
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Todos los participantes en la sesién se colocaran dentro del drea delimitada donde se
desarrollara el juego. A cada uno de los participantes no diagnosticados de DMD, se le dara
un total de 3 pafiuelos de tela aleatorios que deben enganchar por la parte de atras de su
pantalén, dejando que los pafiuelos cuelguen hacia abajo lo maximo posible sin llegar a
arrastrar por el suelo. Ademds, con la ayuda de una cuerda se les ataran los pies,
obligandolos asi a desplazarse y realizar el juego saltando a pies juntos.

El nifio con Distrofia Muscular de Duchenne que esté realizando la sesion llevara colocados
cinco pafiuelos aleatorios de la misma manera que el resto de los participantes y realizara
el juego caminando, ademas tendran a su disposicién areas de descanso en caso de que
estas sean necesarias. Para llegar a un area de descanso solo sera necesario salir del area
delimitada sobre la que se desarrollara el juego, pudiendo los nifios descansar el tiempo

necesario antes de retomar el juego junto a los demas compaiieros.

Figura 12: Posicion de partida en la actividad “Consigue el mayor nimero de pafiuelos”.
El fisioterapeuta investigador / interventor dara la salida y el juego comenzara con todos los
sujetos en el interior del area delimitada con sus pafiuelos correspondientes colocados,
desde aqui comenzardn a desplazarse de la manera indicada anteriormente tratando de

quitar los pafiuelos de los companfieros y evitar que les quiten los suyos.
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Durante el transcurso del juego no se podrdn quitar varios pafuelos de golpe a un mismo
participante ni esperar expresamente a un compafiero que se encuentre en la zona de
descanso.

En el momento que un nifio pierda todos sus pafiuelos este debe salir del area y no podra
quitar mas panuelos a sus compafieros.

El paciente con Distrofia Muscular de Duchenne podra salir a la zona de descanso tantas
veces como necesite, siendo las ventajas de esta zona el descanso del nifo y el
mantenimiento de sus pafiuelos a salvo, aunque desde dicha zona no podran retirar
pafiuelos a ningliin compafiero.

El juego terminara cuando tan solo un participante tenga pafuelos propios colgados de su
pantalén, dichos pafiuelos pasaran a formar parte de su propio marcador y comenzara el
recuento de los puntos obtenidos por cada nifo.

Para realizar el recuento de puntos el fisioterapeuta investigador / interventor habra dejado
constancia en un papel escrito los puntos asociados a cada color de pafiuelo previamente al

comienzo de cada sesion, por ejemplo:

*

% Se otorgaran un total de 5 puntos por cada pafiuelo rojo.

7
°

Se otorgaran un total de 10 puntos por cada pafiuelo verde.

L)

* Se otorgaran un total de 20 puntos por cada pafiuelo

*

% Se otorgaran un total de 50 puntos por cada pafiuelo azul.

Dichos puntos variaran en cada una de las sesiones y seran desconocidos por los nifios
permitiendo asi que un nifio con menor nimero de panuelos pueda optar a ganar el juego.
Una vez finalizado el juego y conocidos los puntos obtenidos, saldra el ganador del juego, el
cual sumara a su equipo del concurso de juegos un total de 20 puntos.

Objetivos fisioterapicos que se pretenden conseguir con el juego:

Mantenimiento de la funcionalidad de miembros inferiores: la actividad sera desarrollada

por los nifios con Distrofia Muscular de Duchenne caminando, por lo que estos trabajardn
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sus miembros inferiores tratando de mantener la deambulacién y retrasar lo mdaximo
posible la utilizacion de la silla de ruedas.

v" Mantenimiento de la funcionalidad en miembros superiores: los nifios deben agarrar los
pafiuelos del compafiero para poder quitarselos por lo que la funcionalidad de los miembros
superiores serd imprescindible en el juego. De esta manera ademas de la musculatura
general de miembros superior trabajaremos el agarre de objetos, fundamental para la
realizacion de actividades de la vida diaria.

v" Mantenimiento de la valoracién obtenida en el test Timed up and go: para poder retirar un
pafiuelo el nifio debera agacharse de forma ligera para poder hacer el agarre correcto del
pafiuelo, esto, ademas de implicar la necesidad de mantenimiento de la estabilidad de
tronco para que el nifio no caiga al suelo, supone un entrenamiento de miembros inferiores
en el movimiento funcional de agacharse y levantarse el cual ayudard positivamente al
mantenimiento de los resultados del test Timed up and go.

e Parametros para aumentar la dificultad del juego:

o Aumentar el drea sobre la que se lleva a cabo el ejercicio provocando que los nifios

deban realizar un recorrido mayor para quitar los pafiuelos a sus compaferos.

Segunda actividad: “Busca tu aro”.

e Materiales: aros de distintos colores y panuelos para tapar los ojos.

e Explicaciéon del juego:
Todos los participantes de la sesidon se colocaran en los mismos grupos utilizados para
realizar el concurso de juegos previo, dentro de un area de juego delimitada sobre la que
habra tantos aros como componentes tenga cada equipo.
Cada uno de los equipos tendra un color asignado y debera recoger todos los aros de su
color para colocarlos estratégicamente sobre el cuerpo del nifio con Distrofia Muscular de

Duchenne, en el equipo de este, y sobre el cuerpo de un nifio sano en el otro equipo.
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Ademas, sobre el recinto de juego se colocara un aro dorado con un papel fundamental

dentro del juego junto al resto de aros correspondientes a cada equipo.

Para llevar a cabo el juego, el nifio con Distrofia Muscular de Duchenne y su contrincante en

el otro equipo, se colocaran fuera del drea donde se desarrollara el juego y seran los

encargados de dar indicaciones a cada uno de sus compafieros de equipo encargados de
recoger un aro. Los nifios que se encargan de buscar los aros realizaran el juego con una
venda sobre los ojos, teniendo como Unica referencia la voz de su guia.

Tras marcar el inicio del juego, los primeros jugadores, saldran guiados por los capitanes de

sus equipos en busca de los primeros aros, una vez encontrado el aro sera necesario el

regreso de los nifios con los aros y la colocacion de los mismos en los lugares
correspondientes:

o La colocacidn de los aros se realizara de una manera estratégica sobre el cuerpo de los
guias de cada equipo, dicha colocaciéon no requerira un orden especifico, pero si serd
necesaria una colocacion final estdndar para poder ganar el juego. Para ello, el guia
debera tener colocados sus brazos en cruz, con aros alrededor de sus brazos de manera
gue ambos brazos tengan el mismo nimero de aros. El nifio con Distrofia Muscular de
Duchenne trabajara como guia y le estara permitido relajar los brazos de la posicién en
cruz 3 veces durante la realizacion del juego, mientras el otro guia sano debera aguantar
el tiempo completo sin bajar los brazos.

Una vez completado el recorrido por parte del primer jugador, el guia indicara al segundo

jugador su entrada en el campo de juego y la busqueda de un nuevo aro. Se realizardn tantas

rondas como jugadores tenga el equipo.

Una vez recogidos cada uno de los aros del color correspondiente a su equipo, el guia

indicara a sus compafieros de equipo, aun con los ojos vendados, que formen una cadena

dandose la mano entre todos para dirigirse a recoger el aro dorado. Dicho aro solo podra

ser recogido por uno de los niflos que se encuentren en el extremo de la cadena. Una vez
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recogido, el guia continuard con las indicaciones para que la cadena de nifios regrese y

coloque el aro dorado sobre el cuello del guia del equipo, accidn que les dara la victoria del

juego a uno de los equipos que sumara 10 puntos a su marcador.

Objetivos fisioterapicos que se pretenden conseguir con el juego:

v" Mantenimiento de la funcionalidad de miembros superiores: la posicién de brazos en

cruz puede ser dificil de mantener para estos nifios con Distrofia Muscular de Duchenne
por lo que esta actividad tratard de trabajar la fuerza y resistencia de miembros
superiores ayudandose de un estimulo externo que permita la distraccién del nifilo como
serd en este caso el aporte de indicaciones al resto de su equipo para completar el juego.
Trabajo de miembros inferiores: el nifio debe mantenerse en bipedestacién durante el
desarrollo del juego por lo que habra un trabajo muscular isométrico de miembros
inferiores que contribuira al mantenimiento de la deambulacién del nifio.

Control de tronco: la postura de bipedestacidén con brazos en cruz implica que la espalda
esté recta y que el nifio trabaje el control de tronco para no caer hacia delante y perder

los aros.

Parametros para aumentar la dificultad del juego:

O

Aumentar el peso de los aros para dificultar el mantenimiento de los mismos sobre los
brazos del nifio con Distrofia Muscular de Duchenne.

Aumentar el nimero de aros a colocar para aumentar el tiempo de juego y por tanto el
tiempo de mantenimiento de los miembros superiores en cruz.

Disminuir el numero de descansos permitidos en el nifio con Distrofia Muscular de
Duchenne.

Aumentar el area del recinto de juego dificultando la busqueda de los aros
correspondientes a cada equipo.

Incorporar en el juego aros de colores que no pertenezcan a ninglin equipo para que los

nifios tarden mas en encontrar el aro correcto.
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Tercera actividad:

e Materiales: balén de goma espuma y cuerda.

e Explicacién del juego:
Todos los participantes de la sesion se colocaran dentro del area de juego delimitada, cada
uno de ellos tendra un total de 3 vidas. Los sujetos con Distrofia Muscular de Duchenne
realizardn el juego caminando, teniendo a su disposicidon un drea de descanso fuera del
campo de juego con sus sillas de ruedas para descansar. Los nifios sanos que participen en
el juego llevaran las manos y los pies atados durante el desarrollo del juego, esto provocara
que los nifios se desplacen saltando a pies juntos y que realicen los lanzamientos con las dos
manos.
El juego consistird en lanzar la pelota al techo diciendo el nombre de un compaiiero, el cual
debe ir en busca de la pelota, a su vez el resto de jugadores debe apartarse de la misma tan
rapido como le sea posible. Una vez el nifio nombrado tenga la pelota dira “STOP” quedando
el resto de jugadores inmoviles sin poder mover los pies del sitio, en este momento el nifio
lanzara el baldn con la intencién de golpear a uno de sus rivales. En caso de ser golpeado el
nifio perdera una vida de las tres con las que parte, si no es golpeado el juego se reiniciara
y serd el nifio que lanzo el baldn el que debe ir en su busca para lanzarlo y dar el nombre de
otro compafiero.
Cuando un nifio pierda las tres vidas de las que dispone al inicio del juego debe formar
equipo con uno de los otros jugadores atando sus manos entre si.
El juego terminard cuando tan solo quede un jugador o equipo con vidas, momento en el
gue daremos por concluida la actividad.

e Objetivos fisioterapicos que se pretenden conseguir con el juego:
v" Mantenimiento de la funcionalidad de miembros superiores: los lanzamientos repetidos

incluidos en el juego implican el trabajo de miembros superiores que favorece el
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mantenimiento de la funcionalidad, ademas el agarre del balén permite trabajar los
movimientos de la mano implicados en la manipulacién, esencial en las actividades de
la vida diaria.

Mantenimiento de la funcionalidad de miembros inferiores: el nifio estara en continuo
movimiento y caminando lo que contribuird a la funcionalidad de miembros inferiores y
tratara de retrasar la utilizacién de la silla de ruedas.

