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Introduccion

En InterActua tenemos un compromiso importante con nuestros pacientes con
Distrofia Muscular y sus familias y es por ello que queriamos dedicar este ar-
ticulo a esas madres y padres que necesitan encauzar su camino con Duchen-
ne.

Para que se pueda entender y desde un lenguaje mas comun, esta enfermedad
afecta a los musculos de los nifios que la padecen ,produciendo un proceso de
degeneracidon muscular progresiva, que por falta de la distrofina, que es la sus-
tancia que ayuda a que la musculatura se regenere, hace que no exista tal re-
generacion o que exista en un porcentaje minimo. Esto quiere decir, que las fi-
bras musculares que se vayan rompiendo o vayan degenerando ya no se pue-
den recuperar, por lo que la musculatura se atrofia, pierde fuerza, se crea tejido
fibroso y poco a poco se ve afectada la movilidad del nifio progresivamente.

Lo primero que vemos en el nifo es que tiene una musculatura muy marcada,
creyendo que el nifio esta fuerte, de hecho es bastante observado por el resto
de las personas que en desconocimiento siempre preguntan si es que el nifio
es un gran jugador de futbol, un corredor profesional o un gran deportista, pero
lo que realmente es, es un signo de esta enfermedad.

El nino con Duchenne empieza a adoptar una postura tipica que adoptan todos
los ninos y mas adelante se explica de manera mas técnica, como consecuen-
cia de la debilidad muscular y los acortamientos que empieza a tener.
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Mas tarde el nifio o ya adolescente presenta una dificultad en la marcha que
progresivamente va perdiendo hasta que es necesaria la utilizacion de la silla
de ruedas. La aceptacion de esta etapa, es muy dura para el nifio, pero es cier-
to que afecta a todo su entorno: padres, madres, hermanos, familia préxima, te-
rapeutas, maestros y amigos,

Las ultimas etapas afectan sobretodo al nivel de dependencia del adolescente o
adulto, conllevando también dificultades respiratorias, cardiacas, etc.

La familia que tiene un nifio con Duchenne se ve sometida a llevar su vida en
torno a este diagnostico y comienza a tener un trayecto médico, farmacologico,
rehabilitador y educativo importante.

En el ambito de la rehabilitacion, el papel fundamental lo tiene la fisioterapia,
que a través de técnicas de masaje, estiramientos, fortalecimiento, psicomotri-
cidad y fisioterapia respiratoria, cuyo objetivo es minimizar las consecuencias
de la enfermedad y en cierto modo ralentizar la evolucion d la misma, pero
también cabe sefalar, la importancia del resto del equipo que debe de participar
cuando sea oportuno: Logopedia, Psicologia y Terapia ocupacional

¢ Qué es la Distrofia Muscular de Duchenne?

La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es
una enfermedad rara que afecta a 1 de cada
3.500 ninos. La DMD se define como una dege-
neracion progresiva del musculo, debido a una
alteracion en el gen que codifica la distrofina
(hormona encargada de la regeneracion de las
fibras musculares), de manera que el nifio va
siendo cada vez mas dependiente por la pérdida
de movilidad.

Trabajo miofuncional en logopedia

La gravedad del cuadro clinico es subyacente a la mutacion genética que tenga
el individuo, muchos nifios presentan problemas asociados en otras areas
como problemas oro-faciales, dificultades sensoriales, dificultades en de apren-
dizaje, en la comunicacion, problemas de conducta.

¢ Como y cuando se diagnostica?
Normalmente, los primeros signos que presentan suelen ir relacionados con:

- Complexidn corporal musculada, sobre todo en miembros inferiores.
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- Un retraso psicomotor, dificultades para el gateo y una marcha tardia (en
algunas situaciones).

- Dificultad en movimientos que impliquen rotacion, coordinacion y fluidez.
- Una marcha torpe
- Frecuentes caidas

Normalmente, cuando la familia se pone en alerta por cualquier signo antes
mencionado suele ir al pediatra, el cual, bajo sospecha de Distrofia Muscular de
Duchenne, derivara a hacer las pruebas necesarias para el diagnéstico.

El andlisis de sangre puede determinar que exista un valor alto en las CPK, tra-
ducido esto como un signo de destruccion muscular. Tras este analisis positivo
se realizara una biopsia muscular que determine y diagnostique definitivamente
la enfermedad.

¢ Cuales son las principales caracteristicas?

En la enfermedad de Duchenne podemos distinguir estadisticamente segun la
sintomatologia que se presenta y su evolucién, diferentes etapas.

— Fase presintomatica. (0 a 2 anos): inicialmente los nifios no presentan ca-
racteristicas clinicas llamativas, aunque puede evidenciarse un leve re-
traso en el desarrollo motor, sin causado por
\ ',‘ - la falta de calidad y armonia de los movimien-
tos, pudiendo tener dificultad en la adquisicion
de la cuadrupedia, gateo y puesta en pie, es
decir, en los movimientos que implican una po-
sicion intermedia. Si por los antecedentes fami-
liares se sospecha la presencia de esta enfer-
medad, se debe confirmar el diagnostico con la
Trabajando rotaciones en sedes-  Valoracion de los niveles de creatina kinasa
tacion. Fisioterapia. (CPK) los cuales se presentan altos.