Mantenimiento de los valores obtenidos en el test Timed up and go: en los periodos de
descanso sobre la silla de ruedas el nifio debe sentarse y levantarse utilizando la fuerza
de sus miembros inferiores y superiores, de esta manera contribuird al mantenimiento
o la mejora en los resultados de dicho test favoreciendo la disminucion del riesgo de
caidas. Ademas, el nifio debe agacharse para coger el balén y lanzarlo a un compafiero
de esta manera conseguiremos trabajar dichos aspectos.

Trabajo de tronco con el lanzamiento: el lanzamiento del balén favorecerad el trabajo de
la musculatura extensora y flexora de tronco contribuyendo al mantenimiento de la
estabilidad de tronco, la cual puede comenzar a verse afectada en la fase de la
enfermedad en la que se encontrara el nifo.

Trabajo de coordinacion: para evitar ser golpeado por el baldn el nifio debe esquivar el
mismo a través de movimientos coordinados de su cuerpo. En el momento del
lanzamiento también debe coordinar el movimiento para conseguir golpear a los

companieros con éxito.

Parametros para aumentar la dificultad del juego:
o Aumentar el peso de la pelota de lanzamiento.

o Aumentar el tamaio del area de juego.

Para favorecer la adherencia al tratamiento de los nifios y contribuir a la participacién en las

sesiones de sus compafieros crearemos un calendario que colocaremos en el gimnasio (Anexo
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18) en el que ademas que registrar las victorias semanales de cada uno de los grupos, nos
permitira ir sumando los puntos creando una competicién mensual y anual, la cual concluird con
el fin del estudio. De esta manera trataremos de aumentar la adherencia de los pacientes al
estudio para evitar pérdidas en el mismo y crearemos una nueva tarea en la que de manera
conjunta todos los participantes de cada uno de los grupos apunten sobre su calendario las

propias victorias buscando crear una motivacion en las sesiones posteriores.

4) Valoracion final:

Una vez finalizado el periodo de intervencidn se realizard una evaluacién final con la que se
concluird el registro y la recogida de datos y se pasara al andlisis de los mismos, el cual permitira
sacar conclusiones sobre el resultado del estudio. Dicha valoracién seguird las instrucciones de

valoracion y se recogera en la hoja de resultados correspondiente a la valoracidn final.
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5.5. CRONOGRAMA.

El estudio se desarrollard desde enero del 2023, fecha en la que comienza el disefio del estudio

y diciembre de 2024 cuando se emitira el informe final que incluird las conclusiones del estudio.

Tabla 2. Cronograma del estudio.
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5.6. ANALISIS DE DATOS.

El andlisis de datos lo desarrollard un estadistico independiente, segln programa de analisis
estadistico de apoyo, tipo SPSS, STATA o R.

Primeramente, se presentaran los resultados atendiendo a graficas descriptivas. A continuacion,
se analizaran la relacidon entre variables si la hubiera, con la intencién de identificar patrones y
tendencias y tomar decisiones basadas en los datos concretos recogidos en el estudio.

Para relacidon entre variables cuantitativas podremos usar test como el chi cuadrado o
coeficiente de correlacién de Pearsons.

Para analizar la relacién de la variable cualitativa del estudio — participacion en ensayo clinico —

con las demas variables cuantitativas podremos usar la t de student.
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SESGOS Y LIMITACIONES DEL ESTUDIO.

Actividades ajenas a la terapia: la falta de control sobre las actividades realizadas en la vida
diaria de los pacientes pertenecientes al grupo control podrian revelar resultados positivos
no vinculados a la intervencion. Por otro lado, las diferencias entre las actividades de la vida
diaria, ocio y extraescolares realizadas por los sujetos incluidos en el grupo experimental
podrian marcar diferencias en el mantenimiento de la deambulacién y la funcionalidad en
silla de ruedas.

Pérdida de sujetos: al tratarse de un estudio de un afio de duracidn podria ocurrir que alguno
de los pacientes no completara toda la intervencidn propuesta, por lo que, debido a la baja
incidencia de la enfermedad cabe la posibilidad de no poder sustituir al paciente retirado
del estudio.

Evolucion de la enfermedad: la rapida progresion de la enfermedad podria complicar el
seguimiento de la intervencion o en casos muy extremos impedir completar el estudio
siendo imposible realizar el protocolo de actividades propuestas.

Problemas de salud que impidan al nifio completar al menos el 75% de las sesiones

propuestas.
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7. ASPECTOS ETICOS Y LEGALES.

El presente proyecto de investigacién debe realizarse cumpliendo el seguimiento de los
principios éticos recogidos en la Declaracidon de Helsinki de la Asociacién Médica Mundial,
relevantes para toda investigacién médica en seres humanos (42).

Para poder llevar a cabo el desarrollo del proyecto es necesaria la presentacion y aprobacién del
mismo ante el Comité de Etica de Investigacién del Principado de Asturias, que ha de garantizar
la seguridad, fiabilidad y confidencialidad de todo tipo de estudio de investigacién en humanos
(48).

El estudio debe cumplir con la proteccidn de datos de los pacientes y la confidencialidad de los
mismos, garantizando el anonimato de los sujetos en caso de la publicacion del estudio, siendo
la identidad Unicamente conocida por los responsables del estudio y aquellos que intervienen
en el mismo. Segln la Ley Organica 3/2018, del 5 de Diciembre, de Proteccion de Datos
Personales y garantia de los derechos digitales, la proteccion de las personas fisicas en relacion
con el tratamiento de datos personales es un derecho fundamental recogido en articulo 18.4 de
la Constitucion Espafiola (49).

Segun la Ley 41/2002, del 14 de noviembre, basica reguladora de la autonomia del paciente y
de derechos y obligaciones en materia de informacion y documentacion clinica, la participacion
en estudios de investigacion con seres humanos lleva asociada la firma de un consentimiento
informado (Anexo 14) que incluya la informacidn necesaria para comprender el desarrollo del
estudio, los objetivos que se pretenden conseguir con él, los beneficios y las complicaciones que
pueden ir asociadas al mismo, ademas, en él debe incluirse el derecho a abandonar en cualquier
momento la participacion en el estudio, incluyendo una hoja de renuncia o abandono del mismo

(50).
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8. RECURSOS Y PRESUPUESTO.

Para la realizacidon del estudio sera necesaria la colaboracién de tres fisioterapeutas: un
fisioterapeuta investigador e interventor que llevara a cabo la intervencidn del estudio y dos
fisioterapeutas evaluadores, uno de ellos pertenecerd al HUCA y otro al Hospital San Juan de
Dios de Barcelona, que realizaran las valoraciones de los sujetos pertenecientes al grupo
experimental y al grupo control respectivamente. Los salarios correspondientes a los
fisioterapeutas evaluadores no se sumaran al valor total del presupuesto final ya que parte de
la funcidén del profesional de la fisioterapia es investigadora y su colaboracién en el estudio y en
el tratamiento del nifio se realizard dentro de su horario laboral. Por otro lado, el salario
correspondiente al fisioterapeuta interventor, el cual debe desplazarse a los centros educativos
y realizara las sesiones fuera de su horario laboral, serdn remuneradas y afadidas al valor total
del presupuesto del estudio.

Ademas, sera necesaria la intervencidn de un estadistico que se encargue de la codificacion de

los datos para no influir en los resultados del estudio.

El protocolo de intervencidn se llevard a cabo en los centros educativos de los nifios que
pertenecen al grupo experimental del estudio, gracias a ello el fisioterapeuta interventor y el
grupo experimental tendran a su disposicion las instalaciones y materiales de los centros.
Ademas, seran necesarios recursos presupuestados como las camillas y las sillas de ruedas que
no seran afiadidas a la cantidad total del presupuesto del estudio ya que su coste sera asumido
por los Hospitales participantes en el estudio: el Hospital Universitario Central de Asturias y el

Hospital San Juan de Dios de Barcelona.
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PRESUPUESTO.

CONCEPTO CANTIDAD PRECIO TOTAL
FISIOTERAPEUTA INTERVENTOR 1 40 € /HORA 200 € /MES
FISIOTERAPEUTA EVALUADOR 2 1500€ /MES 3.000€ /MES
ESTADISTICO 1 400€ 400€
TRADUCCION DEL ESTUDIO 1 2.000€ 2.000€
PROGRAMA SPSS 1 0€ 0€
MATERIAL DE OFICINA VARIOS 25€ 25€
FOTOCOPIAS DOCUMENTACION VARIOS 100€ 100€
GONIOMETROS 2 30€ 30€
CAMILLAS 2 200€ 400€
SILLA DE RUEDAS 4 150€ 600€
JUEGO DE BOLOS 4 125€ 100€
BOLAS DETIRODE 0,5 A2 KG 2 40€ 80€
TABURETES REGULABLES EN ALTURA 2 60€ 120€
AROS VARIOS COLORES 50 1,60€ 80€
SACOS ARENA DE 0,5 A 2KG 2 80€ 160€
CUCHARAS 20 0,65€ 13€
PELOTAS DE PING PONG 100 0,33€ 33€
CUBOS PLASTICO 12 LITROS 6 1,50€ 9€
CAMPANA 2 5€ 10€
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GLOBOS 700 7€ /100 GLOBOS 49€
BANDEJA DE PLASTICO 20 2,30€ 46€
VALLAS (15Y 23 CM) 12Y12 3,60€/5,50€ 109,20€
ROLLO CINTA DE COLOR (25 METROS) 7 2,50€ 17,50€
CUERDA POR METROS 50 1,50€/ METRO 75€
BALON DE GOMA ESPUMA 4 4€ 16€
OBJETOS PARA RECOGER DEL SUELO 60 2,50€ 150€
SACOS LASTRADOS 20 KG 3 34€ 102€
CONOS 80 2,70€ 216 €

TOTAL 6.340,70€

Tabla 3. Presupuesto para la realizacion del estudio.
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10. ANEXOS.

ANEXO 1. Angulo de Cobb.

La valoracién de la escoliosis se realiza a través de la medicion del angulo de Cobb, para ello serd
necesaria la realizacién de pruebas radiolégicas que permitan realizar la medicidn.

Una vez obtenidas las pruebas se pasara a la valoracion:

En primer lugar se identificaran las vértebras terminales, es decir, aquellas que limitan ambos
extremos de la curva y que forman un mayor angulo entre ellas o lo que es lo mismo aquellas
que presentan el mayor grado de inclinacién hacia el lado de la concavidad (45).

Una vez localizadas las vértebras terminales se trazardn dos lineas paralelas al platillo superior
de la vértebra limite proximal y al platillo inferior de la vértebra limite distal y finalmente dos
lineas perpendiculares a las anteriores las cuales se cortaran entre si formando el angulo de

Cobb.

Figura 13: Angulo de Cobb. (Diaz J J, Schréter G C, Schulz | R. Pg 143) (45).
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ANEXO 2. Modified Medical Research Council (MRCm).

La escala Modified Medical Research Council (MRCm) valora la fuerza muscular para cada uno

de los movimientos articulares otorgando un valor entre 0 y 5, siendo (28):

e Valor 0: sin movimiento.

e Valor 1: se ve o se percibe un parpadeo de movimiento en el musculo.

e Valor 2: el musculo mueve la articulacion cuando se elimina la gravedad.

e Valor 3 -: el musculo mueve la articulacién contra gravedad, pero no completa el rango de
movimiento mecanico.

e Valor 3: el musculo no puede sostener la articulacion contra resistencia, pero mueve la
articulacién completamente contra la gravedad.

e Valor 3+: el muisculo mueve la articulacidon por completo contra la gravedad y es capaz de
vencer una resistencia transitoria, pero colapsa abruptamente.

e Valor 4 -: igual que el grado 4 pero el musculo solo sujeta la articulacién contra una
resistencia minima.

e Valor 4: el musculo sostiene la articulacién contra una combinacién de gravedad y
resistencia moderada.

e Valor4+:igual que el grado 4 pero el musculo mantiene la articulacién contra una resistencia
de moderada a maxima.

e Valor 5 -: debilidad apenas detectable.

e Valor 5: corresponde a la fuerza normal.
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ANEXO 3. Test de flexion cervical.

El test de flexidn de la columna cervical evalla los grados de movimiento que el paciente realiza
de forma activa en el movimiento de flexidn de la cabeza. Para la realizacidn de dicho test se
coloca al paciente en decubito supino con los codos doblados y las manos apoyadas por encima
de la cabeza, desde esa posicidn se pide al paciente un movimiento de flexién cervical con doble
mentdn que no implique una elevacion del térax (30).

Dicha prueba puede valorarse utilizando la escala MRCm (Anexo 2), que nos permitira calificar
el grado de fuerza muscular que presenta el paciente para los musculos flexores de la columna
cervical. Otra de las opciones para valorar el grado de flexion cervical son los valores
goniométricos obtenidos con la medicién gradual del movimiento. Para realizar una medicién
goniométrica del movimiento de flexidn cervical es necesario el uso de un goniémetro y la
colocaciéon del paciente en sedestacion, posicién desde la cual realizara el movimiento. Para
realizar una correcta medicidn es necesaria la colocacién del gonidmetro en posicion 0, en la
cual el eje del gonidmetro se coloca sobre el conducto auditivo externo, el brazo fijo alineado
con la linea media de la cabeza tomando como referencia el vértex y el brazo mévil toma como
referencia las fosas nasales, formando los dos brazos del goniémetro un dangulo de 90°. A medida
que el paciente ejecuta el movimiento este ird acompanado del brazo madvil y el valor entre la
posicién 0 y la posicidn tras la finalizacién del movimiento sera el resultado de la goniometria
considerandose normal un rango de movimiento segun la Academia Americana de Cirujanos

Ortopédicos (AAOS) entre 0-45° (44).
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ANEXO 4. Trunk control test.

El Trunk control test se utiliza para valorar los movimientos y el control de tronco a través de 4
items, los cuales recibirdn una puntuacién de 0, 12 o 25 siendo (31):
e item 1: se pide al paciente que desde una posicién de decubito supino sobre la cama ruede
hacia el lado con mayor debilidad, obteniendo:
o El nifio es incapaz de realizar la tarea sin ayuda (0 puntos).
o El nifio realiza la tarea con ayuda (12 puntos).
o El nifio realiza la tarea de manera independiente y auténoma (25 puntos).
e tem 2: se pide al paciente que desde la posicién de decubito supino sobre la cama ruede
hacia el lado mas fuerte, obteniendo:
o Elnifo es incapaz de realizar la tarea sin ayuda (0 puntos).
o El nifo realiza la tarea con ayuda (12 puntos).
o El nifo realiza la tarea de manera independiente y auténoma (25 puntos).
e item 3: se pide al paciente que desde una posicidon de decubito supino sobre la cama se
coloque en sedestacion, obteniendo:
o Elnifo es incapaz de realizar la tarea sin ayuda (0 puntos).
o El nifo realiza la tarea con ayuda (12 puntos).
o El nifo realiza la tarea de manera independiente y auténoma (25 puntos).
e item 4: se pide al paciente que se siente de manera equilibrada sobre el borde de la cama,
con los pies fuera del suelo durante un minimo de 30 segundos, obteniendo:
o Elnifo es incapaz de realizar la tarea sin ayuda (0 puntos).
o El nifo realiza la tarea con ayuda (12 puntos).
o El nifio realiza la tarea de manera independiente y auténoma (25 puntos).
La puntuacién obtenida se encontrara entre 0 y 100 puntos, la puntuacion mas alta pertenecera
por tanto a aquellos nifios que realicen las 4 tareas propuestas de manera auténoma mostrando

un mejor control de tronco que aquellos pacientes que presenten una puntuacion inferior.
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ANEXO 5. Escala de evaluacidon segmentaria del control del tronco (SATCo).

La Escala de evaluacion segmentaria del control del tronco (SATCo) es un método de evaluacion

para pacientes con un deterioro o dafio motor. Para la aplicacidn de dicha escala es necesaria la

utilizacidon de un banco con un sistema de correas incorporado que permitan el mantenimiento

de la pelvis en una posicidon neutra y por consiguiente el manejo manual del paciente por parte

del evaluador, el cual ird reduciendo el apoyo del paciente hasta conocer el nivel de apoyo

necesario para mantener la sedestacion. La escala consta de 7 niveles diferentes de control de

tronco, siendo (32):

e Nivel 1: presencia de control de la cabeza cuando hay un apoyo de la cintura escapular y de
las extremidades superiores del paciente sobre una superficie, proporcionandole estabilidad
y apoyo.

e Nivel 2: representa el control de la parte superior del pecho, el cual se valora con el apoyo
del evaluador bajo las axilas del paciente.

e Nivel 3: el paciente presenta un control toracico medio, el evaluador coloca sus manos bajo
las escapulas del paciente.

e Nivel 4: representa el control de tronco inferior, el evaluador sujeta al paciente colocando
sus manos en las costillas inferiores del paciente.

e Nivel 5: representa el control lumbar superior, en el que el examinador coloca las manos por
debajo de las costillas del paciente.

e Nivel 6: representa el control lumbar inferior, en el que el evaluador sostiene la pelvis con
Sus manos.

e Nivel 7: representa el mayor control de tronco en el que el paciente es capaz de mantener
una posicion estable en sedestacidn sin ayuda del evaluador o de sistemas ortopédicos.

Tras la evaluacién se adjudicara un nivel a cada paciente, obteniendo aquellos con mejor control

de tronco los niveles mas altos segun la escala.
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ANEXO 6. Prueba de marcha de 6 minutos.

La prueba de marcha de 6 minutos es una prueba submaxima que mide la distancia maxima que
puede recorrer el nifio durante un periodo de 6 minutos andando tan rdpido como le sea posible
valorando asi la respuesta de los sistemas respiratorio, cardiovascular, metabdlico,
musculoesquelético y neurosensorial (34).

La prueba se desarrolla en una superficie plana de 30 metros de longitud y es necesario tener
presente la escala de Borg para disnea y fatiga, la hoja de recoleccion de datos para poner de
manifiesto las mediciones necesarias durante la realizacion de la prueba y la tabla de trabajo
que indica el orden y las instrucciones para la realizacién de esta. Ademas es necesario contar
con un cronémetro, un estetoscopio y un contador de vueltas (34).

Previo a la realizacidn de la prueba debemos informar al paciente de que debe acudir con ropa
y calzado cdmodo que le permitan realizar la prueba de manera correcta, ademas no debe
realizar ejercicio de alta intensidad antes de la evaluacion siendo necesario que el paciente
mantenga 15 minutos de reposo previo al comienzo de la prueba (34).

A la llegada del paciente deben recogerse las condiciones en las que el mismo realiza la prueba
y el uso o no de ayudas para la marcha, para garantizar asi que las pruebas posteriores se
realicen de la misma manera sin alterar por tanto los resultados. Se dard al paciente una
explicacion detallada de la prueba y se resolveran las dudas que presente el mismo sobre la

realizacion de la misma (34).

Tras la explicacién se comenzara a rellenar la hoja de trabajo con el pesaje, el registro de la

frecuencia cardiaca mdxima, la tension arterial, la frecuencia cardiaca en reposo, la saturacién

de oxigeno y el valor basal segln la escala de Borg.
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Nombre:

Apellido paterno Apellido materno Nombre (s)
Fecha de Nacimiento No. Expediente: Fecha: Edad: Peso (kg)
(AAAA/MM/DD) (AAAA/MM/DD)
Talla: ___ (cm) Género: Técnico Diagnostico FC Max:
Prueba «A» Prueba «B»
BORG BORG BORG BORG
FC SpO= Disnea Fatiga TA FC Spo: Disnea Fatiga TA

Reposo Reposo

Vuelta 1 ‘ Vuelta 1

Vuelta 2 Vuelta 2

Vuelta 3 ‘ Vuelta 3

Vuelta 4 Vuelta 4

Vuelta 5 Vuelta 5

Vuelta 6 Vuelta 6

Vuelta 7 Vuelta 7

Vuelta 8 Vuelta 8

Vuelta 9 Vuelta 9

Vuelta 10 Vuelta 10

Vuelta 11 Vueita 11

Vuelta 12 Vuelta 12

Final Final

Minuto 1 Minuto 1

Minuto 3 Minuto 3

Minuto 5 Minuto 5
Distancia Metros Distancia Metros
Se detuvo Si No Se detuvo Si No
Motivo Mareo:  Disnea: _ Angina: Motivo Mareo: Disnea: Angina:

Dalor: Otros: Dolor: Otros:

Comentarios:

Figura 14. Hoja de trabajo prueba de marcha de 6 minutos.(34)
Se leeran las instrucciones de manera textual: “El objetivo de esta prueba es caminar tanto como
sea posible durante 6 minutos. Usted va a caminar de ida y de regreso en este pasillo tantas
veces como le sea posible en seis minutos. Yo le avisaré el paso de cada minuto y después, al
minuto 6, le pediré que se detenga donde se encuentre. Seis minutos es un tiempo largo para
caminar, asi que usted estard esforzdandose. Le estd permitido caminar mds lento, detenerse y
descansar si es necesario, pero por favor vuelva a caminar tan pronto como le sea posible. Usted
va a caminar de un cono al otro sin detenerse, debe dar la vuelta rapidamente para continuar
con su caminata. Yo le voy a mostrar como lo debe hacer, por favor observe como doy la vuelta

sin detenerme y sin dudar. “ y se realizara una demostracion para verificar la compresiéon de la
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prueba por parte del paciente, a continuacién textualmente: “ Recuerde que el objetivo es
caminar tanto como sea posible durante 6 minutos, pero no corra o trote. Cuando el tiempo haya
transcurrido le pediré que se detenga. Quiero que se detenga justo donde se encuentre y yo iré

por usted. ¢ Tiene alguna duda?.” (34).

Al comienzo de la prueba el paciente se colocara en la linea de inicio y el evaluador dara la sefial
“Comience” e iniciard el crondmetro. El examinador ird caminando cerca del paciente,
registrando en la hoja de trabajo la saturacidn de oxigeno y la frecuencia cardiaca en cada vuelta
con ayuda de un pulsioximetro portatil. A lo largo que transcurre el tiempo de la prueba se
informara al paciente con las siguientes frases estandarizadas:

e Después de 1 minuto diga al paciente: “Va muy bien, le quedan 5 minutos.”

o Al completar el minuto 2 diga: “Va muy bien, le quedan 4 minutos.”

e Al minuto 3 diga al paciente: “Va muy bien, le quedan 3 minutos.”

e Alminuto 4 diga al paciente: “Va muy bien, le quedan sélo 2 minutos.”

e Alminuto 5 diga al paciente: “Va muy bien, le queda sélo 1 minuto mds.”

e Cuando complete 6 minutos diga al paciente: “Deténgase donde estd.”
En caso de que el nifio se detenga durante la prueba debemos animar a que reanude la marcha
cada 30 segundos “Por favor reinicie su caminata en cuanto le sea posible”, en caso de que esto
ocurra el evaluador debe registrar el tiempo de pausa y el momento de reanudacién de la
marcha. Al completar los 6 minutos de duracién de la prueba se indicara al paciente que se
sientey se registrara la saturacion de oxigeno, la frecuencia cardiaca, la tension arterial, la disnea
y la fatiga a través de la escala de Borg lo antes posible, posteriormente se calculard la distancia
total recorrida y el porcentaje alcanzado de la frecuencia cardiaca maxima del paciente (34).
La prueba serd interrumpida en caso de que el nifio no pueda completar la misma o aparezcan
complicaciones como dolor toracico, palidez, sudoracién o saturacion de oxigeno por debajo del

80% (34).
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ANEXO 7. Test Timed up and go.

El Timed up and go sirve para valorar el riesgo de caidas del paciente, para ello, se marcard una
distancia de 3 metros entre una silla con reposabrazos y un cono.

Con el paciente sentado sobre la silla se marcara la sefial de inicio de la prueba, el paciente debe
levantarse de la silla, caminar 3 metros rodeando el cono y regresar caminando a la silla para
volver a sentarse. El tiempo total empleado en realizar el recorrido sera cronometrado (35).

El tiempo empleado en realizar la prueba determinara el riesgo de caidas del nifio:

e Un tiempo de menos de 10 segundos se considera un riesgo de caidas normal.

e Untiempo entre 10y 20 segundos implica un riesgo de caidas moderado.

e Un tiempo de mas de 20 segundos implica un alto riesgo de caidas.
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ANEXO 8. Escala Brooke.

La Escala Brooke valora la funcionalidad de las extremidades superiores en pacientes con
Distrofia Muscular de Duchenne, en ella se asigna un valor entre 1y 6 que aporta un nivel ordinal

de funcionalidad siendo (37):

Valor 1: comenzando con los brazos a los lados, el paciente puede abducir los brazos en un

circulo completo hasta que toquen por encima de la cabeza.

e Valor 2: puede levantar los brazos por encima de la cabeza solo flexionando el codo
(acortando la circunferencia del movimiento) o usando los musculos accesorios.

e Valor 3: no puede levantar las manos por encima de la cabeza, pero puede llevarse un vaso
de agua a la boca.

e Valor 4: puede llevarse las manos a la boca, pero no puede llevarse un vaso de agua a la
boca.

e Valor5: no puede llevarse las manos a la boca, pero puede usarlas para sostener un boligrafo
o recoger monedas de la mesa.

e Valor 6: no puede llevarse las manos a la boca y no tiene ninguna funcidn atil en las manos.

Por tanto, segun dicha escala los pacientes con mayor funcionalidad de miembros superiores

obtendran valores de 1y 2, mientras que a medida que el paciente pierde funcionalidad en estas

extremidades ira obteniendo puntuaciones mas altas segun la Escala de Brooke.
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ANEXO 9. Escala de evaluacidon funcional de extremidades superiores.

La escala de evaluacién funcional de extremidades superiores utilizada en pacientes con
distrofia muscular de Duchenne o atrofia muscular espinal se compone de 21 items agrupados
en 4 dimensiones. Cada item obtendrd una puntuacidn entre 0 y 5 excepto 5 de ellos cuya
puntuacion variard entre 0 y 4 (38).

Primera dimensidon: hombro.

iTEM 1:
- Abduccién del hombro derecho hasta la altura de los hombros.

- Abduccién del hombro derecho sobre la altura de los hombros.

- Flexiéon del hombro derecho hasta la altura de los hombros.

- Flexiéon del hombro derecho sobre la altura de los hombros.

- Abduccién del hombro izquierdo hasta la altura de los hombros.

- Abduccién del hombro izquierdo sobre la altura de los hombros.

- Flexién del hombro izquierdo hasta la altura de los hombros.
- Flexién del hombro izquierdo sobre la altura de los hombros.

Segunda dimension: codo.

ITEM 5: Manos a la boca.

ITEM 6: Trasladar el peso desde los muslos a la mesa o a la altura de los hombros con las dos
manos.

TEM 7: Levantar y trasladar latas.

TEM 8: Romper un papel.

TEM 9: Desplazar peso de un circulo a otro.

Tercera dimensiéon: Mufeca y mano.
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TEM 10: Trazar trayecto en hoja.

TEM 11: Encender la luz presionando el interruptor.

TEM 12: Agarrar 5 monedas.

TEM 13: Levanta con agarre de 3 puntos de apoyo (pinza tripode).

TEM 14: Levanta con agarre de 2 puntos de apoyo (pinza término - terminal).

Cuarta dimensidn: funcionalidad.

iTEM 15: Ponerse una camiseta.

iTEM 16: Llevar lata llena de bebida a la boca.

TEM 17: Llevar cuchara a la boca.

iTEM 18: Peinarse.

ITEM 19: Lavarse los dientes.

ITEM 20: Abrir una botella.

TEM 21: Abrir la tapa de un recipiente.

Para la correcta aplicacién de esta escala puede consultarse el video complementario al articulo
referenciado, que ayudard a comprender el proceso de aplicacidn de la escala. Tras la
finalizacion de la recogida de datos se obtendra un valor total entre 0 y 120, obteniendo los

pacientes con mayor funcionalidad en los miembros superiores las puntuaciones mas bajas (38).
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ANEXO 10. Escala Vignos.

La escala Vignos se emplea para valorar la funcionalidad de los miembros inferiores en aquellos

pacientes con enfermedades neuromusculares como es el caso de la Distrofia Muscular de

Duchenne. Dicha escala otorga una puntuacion del 1 al 10, siendo (37):

e Valor 1: el paciente camina y sube escaleras sin ayuda.

e Valor 2: el paciente camina y sube escaleras con ayuda de una barandilla.

e Valor 3: el paciente camina y sube escaleras lentamente con ayuda de una barandilla
(emplea mas de 25 segundos para 8 pasos).

e Valor 4: el paciente camina sin ayuda y se levanta de la silla, pero no puede subir escaleras.

e Valor 5: el paciente camina sin ayuda, pero no puede levantarse de la silla ni subir escaleras.

e Valor 6: el paciente camina solo sin ayuda o camina de forma independiente con aparatos
ortopédicos largos para las piernas.

e Valor 7: el paciente camina con aparatos ortopédicos largos para las piernas, pero requiere
asistencia para mantener el equilibrio.

e Valor 8: el paciente utiliza aparatos ortopédicos largos para las piernas, pero no puede
caminar ni siquiera con ayuda.

e Valor 9: el paciente estd en una silla de ruedas.

e Valor 10: el paciente esta confinado a una cama.

A medida que disminuye por tanto la funcionalidad de los miembros inferiores los pacientes

obtendran una calificacién mayor en la escala de Vignos.
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ANEXO 11. Escala Egen Klassifikation (EK2).

La Escala Egen Klassifikation 2 (EK2) se utiliza para valorar la capacidad funcional de pacientes

con Distrofia Muscular de Duchenne en fase no deambulatoria y dependientes por tanto de la

silla de ruedas. Consta de 17 items (39):

ftem 1. Capacidad para utilizar la silla de ruedas. ¢ Cémo te mueves por interiores y al aire

libre?

Capaz de utilizar una silla de ruedas manual sobre terreno llano, 10 m < 1 min (0 puntos).
Capaz de utilizar una silla de ruedas manual sobre terreno llano, 10 m > 1 min (1 punto).
Incapaz de utilizar una silla de ruedas manual, utiliza una silla de ruedas eléctrica (2
puntos).

Utiliza una silla de ruedas eléctrica, pero a veces tiene dificultades para dirigirla (3

puntos).

ftem 2. Capacidad de transferencia desde la silla de ruedas. éCoémo pasas desde tu silla de

ruedas a una cama?

Capaz de realizar la trasferencia desde la silla de ruedas sin ayuda (0 puntos).

Capaz de realizar la transferencia de forma independiente desde la silla de ruedas con
el uso de alguna ayuda técnica sin ayuda de otra persona (1 punto).

Necesidad de ayuda o asistencia en la transferencia de otra persona y con o sin ayudas
técnicas adicionales (polipasto, plano deslizante...) (2 puntos).

Debe ser levantado por otra persona sujetandole la cabeza cuando es transferido desde

la silla de ruedas (3 puntos).

ftem 3. Capacidad de mantenerse de pie. ¢éEn ocasiones eres capaz de mantenerte de pie?
éCoémo lo haces?

o Capaz de mantenerse de pie con las rodillas sujetas (fijacidn de rodillas) igual que sucede

cuando se utilizan értesis (bitutores largos...) (O puntos).
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o}

Capaz de mantenerse de pie con las rodillas y las caderas fijas, igual que sucede cuando
se utilizan los bipedestadores (1 punto).
Capaz de estar de pie con sujecion de todo el cuerpo (2 puntos).

Incapaz de mantenerse de pie de ninguna manera (3 puntos).

ftem 4. Capacidad para mantenerse en equilibrio en la silla de ruedas. éPuedes inclinarte

hacia adelante y hacia los lados y volver a la posicion vertical?

(o}

Capaz de enderezarse a la posicién vertical, empujandose con las manos después de una
flexion completa del tronco (0 puntos).

Capaz de mover la parte superior del cuerpo > 30° en todas las direcciones a partir de la
posicién vertical, pero no puede enderezarse como en el caso anterior (1 punto).
Capaz de mover la parte superior del cuerpo < 30° hacia ambos lados (2 puntos).
Incapaz de cambiar la posicién de la parte superior del cuerpo, no mantiene la

sedestacidén sin soporte total del tronco y la cabeza (3 puntos)

ftem 5. Capacidad para mover los brazos. éPuedes mover los dedos, manos y brazos en

contra de la gravedad?

(o}

Capaz de levantar los brazos por encima de la cabeza, con o sin movimientos
compensatorios (0 puntos).

No puede levantar los brazos por encima de la cabeza, pero es capaz de elevar los
antebrazos en contra de la gravedad, por ejemplo, llevar la mano a la boca con o sin
apoyo del codo (1 punto).

No puede levantar el antebrazo en contra de la gravedad, pero es capaz de utilizar las
manos en contra de la gravedad cuando el antebrazo estd apoyado (2 puntos).

No puede mover las manos en contra de la gravedad, pero es capaz de utilizar los dedos

(3 puntos).

ftem 6. Capacidad de utilizar manos y brazos para comer. é Puedes describir cémo comes?

o

Capaz de comer y beber sin el apoyo del codo (0 puntos).
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o}

Come o bebe con el codo apoyado (1 punto).
Comey bebe con el codo apoyado, con el refuerzo de la mano opuesta con mas o menos
ayudas (2 puntos).

Tiene que ser alimentado (3 puntos).

ftem 7. Capacidad para girarse en la cama. éComo te giras en la cama durante la noche?

(o}

Capaz de girarse él solo con ropa de cama (0 puntos).

Puede girarse en algunas direcciones en la cama (1 punto).

No se puede girar por si mismo en la cama. Tiene que ser girado de 0 a 3 veces durante
la noche (2 puntos).

No se puede girar por si mismo en la cama. Tiene que ser girado > 4 veces durante la

noche (3 puntos).

ftem 8. Capacidad para toser. ¢ Cémo toses cuando tienes necesidad?

o}

Capaz de toser de manera efectiva (0 puntos).

Tiene dificultad para toser, pero es capaz de carraspear (1 punto).

Siempre necesita ayuda para toser (2 puntos).

Es incapaz de toser, necesita aspiracion o técnicas de hiperventilacidn, con el fin de

mantener limpias las vias respiratorias (3 puntos).

ftem 9. Capacidad para hablar. ¢Puedes hablar de manera que lo que dices puede ser

entendido si te colocas en la parte de atras de una gran habitacién?

o

o}

Voz potente. Capaz de cantar y hablar en voz alta (0 puntos).
Habla con normalidad, pero no puede elevar el tono de su voz (1 punto).
Habla en voz baja y necesita respirar después de tres a cinco palabras (2 puntos).

Discurso dificil de comprender, salvo para los parientes cercanos (3 puntos).

ftem 10. Bienestar fisico. Esto tiene que ver sélo con la insuficiencia respiratoria (véase el

manual). Use las categorias como preguntas.

o

Ninguna queja, se siente bien (0 puntos).
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Se cansa facilmente. Tiene dificultad para descansar en una silla o en la cama (1 punto).
Tiene pérdida de peso y pérdida de apetito asociados a suefio deficiente (2 puntos).
Experimenta sintomas adicionales: palpitaciones, sudoracién y dolor de estémago (3

puntos).

ftem 11. Fatiga durante el dia. ¢ Tienes que organizar tu dia o tomarte algin descanso para

evitar cansarte en exceso?

o}

No se cansa durante el dia (0 puntos).

Necesita limitar la actividad para evitar cansarse en exceso (1 punto).

Necesita limitar la actividad y descansar un tiempo para no cansarse en exceso (2
puntos).

Se cansa durante el dia, aunque descanse y limite sus actividades (3 puntos).

ftem 12. Control cefalico. ¢ Qué tipo de soporte para la cabeza necesitas en tu silla de ruedas?

o}

(o}

No necesita soporte para la cabeza (0 puntos).

Necesita soporte para la cabeza al subir o bajar una cuesta (rampa estandar, 15°) (1
punto).

Necesita soporte para la cabeza al maniobrar la silla (2 puntos).

Necesita soporte para la cabeza estando sentado en una silla de ruedas (3 puntos).

ftem 13. Capacidad de control del joystick. ¢ Qué tipo de joystick utilizas para el control de la

silla de ruedas eléctrica?

o}

Utiliza un joystick estandar sin adaptaciones especiales (0 puntos).

Utiliza un joystick adaptado o se ha adaptado la silla para el uso del joystick (1 punto).
Utiliza otros métodos para maniobrar la silla ademds del joystick, como, por ejemplo,
sistemas de soplar/absorber o de escaner (2 puntos).

Incapaz de manejar la silla de ruedas. Necesita otra persona para conducirla (3 puntos).

ftem 14. Textura de los alimentos. éNecesitas alterar los alimentos de alguna forma para

poder ingerirlos?
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o Come alimentos sin alterar su textura (0 puntos).

o Come alimentos cortados en trozos muy pequefios o evita alimentos dificiles de
masticar (1 punto).

o Come alimentos triturados o en puré (2 puntos).

o Apenas ingiere alimentos (3 puntos).

ftem 15. Alimentacién (con o sin ayuda). ¢ Cudnto tiempo tardas en completar una comida?

o Es capaz de acabar una comida completa en el mismo tiempo que otros que lo
acompafian (0 puntos).

o Es capaz de acabar una comida completa en el mismo tiempo que otros si se le anima,
0 precisa un poco mas de tiempo (< 10 min mas) (1 punto).

o Escapaz de completar una comida completa, pero necesita bastante mas de 10 min en
comparacion con otros, o reduce la cantidad de alimento (2 puntos).

o No es capaz de completar una comida completa, incluso con tiempo adicional o
asistencia (3 puntos).

ftem 16. Deglucién. éTienes, en ocasiones, dificultades para tragar?

o Nunca tiene problemas para tragar y nunca se atraganta con la comida/bebida (0
puntos).

o A veces tiene problemas (menos de una vez al mes) para tragar ciertos tipos de
alimentos o se atraganta (1 punto).

o A menudo tiene problemas para tragar la comida/bebida o se atraganta con la
comida/bebida (mas de una vez al mes) (2 puntos).

o Tiene problemas para tragar saliva o secreciones (3 puntos).

ftem 17. Funcionalidad de las manos. é Cual de estas actividades puedes hacer?

o Puede desenroscar y quitar el plastico protector de un botellin de agua o bebida
refrescante (0 puntos).

o Puede escribir dos lineas o utilizar un teclado de ordenador (1 punto).
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o Puede firmar o enviar mensajes (SMS) o utilizar el mando a distancia (2 puntos).
o No puede utilizar las manos (3 puntos).
Cada item obtendrd una puntuacién de 0 a 3 pudiendo llegar a obtener un total de 51 puntos

que indicarian la maxima falta de capacidad funcional en el paciente.
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ANEXO 12. Escala propia para valorar la socializacidn.

La siguiente escala serd completada por el nifio con Distrofia Muscular de Duchenne y por sus

profesores otorgando una puntuacién de 0 a 10 a cada una de las preguntas planteadas, siendo

0 nada y 10 mucho:

PARTE 1: A cumplimentar por el nifo.

e Durante las sesiones realizadas, ¢ha aumentado la interaccidn con tus compafieros?

e ¢(Han servido los juegos para conocer mas a tus compaferos?

e (Han sido las actividades propuestas una excusa para hacer amigos o crear buenos
momentos con otros ninos?

e (iHan mejorado tus relaciones de amistad en los recreos?

e (Te has sentido integrado durante el desarrollo de las sesiones en la clase?

PARTE 2: A cumplimentar por el profesor.

e En el centro, é¢se disefian actividades que facilitan la interaccién personal entre
compafieros?

e ¢(Acude el nifio con DMD a las clases de educacion fisica?

e En las clases de educacion fisica, ¢es el alumno con DMD integrado en las actividades y
juegos realizados?

e (Tiene el nifio con DMD relacién con compafieros/as de su edad en el centro educativo?

e (Tiene el nifio con DMD oportunidades para iniciar relaciones de amistad si asi lo desea

dentro del centro educativo?
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ANEXO 13. Informacion y autorizacion de centros educativos.

Titulo y descripcidn del estudio: Influencia de un programa de ejercicios y actividades ludicas
sobre el mantenimiento de la deambulacién y la transicién a la silla de ruedas en niflos con
distrofia muscular de Duchenne.

Promotor de estudio: Paula Yela Lorenzo, sin financiacion de entidades. El promotor es una
entidad que encarga, apoya y/o presenta a una autoridad reguladora un estudio no clinico de
seguridad sanitaria, como apoyo a una solicitud de registro de un producto.

Nombre del investigador principal: Paula Yela Lorenzo

Servicio y centro donde se realizara el estudio: Hospital Universitario Central de Asturias y

centros educativos del Principado de Asturias.

Contacto: _paula.yela.lorenzo@gmail.com

Nombre del centro educativo:

Nos dirigimos al centro educativo para informarle sobre un estudio de investigacidn que precisa
la colaboraciéon de su centro para poder llevarlo a cabo. El estudio trata de valorar la influencia
de un programa de ejercicios y actividades ludicas sobre el mantenimiento de la deambulacion
y la transicién a la silla de ruedas en nifios con distrofia muscular de Duchenne. El estudio llega
a este centro educativo a través de la inclusién en el mismo del alumno y paciente

Para poder llevar a cabo dicho estudio, es necesaria la colaboracidén del centro educativo y de
los comparieros de clase del nifio en cuestidn, asi como la coordinacidn con el personal docente
a cargo del grupo escolar sobre el que se desarrolla el estudio. La duracién del estudio sera de
un afio coincidiendo el comienzo de este con el inicio del curso escolar. En el estudio se
desarrollardan sesiones semanales en el gimnasio del centro dentro del horario escolar,
preferentemente en las horas de educacion fisica o tutoria para no comprometer la carga lectiva
de otras asignaturas, ayudando ademas el programa a conseguir objetivos educacionales para
el alumnado de actividad fisica y deporte y valores sociales; en ellas se realizara una sesidn

dirigida y supervisada por un fisioterapeuta en las que llevardan a cabo un programa de
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actividades y juegos en los que intervendran todos los alumnos de la clase. Dicho programa de
juegos tendrd como objetivo favorecer al mantenimiento de la deambulacién del nifio con
distrofia muscular de Duchenne e incorporar el manejo y la funcionalidad sobre la silla de ruedas,
ademas, buscaremos un componente de empatia y colaboraciéon de los compafieros tratando
de contribuir a la socializacién del nifio con distrofia muscular de Duchenne con sus compafieros
de clase.

Mediante la firma de este consentimiento, el centro autorizara la participacion en el estudio
cediendo las instalaciones y materiales del centro al fisioterapeuta encargado de realizar la

sesion semanal y autorizando la inclusién de las sesiones en horario lectivo.

Yo, D./Dfia. ; con DNI ;
como director o directora del centro educativo al que
pertenece el alumno , declaro que he sido

informado/a por el fisioterapeuta investigador sobre la metodologia del estudio y la
intervencion a realizar.

A su vez he resuelto las dudas sobre el estudio planteado formulando todas las preguntas
necesarias al equipo investigador recibiendo una respuesta con la que me siento satisfecho/a.
Finalmente, decido que dicho centro educativo participe en el estudio y acepto la utilizacién de
las instalaciones y materiales del centro por el fisioterapeuta que realice las sesiones.

En ,a de del

Firma del director del centro: Firma del investigador principal:
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ANEXO 14. Hoja de informacidn al paciente y consentimiento informado.

HOJA 1: Consentimiento informado.

Promotor del estudio: Influencia de un programa de ejercicios y actividades ludicas sobre el
mantenimiento de la deambulacién y la transicién a la silla de ruedas en nifios con distrofia
muscular de Duchenne.

Nombre del investigador principal: Paula Yela Lorenzo

Servicio y centro donde se realizara el estudio: Hospital Universitario Central de Asturias.

Contacto: Jpaula.yelalorenzo@gmail.com

Nombre del paciente:

Nos dirigimos a usted para informarle sobre un estudio de investigacion basado en la valoracion
de la eficacia de un protocolo de ejercicios y actividades ludicas sobre el mantenimiento de la
deambulacidn y la transicion a la silla de ruedas en nifios con Distrofia Muscular de Duchenne
en fase deambulatoria tardia en el que se le invita a participar. El estudio ha sido aprobado por
el Comité de Etica de Investigacion del Principado de Asturias.

Antes de que usted decida si desea participar en dicho estudio es importante que conozca la
importancia de esta investigacidn, lo que implica la participacion en dicho estudio, como seva a
utilizar su informacion médica y los posibles beneficios y complicaciones que puedan asociarse
a la intervencidn. Es importante que lea la informacidn aportada a continuacion y que pregunte
todo aquello que no comprenda o que sea de su interés a través de la informacidn de contacto
registrada con anterioridad.

La participacién en el estudio es voluntaria por lo que puede decidir no participar en el mismo.
En caso de decidir participar estard a su disposicién el documento de firma “Renuncia a la
participacién en el estudio”, el cual podra ser firmado en cualquier momento sin que se vea
alterada la relacion con los profesionales sanitarios implicados en el estudio ni su atencién

sanitaria.
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El objetivo principal del estudio es valorar la eficacia del protocolo de intervencion basado en

ejercicios y actividades ludicas sobre el mantenimiento de la deambulacién y la transicién a la
silla de ruedas de pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne con edad entre los 10 y los 17
afios que se encuentren en una fase deambulatoria tardia de la enfermedad en la que comienzan

a utilizar la silla de ruedas para desplazamientos de largo recorrido. Como objetivos secundarios

del estudio plantearemos: la valoracion de la funcionalidad en silla de ruedas de los pacientes,
la valoracion sobre la instauracion de la flexion de cadera derivada de la posicidon sentado como
consecuencia del uso de la silla de ruedas, la valoraciéon en la posible aparicidn de la escoliosis
secundaria al uso de la silla de ruedas, la contribucién a la transicion lidica hacia la silla de ruedas
y la observacién de la prolongaciéon o reduccién de la socializacién del nifio con sus compafieros.
Dada la importancia en la actuacidn fisioterapica de estos nifios parecen necesarios la realizacion
de estudios que a través de un complemento a la terapia rehabilitadora que ya presentan estos
nifios sirva para evaluar y verificar la eficacia de algunas actividades en estos nifios pudiendo,
una vez identificadas, incluirse en el tratamiento rehabilitador de los afectados, mejorando su
calidad de vida y retrasando el progreso de su enfermedad.

Los beneficios aportados a través de este estudio son fundamentalmente el complemento

rehabilitador de los nifios, prestando especial atencidn a las ayudas necesarias para mejorar la
socializacién con los compafieros y haciendo a los nifios participes de cualquier juego o actividad
adaptada a cada uno de ellos. De esta manera los nifios recibiran sesiones de fisioterapia
controladas por profesionales que impartiran actividades especialmente desarrolladas para
ellos, a la vez que seran valorados desde el punto de vista de la fisioterapia en algunas de las
principales complicaciones de la enfermedad pudiendo ser estas identificadas de manera
temprana aplicando un abordaje temprano de las mismas. La realizacidon de las actividades y
ejercicios serda guiada y controlada por un fisioterapeuta de manera continuada, el cual
establecerd zonas y periodos de descanso en funcidn de la fatiga de cada paciente, propio del

juego podrian darse complicaciones como una posible caida o la imposibilidad de realizar un
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juego, momento en el cual se realizaria una adaptacidén de la actividad inmediata de manera que

cada nifio serd participante de cada una de las actividades propuestas.

Si decide participar en el estudio debe tener en cuenta las siguientes consideraciones:

- La duracién de la intervencién serd de un afio entre las fechas comprendidas entre
septiembre del 2023 y agosto del 2024.

- En caso de pertenecer al grupo experimental debera acudir al area de rehabilitacion del
HUCA, 2 veces a la semana, sera alli donde se llevan a cabo las sesiones estandar de
fisioterapia.

- Debe acudir al HUCA o al Hospital San Juan de Dios de Barcelona con una periodicidad de 3
meses para realizar las 5 valoraciones necesarias para completar el estudio.

- Los profesionales sanitarios incluidos en el estudio tendran acceso a su historial clinico
consultando los datos y revisiones necesarias para tener una informaciéon completa que
permita la correcta preparacién de las sesiones a realizar.

- Sus datos médicos seran usados Unicamente con fines médicos y no seran divulgados ni
compartidos con personal no perteneciente al estudio segun la Ley Organica 3/2018, del 5
de diciembre, de Proteccion de Datos Personales y garantia de los derechos digitales.

- Ala finalizacién del estudio, usted tendra derecho a conocer los resultados y conclusiones

del mismo pudiendo reunirse con el investigador principal si asi lo desea.

HOJA 2.

Yo, D/Dfa ; con DNI ;

declaro que he sido informado/a por el fisioterapeuta investigador sobre la metodologia del
estudio, la intervencion a realizar, sus posibles riesgos y beneficios, pudiendo revocar cuando

asi los deseé la participacién en el estudio de mi hijo

con DNI
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A su vez he resuelto las dudas sobre el estudio planteado formulando todas las preguntas
necesarias al equipo investigador recibiendo una respuesta con la que me siento satisfecho/a.
Ademas, he recibido informacidn sobre la regulacién segun la ley del uso de los datos clinicos y
la proteccién de datos y de la aceptaciéon del estudio por parte del Comité de Etica de la
Investigacion del Principado de Asturias.

Finalmente, decido participar en el estudio y acepto la utilizaciéon de los datos obtenidos con
fines Unicamente cientificos.

En ,a de del

Firma del tutor legal del participante: Firma del investigador principal:

REVOCACION DE LA PARTICIPACION EN EL ESTUDIO:

Yo, D/Dfa ; con DNI ;

declaro que he sido informado/a por el fisioterapeuta investigador sobre la metodologia del

estudio, la intervencién a realizar, sus posibles riesgos y beneficios, y RENUNCIO a la

participacion en el estudio de mi hijo con DNI
En ,a de del
Firma del tutor legal del participante: Firma del investigador principal:
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ANEXO 15. Instrucciones para fisioterapeutas evaluadores.

La valoracién del paciente con Distrofia Muscular de Duchenne necesaria para este estudio debe
seguir las siguientes instrucciones con el fin de evitar sesgos derivados de un examen mal
realizado, incompleto o con diferencias entre los distintos pacientes lo que podria suponer
resultados erréneos que conllevarian el fracaso del estudio.

Los fisioterapeutas evaluadores recibiran instrucciones y realizardn una prueba previa para
adiestrarlos en la ejecucion; una vez realizada la valoracidn rellenaran la hoja de resultados sin
los datos personales del paciente, es decir, codificada y se remitira al fisioterapeuta responsable.

Test de marcha de 6 minutos:

e Materiales: pasillo o superficie plana de 30 metros de longitud, escala de Borg impresa, hoja
de recoleccién de datos para el test impresa, crondmetro, estetoscopio, contador de
vueltas, cinta métrica, pulsioximetro portatil (34).

e Previo a la prueba: se medira la longitud del recorrido y se hara una seial en el suelo
marcando exactamente 30 metros, en el punto de inicio debemos colocar una sillay el resto
de materiales necesarios para el desarrollo de la prueba. El paciente acudird con ropa y
calzado comodo que le permita la realizacion correcta de la prueba la cual debe
desarrollarse en una superficie plana, sin obstaculos que puedan impedir el correcto
desarrollo de la prueba (34).

e Realizacion de la prueba: a la llegada del paciente este debe permanecer en reposo 15
minutos en la silla que marca el inicio de la prueba, tras el reposo el fisioterapeuta evaluador
realizard las siguientes mediciones, las cuales quedaran registradas en la hoja de resultados
(34):

o Peso del paciente.

o Frecuencia cardiaca maxima, la cual se calculara con la formula FCmax = 220 — edad.

o Tensidn arterial sistélica y diastdlica.

o Frecuencia cardiaca en reposo.
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o Saturacidn de oxigeno del paciente en reposo.

o Valor basal de disnea y fatiga segun la escala de Borg.
Tras la recogida de datos basales se pasara a la explicacion de la prueba para lo que se leerdn
textualmente las indicaciones siguientes, seguidas de una demostracion realizada por el
fisioterapeuta tras la cual debe verificarse que el paciente ha comprendido la prueba y que
no presenta dudas. Dichas indicaciones aportan la misma informacidén que las originales
pero han sido adaptadas para nifios utilizando un lenguaje mas coloquial (34):
“El objetivo de esta prueba es caminar tanto como sea posible durante 6 minutos. Vamos a
caminar de ida y vuelta en este pasillo tantas veces como puedas en seis minutos. Yo te
avisaré cada minuto que pase y después, al minuto 6, te pediré que te detengas donde te
encuentres en ese momento. Seis minutos es un tiempo largo para caminar, asi que habrd
que esforzarse. Puedes caminar mds lento, parar y descansar si es necesario, pero por favor,
vuelve a caminar tan pronto como sea posible. Va a caminar de un cono al otro sin detenerse,
debe dar la vuelta rapidamente para continuar caminando. Yo le voy a ensefiar como lo debe
hacer, por favor observe cémo doy la vuelta sin detenerme y sin dudar. “
Tras la demostracion se recordara: “Recuerda que el objetivo es caminar tanto como sea
posible durante 6 minutos, pero no corra o trote. Cuando el tiempo haya transcurrido te
pediré que pares. Quiero que se detenga justo donde se encuentre y yo iré por usted. ¢ Tienes
alguna duda? “
Con la explicacion clara y los datos basales recogidos pasaremos a la colocacién del
pulsioximetro portatil en el dedo indice del nifio y dard comienzo la prueba indicandole al
paciente que camine. El fisioterapeuta se colocara cerca del nifio e ird caminando con él un
poco por detras de manera que pueda verificar el estado del paciente y llevard consigo la
hoja de resultados, un boligrafo, la escala de Borg y el crondmetro para contabilizar el
tiempo. Consideraremos que el recorrido del pasillo completo de 30 metros serd una vuelta,

recogiendo en cada una de ellas los datos de frecuencia cardiaca, nivel de fatiga y disnea
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segln la escala de Borg y saturacidn de oxigeno gracias al pulsioximetro portdtil que el
paciente debe llevar colocado durante los 6 minutos que dura la prueba. A medida que
transcurre la prueba el fisioterapeuta leerd textualmente las siguientes indicaciones (34):

o Después de 1 minuto diga al paciente: “Vas muy bien, quedan 5 minutos.”

o Al completar el minuto 2 diga: “Vas muy bien, quedan 4 minutos.”

o Al minuto 3 diga al paciente: “Vas muy bien, quedan 3 minutos.”

o Alminuto 4 diga al paciente: “Vas muy bien, quedan sélo 2 minutos.”

o Alminuto 5 diga al paciente: “Vas muy bien, queda sélo 1 minuto mds.”

o Cuando complete 6 minutos diga al paciente: “Deténgase donde estd.”
En caso de que el paciente se detenga, el fisioterapeuta debera recoger el tiempo que se
detiene y el momento en el que el niflo reanuda la marcha indicando al final de la prueba el
motivo de dicha interrupcién, ademads, serd necesario que el fisioterapeuta anime al nifio a
reanudar la marcha cada 30 segundos pronunciando la frase “Por favor, cuando puedas
sigue caminando”.
Una vez transcurridos los 6 minutos, se acercara una silla al paciente en el lugar exacto
donde finalice la prueba y se tomaran los ultimos datos de frecuencia cardiaca, tension
arterial, saturacién de oxigeno y disnea y fatiga a través de la escala Borg con la mayor
brevedad posible para evitar la disminuciéon o aumento de dichos valores con el reposo del
nifio.
Finalmente se dejard al nifio descansar y se mediran los metros exactos con la cinta métrica
que el niflo a recorrido en la ultima vuelta en caso de no haber completado la misma
permitiendo calcular asi la distancia total recorrida y el porcentaje alcanzado de la
frecuencia cardiaca maxima. Una vez obtenidos todos los datos daremos por concluida la

prueba.
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Test timed up and go:

Materiales: pasillo de 3 metros, silla con reposabrazos, cronémetro, cinta métrica e
indicador para el suelo (35).

Previo a la prueba: se preparara el espacio en el que se llevara a cabo la prueba marcando
en una superficie plana una distancia de 3 metros en cuyo inicio se colocara la silla con
reposabrazos, se explicard al paciente en qué consiste la prueba y se verificara la compresion
de la misma realizando una demostracion de esta (35).

Realizacion de la prueba: con el paciente sentado en la silla se dard la sefial de inicio y se
accionara el cronémetro, el nifio debe levantarse de la silla, caminar 3 metros rodeando la
sefal y regresando a la silla para sentarse de nuevo. Una vez el paciente este sentado de
nuevo se parara el cronémetro y se registrara el tiempo empleado (35). Ademas de registrar
el tiempo transcurrido para la realizacidon de la tarea, el fisioterapeuta evaluador debe
prestar especial atencidon a la forma de levantarse y sentarse del paciente, dejando
constancia en la hoja de resultados del posible apoyo de los miembros superiores para
incorporarse o volver a la posicién de sentado, del nimero de intentos que realiza el
paciente hasta que consigue levantarse de la silla y de la presencia o ausencia de
desequilibrios en estos momentos.

En caso de evidenciar algin problema durante la realizacién de la prueba debe registrarse

en el apartado comentarios de la hoja de resultados.

Funcionalidad en silla de ruedas:

Materiales: pasillo llano de 10 metros, silla de ruedas del paciente, camilla, botella de agua

con plastico protector, folios, boligrafo, teclado de ordenador y mando a distancia de
televisor.
Cumplimentacién de la escala EK2: para realizar una correcta valoracién y completar

adecuadamente la escala es necesario pasar y valorar los 17 items incluidos en la escala de

la siguiente manera; en primer lugar, se hard la pregunta al nifio y a su cuidador los cuales
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deben contestar a la misma y continuar haciendo una demostracion de la accidn

correspondiente a cada item, permitiendo al fisioterapeuta evaluador confirmar la

respuesta y otorgar una puntuacidon adecuada. Dichas instrucciones deben seguirse con

todos los items salvo los items 14-15 y 16 que al tratarse de items relacionados con la

alimentacién serdn valorados en funcién de la respuesta del nifio y su cuidador los cuales

deben ser informados de la importancia de la objetividad y sinceridad a la hora de responder

las preguntas. Los 17 items incluidos en la escala EK2 son los siguientes (39):

ftem 1. Capacidad para utilizar la silla de ruedas. ¢ Cémo te mueves por interiores y al aire

libre?

o Capazde utilizar unasilla de ruedas manual sobre terreno llano, 10 m < 1 min (0 puntos).

o Capaz de utilizar una silla de ruedas manual sobre terreno llano, 10 m > 1 min (1 punto).

o Incapaz de utilizar una silla de ruedas manual, utiliza una silla de ruedas eléctrica (2
puntos).

o Utiliza una silla de ruedas eléctrica, pero a veces tiene dificultades para dirigirla (3
puntos).

ftem 2. Capacidad de transferencia desde la silla de ruedas. éComo pasas desde tu silla de

ruedas a una cama?

o Capaz de realizar la trasferencia desde la silla de ruedas sin ayuda (0 puntos).

o Capaz de realizar la transferencia de forma independiente desde la silla de ruedas con
el uso de alguna ayuda técnica sin ayuda de otra persona (1 punto).

o Necesidad de ayuda o asistencia en la transferencia de otra persona y con o sin ayudas
técnicas adicionales (polipasto, plano deslizante...) (2 puntos).

o Debe ser levantado por otra persona sujetdndole la cabeza cuando es transferido desde
la silla de ruedas (3 puntos).

ftem 3. Capacidad de mantenerse de pie. ¢éEn ocasiones eres capaz de mantenerte de pie?

¢Como lo haces?
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(o}

Capaz de mantenerse de pie con las rodillas sujetas (fijacidn de rodillas) igual que sucede
cuando se utilizan értesis (bitutores largos...) (O puntos).

Capaz de mantenerse de pie con las rodillas y las caderas fijas, igual que sucede cuando
se utilizan los bipedestadores (1 punto).

Capaz de estar de pie con sujecion de todo el cuerpo (2 puntos).

Incapaz de mantenerse de pie de ninguna manera (3 puntos).

ftem 4. Capacidad para mantenerse en equilibrio en la silla de ruedas. éPuedes inclinarte

hacia adelante y hacia los lados y volver a la posicion vertical?

(o}

Capaz de enderezarse a la posicién vertical, empujandose con las manos después de una
flexion completa del tronco (0 puntos).

Capaz de mover la parte superior del cuerpo > 30° en todas las direcciones a partir de la
posicidn vertical, pero no puede enderezarse como en el caso anterior (1 punto).
Capaz de mover la parte superior del cuerpo < 30° hacia ambos lados (2 puntos).
Incapaz de cambiar la posicién de la parte superior del cuerpo, no mantiene la

sedestacidn sin soporte total del tronco y la cabeza (3 puntos).

ftem 5. Capacidad para mover los brazos. éPuedes mover los dedos, manos y brazos en

contra de la gravedad?

o

Capaz de levantar los brazos por encima de la cabeza, con o sin movimientos
compensatorios (0 puntos).

No puede levantar los brazos por encima de la cabeza, pero es capaz de elevar los
antebrazos en contra de la gravedad, por ejemplo, llevar la mano a la boca con o sin
apoyo del codo (1 punto).

No puede levantar el antebrazo en contra de la gravedad, pero es capaz de utilizar las
manos en contra de la gravedad cuando el antebrazo estd apoyado (2 puntos).

No puede mover las manos en contra de la gravedad, pero es capaz de utilizar los dedos

(3 puntos).
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ftem 6. Capacidad de utilizar manos y brazos para comer. ¢ Puedes describir cémo comes?

o}

(o}

Capaz de comer y beber sin el apoyo del codo (0 puntos).

Come o bebe con el codo apoyado (1 punto).

Comey bebe con el codo apoyado, con el refuerzo de la mano opuesta con mas o menos
ayudas (2 puntos).

Tiene que ser alimentado (3 puntos).

ftem 7. Capacidad para girarse en la cama. éComo te giras en la cama durante la noche?

(o}

Capaz de girarse él solo con ropa de cama (0 puntos).

Puede girarse en algunas direcciones en la cama (1 punto).

No se puede girar por si mismo en la cama. Tiene que ser girado de 0 a 3 veces durante
la noche (2 puntos).

No se puede girar por si mismo en la cama. Tiene que ser girado > 4 veces durante la

noche (3 puntos).

ftem 8. Capacidad para toser. ¢ Cémo toses cuando tienes necesidad?

o}

Capaz de toser de manera efectiva (0 puntos).

Tiene dificultad para toser, pero es capaz de carraspear (1 punto).

Siempre necesita ayuda para toser (2 puntos).

Es incapaz de toser, necesita aspiracion o técnicas de hiperventilacidn, con el fin de

mantener limpias las vias respiratorias (3 puntos).

ftem 9. Capacidad para hablar. ¢Puedes hablar de manera que lo que dices puede ser

entendido si te colocas en la parte de atras de una gran habitacién?

o}

Voz potente. Capaz de cantar y hablar en voz alta (0 puntos).
Habla con normalidad, pero no puede elevar el tono de su voz (1 punto).
Habla en voz baja y necesita respirar después de tres a cinco palabras (2 puntos).

Discurso dificil de comprender, salvo para los parientes cercanos (3 puntos).
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ftem 10. Bienestar fisico. Esto tiene que ver sélo con la insuficiencia respiratoria (véase el

manual). Use las categorias como preguntas.

o}

Ninguna queja, se siente bien (0 puntos).

Se cansa facilmente. Tiene dificultad para descansar en una silla o en la cama (1 punto).
Tiene pérdida de peso y pérdida de apetito asociados a suefio deficiente (2 puntos).
Experimenta sintomas adicionales: palpitaciones, sudoracién y dolor de estomago (3

puntos).

ftem 11. Fatiga durante el dia. ¢ Tienes que organizar tu dia o tomarte algin descanso para

evitar cansarte en exceso?

o}

No se cansa durante el dia (0 puntos).

Necesita limitar la actividad para evitar cansarse en exceso (1 punto).

Necesita limitar la actividad y descansar un tiempo para no cansarse en exceso (2
puntos).

Se cansa durante el dia, aunque descanse y limite sus actividades (3 puntos).

ftem 12. Control cefalico. ¢ Qué tipo de soporte para la cabeza necesitas en tu silla de ruedas?

(o}

o

No necesita soporte para la cabeza (0 puntos).

Necesita soporte para la cabeza al subir o bajar una cuesta (rampa estandar, 15°) (1
punto).

Necesita soporte para la cabeza al maniobrar la silla (2 puntos).

Necesita soporte para la cabeza estando sentado en una silla de ruedas (3 puntos).

ftem 13. Capacidad de control del joystick. ¢ Qué tipo de joystick utilizas para el control de la

silla de ruedas eléctrica?

Utiliza un joystick estandar sin adaptaciones especiales (0 puntos).
Utiliza un joystick adaptado o se ha adaptado la silla para el uso del joystick (1 punto).
Utiliza otros métodos para maniobrar la silla ademds del joystick, como, por ejemplo,

sistemas de soplar/absorber o de escaner (2 puntos).
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o}

Incapaz de manejar la silla de ruedas. Necesita otra persona para conducirla (3 puntos).

ftem 14. Textura de los alimentos. éNecesitas alterar los alimentos de alguna forma para

poder ingerirlos?

o}

(o}

Come alimentos sin alterar su textura (0 puntos).

Come alimentos cortados en trozos muy pequefios o evita alimentos dificiles de
masticar (1 punto).

Come alimentos triturados o en puré (2 puntos).

Apenas ingiere alimentos (3 puntos).

ftem 15. Alimentacién (con o sin ayuda). ¢ Cudnto tiempo tardas en completar una comida?

o

Es capaz de acabar una comida completa en el mismo tiempo que otros que lo
acompafian (0 puntos).

Es capaz de acabar una comida completa en el mismo tiempo que otros si se le anima,
0 precisa un poco mas de tiempo (< 10 min mas) (1 punto).

Es capaz de completar una comida completa, pero necesita bastante mas de 10 min en
comparacion con otros, o reduce la cantidad de alimento (2 puntos).

No es capaz de completar una comida completa, incluso con tiempo adicional o

asistencia (3 puntos).

ftem 16. Deglucidn. éTienes, en ocasiones, dificultades para tragar?

(o}

o}

o}

o}

Nunca tiene problemas para tragar y nunca se atraganta con la comida/bebida (0
puntos).

A veces tiene problemas (menos de una vez al mes) para tragar ciertos tipos de
alimentos o se atraganta (1 punto).

A menudo tiene problemas para tragar la comida/bebida o se atraganta con la
comida/bebida (mas de una vez al mes) (2 puntos).

Tiene problemas para tragar saliva o secreciones (3 puntos).

ftem 17. Funcionalidad de las manos. é Cual de estas actividades puedes hacer?
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o Puede desenroscar y quitar el plastico protector de un botellin de agua o bebida
refrescante (0 puntos).

o Puede escribir dos lineas o utilizar un teclado de ordenador (1 punto).

o Puede firmar o enviar mensajes (SMS) o utilizar el mando a distancia (2 puntos).

o No puede utilizar las manos (3 puntos).

Cada item serd valorado con una demostracion de la accién tras lo que se otorgara una

puntuacion de 0 a 3 pudiendo llegar a obtener un total de 51 puntos que indicarian la

maxima falta de capacidad funcional en el paciente. Con los valores obtenidos, se

completara la hoja de resultados de la valoracion y se incluirdn las observaciones que el

fisioterapeuta evaluador considere importantes.

Mediciones goniométricas de la articulacion de la cadera:

Los movimientos a explorar serdn la flexiéon y la extensién pasiva de la cadera de manera

bilateral, para ello necesitaremos una camilla en la que colocar al paciente y un gonidmetro.

Para recoger los datos del movimiento de flexion de cadera colocaremos al nifio en decubito

supino sobre la camilla y colocaremos el goniémetro teniendo en cuenta las siguientes

referencias dseas (43,44):

e El eje del goniédmetro se colocara a nivel del trocanter mayor.

e El brazo fijo estard alineado con la linea media de la pelvis.

e El brazo moévil se alineard con la linea media longitudinal del muslo tomando como
referencia el céndilo femoral externo.

Tras la colocacidn del paciente, con ayuda de otra persona se hara el movimiento pasivo de

flexion de cadera acompanado de una flexidn de rodilla para evitar la tension de los musculos

de la regidn posterior de la pierna del lado a valorar, manteniendo el miembro contralateral a la

valoracion en 0°. El brazo mévil acompafard el movimiento y se registrard el angulo entre la

posicidn inicial y la posicion de maxima flexion.
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Para valorar la extensién pasiva de la articulacién de la cadera se colocara al nifio en decubito
prono sobre la camilla dejando los pies del mismo por fuera del borde de la misma, el
goniémetro debe colocarse teniendo en cuenta las mismas referencias dseas explicadas para el
movimiento de flexion. Una vez colocado el paciente y el gonidmetro con ayuda de otra persona
que imprima el movimiento pasivo de extension de la cadera en su maxima amplitud articular,
moveremos el brazo mavil del gonidmetro acompafiando al movimiento y registraremos la
diferencia entre la posicidn inicial y la final (43,44).

Los valores normales recogidos por la Academia Americana de Cirujanos Ortopédicos (AAOS)
son de 0 - 120° para la flexion de cadera y O - 30° para la extension (44).

Valoracion de los musculos flexores de cadera a través del test de Thomas:

Para aplicar el test de Thomas los pacientes deben colocarse en decubito supino con la pelvis al
borde de la parte final de la camilla, dejando los miembros inferiores suspendidos. El
fisioterapeuta debe mantener la posiciéon de partida e imprimir un movimiento de flexidn de
cadera, a su vez debe controlar y observar la disminucién de la hiperlordosis lumbar como
consecuencia de la relajacion del psoas- iliaco del lado homolateral a la flexion y la posible
elevacién de la extremidad contralateral en caso de que haya un acortamiento de los flexores
de cadera de la misma (43).

El test debe aplicarse en ambos miembros inferiores y debe de identificarse por un lado la
presencia o ausencia de hiperlordosis lumbar una vez realizada la flexion de cadera y la elevacion
o no del miembro contralateral, la cual, en caso de estar presente se recogerd como valor
angular realizando una mediciéon goniométrica de la flexion de cadera tal y como se ha explicado
anteriormente (43,44).

Valoracidn de la escoliosis a través del angulo de Cobb:

Para realizar una medicién correcta del angulo de Cobb en las fechas establecidas para
cumplimentar las valoraciones del estudio, debe programarse la realizacidon de una prueba de

radiologia simple de la columna del nifio para el dia correspondiente a cada una de las
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valoraciones programadas. Dichas pruebas radioldgicas seran realizadas en el hospital en el que
se realice la valoracidn, el HUCA para los nifios pertenecientes al grupo experimental y el
Hospital San Juan de Dios de Barcelona para los sujetos del grupo control. Una vez realizadas las
pruebas estas seran evaluadas por los fisioterapeutas evaluadores de la siguiente manera:

En primer lugar el fisioterapeuta identificara en la prueba radioldgica las vértebras terminales,
es decir, aquellas que limitan ambos extremos de la curva y que forman un mayor angulo entre
ellas o lo que es lo mismo aquellas que presentan el mayor grado de inclinacién hacia el lado de
la concavidad (45). Una vez localizadas las vértebras terminales se trazaran dos lineas paralelas
al platillo superior de la vértebra limite proximal y al platillo inferior de la vértebra limite distal
y finalmente dos lineas perpendiculares a las anteriores las cuales se cortaran entre si formando
el angulo de Cobb, al cual se le dara un valor y se incluird el mismo en la hoja de resultados.

Valoracion de la socializacion:

La medicidn de la socializacidn se realizara a través de la escala propia disefiada al caso la cual

presentard dos partes diferenciadas:

PARTE 1: A cumplimentar por el nifo.

e Durante las sesiones realizadas te has sentido parte del grupo, ¢émds o menos que en un
recreo normal?

e ¢(Han servido los juegos para conocer mas a tus compaferos?

e (Han sido las actividades propuestas una excusa para hacer amigos o crear buenos
momentos con otros ninos?

e (iHan mejorado tus relaciones de amistad en los recreos?

e (Te has sentido integrado en el grupo durante el desarrollo de las sesiones en la clase?

PARTE 2: A cumplimentar por el profesor.

e En el centro, ése disefian actividades que facilitan la interaccidn personal entre
compafieros?

e (Acude el nino con DMD a las clases de educacion fisica?
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e En las clases de educacion fisica, ies el alumno con DMD integrado en las actividades y
juegos realizados?

e (Tiene el nifio con DMD relacién con compafieros/as de su edad en el centro educativo?

e (Se encuentra el nifio con DMD incluido en el grupo de escolares o esta apartado del grupo

y pasa tiempo solo por norma general?

Cada una de las partes incluidas se otorgaran a la persona correspondiente en formato papel

con una escala de 0 al 10 en la que se debe otorgar el valor correspondiente a cada pregunta

siendo 0 nada y 10 mucho.
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ANEXO 16. Hoja de valoracion y resultados.

HOJA DE VALORACION Y RESULTADOS.

DATOS DEL PACIENTE.

CODIGO IDENTIFICADOR: Fecha de valoracion:

TEST DE MARCHA 6 MINUTOS.

DATOS REPOSO —> FC (ppm): SpO2: Borg: TA:
DATOS FINALES —> FC (ppm): SpO2: Borg: TA:

N° de vueltas FC (ppm) Sp02 Borg

1

£ ]

9
10

DISTANCIA TOTAL RECORRIDA (m): ¢ SE DETUVO?: MOTIVO DE LA DETENCION:

Comentarios:

TEST TIMED UP AND GO.

TIEMPO EMPLEADO (seg): |:] RIESGO DE CAIDAS: Alto / Moderado / Normal

¢Utiliza los brazos para levantarse? SI/NO ¢ Utiliza los brazos para sentarse? Sl / NO

¢Se desequilibra al levantarse? Sl / NO ¢ Se desequilibra al sentarse? S|/ NO

Numero de intentos necesarios para levantarse: :l

Comentarios:
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VALORACION DE LA FUNCIONALIDAD EN SILLA DE RUEDAS

iTEMS PUNTOS iTEMS PUNTOS iTEMS PUNTOS

OBTENIDOS OBTENIDOS OBTENIDOS
1 7 13
2 8 14
3 9 15
4 10 16
5 1 17
6 12

Puntuacion total:

Comentarios:
VALORACION GONIOMETRICA DE LA CADERA
Valor angular flexién de cadera izquierda: Valor angular flexién de cadera derecha:
Valor angular extension de cadera izquierda: Valor angular extensién de cadera derecha:
Comentarios:

TEST DE THOMAS PARA LOS FLEXORES DE CADERA

Acortamiento flexores de cadera derecha:
Hiperlordosis: Aumenta / se mantiene / disminuye con la flexion de cadera izquierda.

Flexién de la cadera derecha: Sl / NO Valor angular de flexién de cadera derecha: |:|

Acortamiento flexores de cadera izquierda:

Hiperlordosis: Aumenta / se mantiene / disminuye con la flexion de cadera derecha.

Flexion de la cadera izquierda: S1/ NO Valor angular de flexién de cadera izquierda: I:I

Comentarios:
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METODO DE COBB INDIRECTO O DE CUATRO LINEAS

Vértebra terminal proximal: Vértebra terminal distal:

Angulo de Cobb:

Comentarios:

MODIFICACION DE PARAMETROS

Desde el comienzo del estudio hasta la valoracion actualmente realizada, los pacientes con
Distrofia Muscular de Duchenne, ¢realizaron modificaciones en los parametros iniciales?

AUMENTO / DISMINUGION / MANTENIMIENTO

Tabla 4. Hoja de valoracion y resultados.
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ANEXO 17. Valoracion de la flexidon de cadera.

Mediciones goniométricas de la articulacién:

Los movimientos a explorar serdn la flexiéon y la extensién pasiva de la cadera de manera

bilateral. Para recoger los datos del movimiento de flexion de cadera colocaremos al nifio en

decubito supino sobre la camilla y colocaremos el goniémetro teniendo en cuenta las siguientes

referencias dseas (43,44):

e El eje del goniémetro se colocara a nivel del trocanter mayor.

e El brazo fijo estard alineado con la linea media de la pelvis.

e El brazo moévil se alineard con la linea media longitudinal del muslo tomando como
referencia el céndilo femoral externo.

Tras la colocacion del paciente, se imprime un movimiento pasivo de flexion de cadera

acompafiado de una flexion de rodilla para evitar la tensién de la musculatura de la region

posterior de la pierna del lado a valorar, manteniendo el miembro contralateral a la valoracion

en 0°. El brazo mdvil acompanfard el movimiento y se registrara el dngulo entre la posicion inicial

y la posiciéon de maxima flexién.

Para valorar la extensidn se colocara al nifio en decubito prono sobre la camilla dejando los pies

del mismo por fuera del borde de la misma, el goniémetro debe colocarse teniendo en cuenta

las mismas referencias éseas anteriormente citadas. Una vez colocado el paciente y el

gonidmetro se imprime el movimiento pasivo de extensidn de la cadera en su maxima amplitud

articular, moveremos el brazo movil del gonidmetro acompanando al movimiento y

registraremos la diferencia entre la posicién inicial y la final (43,44).

Los valores normales recogidos por la Academia Americana de Cirujanos Ortopédicos (AAOS)

son de 0 - 120° para la flexion de cadera y O - 30° para la extension (44).

Valoracidn a través del test de Thomas:

Para aplicar el test de Thomas los pacientes deben colocarse en decubito supino con la pelvis al

borde de la parte final de la camilla, dejando los miembros inferiores suspendidos. El
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fisioterapeuta debe mantener la posicién de partida e imprimir un movimiento de flexidn de
cadera, a su vez debe controlar y observar la disminucién de la hiperlordosis lumbar como
consecuencia de la relajacion del psoas- iliaco del lado homolateral a la flexion y la posible
elevacién de la extremidad contralateral en caso de que haya un acortamiento de los flexores
de cadera de la misma (43).

El test debe aplicarse en ambos miembros inferiores y debe de identificarse por un lado la
presencia o ausencia de hiperlordosis lumbar una vez realizada la flexion de cadera y la elevacion
o no del miembro contralateral, la cual, en caso de estar presente se recogerd como valor
angular realizando una medicion goniométrica de la flexion de cadera tal y como se ha explicado

anteriormente (43,44).
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ANEXO 18. Calendario de clasificacion.

CALENDARIO DE CLASIFICACION POR SESIONES Y EQUIPOS.

1 2 3 Y 5 6 7 8 9 10
1l e 13 H 15 = 17 18 19 20
B 22 (23 24 25 26 (27 NES 29 30 J
3l 32 33 34 35 36 37 38 39 4o
Hi He EE (T NES 4e 47 ) cquro1 (@ EQuiro3
@ :ouro2 EQUIPO 4

Figura 15. Calendario de clasificacidn por sesiones y equipos.

CALENDARIO DE GANADORES MENSUALES Y ANUAL.

SEPTIEMBRE 23 OCTUBRE 23 NOVIEMBRE 23 DICIEMBRE 23 GANADOR ANUAL
ENERO 24 FEBRERO 24 MARZO 24 ABRIL 24
MAYO 24 JUNIO 24 JULIO 24 AGOSTO 24

Figura 16. Calendario de ganadores mensuales y anual.
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