— Primera fase: Edad temprana. Esta etapa abarca desde el diagndstico
hasta los 3 a los 7 afos. En esta edad se suele observar caidas, lentitud
y dificultad en el desarrollo respecto a los nifos de su edad como es el
agacharse, saltar, correr....
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Alguna musculatura parece estar engrosada y
puede dar la sensacion de hiper-desarrollada,
generalmente ese engrosamiento se observa en
pantorrillas, (musculos gemelos y séleo). Esta
etapa todavia tiene un margen de adquisicion de
items motéricos, por lo que no se suele apreciar
Hipertrofia gemelar un empeoramiento funcional.

— Segunda fase: Edad de transicion. De 6 a 9 anos. En esta edad, los nifios
aun mantienen sus capacidades fisicas, la marcha y destreza manual,
aunque comienzan a notarse compensaciones para suplir el acortamiento
de una musculatura ( por ejemplo de triceps sural) y la debilidad de otra
(por ejemplo cuéadriceps), provocando asi la
tipica postura del nifio con Duchenne. (au- ﬂ
mento de la base de sustentacién, miembros '
inferiores en rotacién externa, bloqueo en ex-
tensién de rodillas, anteversién pélvica, au-
mento de lordosis lumbar, fijacidbn en exten-
sidén de la cintura escapular y antepulsion ce-
falica).

En esta etapa aparece el signo de Gowers,
que sucede cuando el nifo tiene que pasar rostura tipica DMD

del suelo a bipedestacion y debido a los sig-

nos anteriormente explicados, este trepa apoyando sus manos en las ro-
dillas para pasar a de pie. La fatiga esta cada vez mas presente, en lar-
gas distancias hay algunos nifios que requieren de alguna ayuda técnica
como la silla de ruedas o algun dispositivo eléctrico acorde a la edad.

- Tercera fase: Pérdida de capacidad para caminar (edades de 10 a 14
anos). En esta etapa la fatiga es bastante acusada y los nifios ya requie-
ren de una silla de ruedas. En ocasiones con el fin de mantener la mar-
cha por un mayor tiempo, se realiza un “programa de prolongacion de la
marcha” que conlleva una técnica quirdrgica de alargamiento muscular
con ayudas técnicas ortopédicas para la marcha y tratamiento de fisiote-
rapia.
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En esta etapa puede comenzar a aparecer la escoliosis debido a la debi-
lidad de la musculatura del tronco y de las compensaciones que se han
ido realizando para poder mantenerse en contra de la gravedad. En cuan-
to a miembros superiores se observa una incapacidad para realizar algu-
nas de las actividades de la vida diaria.

— Etapa joven- adulto (+ 15 afnos). En esta etapa los problemas cardiacos y
respiratorios son la principal dificultad de estos nifios requiriendo de ayu-
das externas para la respiracion.

¢ Qué tratamiento fisioterapico se realiza?

Es importante entender como se comporta la distrofia muscular para realizar el
mejor tratamiento, haciéndolo lo mas eficaz posible e intentando que sea diver-
tido para el nifo.

Los objetivos principales de la fisioterapia en Duchenne son:
* Proporcionar una valoracion fisica
* Minimizar el desarrollo de contracturas y deformidades
* Mantener la fuerza muscular
* Prolongar la movilidad y funcionalidad.

El masaje, los estiramientos, el tratamiento postural, psicomotricidad vy fisio-
terapia respiratoria estan presentes en todas las etapas del afectado con
Duchenne, aunque atendiendo a la etapa en la que se encuentre, el trata-
miento se centrard mas en unos u otros.

- Edad temprana. En esta etapa el tratamiento va a estar enfocado sobre
todo en la correcta adquisicion de items motores y evitar la formacion de
contracturas, ademas del mantenimiento de la musculatura y de la longi-
tud de la misma. Es por ello que, el tratamiento se centra ademas de en
la terapia manual, en circuitos de psicomotricidad, en los cuales el nifio
debe de explorar, aprender y disfrutar del entorno. Los objetivos que per-
seguimos en esta etapa son: favorecer la propiocepcion, el equilibrio,
coordinacién, la estabilidad y las asimetrias que puedan presentar.
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Trabajando rotaciones en bipedestacion. Fisio-

Fisioterapia. Psicomotricidad. .
terapia.

— Edad de transicion. En esta etapa el tratamiento de fisioterapia se centra
en el masaje y estiramientos para la prevencidén de contracturas y mante-
nimiento de la musculatura lo mas flexible posible.

El masaje pone especial atencién en zona posterior y lateral de miembros
inferiores, gemelos, isquiotibiales, gluteos, tensor de la fascia lata y ten-

don de Aquiles

Es importante el estiramiento
completo de la cadena poste-
rior de miembros inferiores
para mantener la elasticidad
y elongacion el mayor tiempo
posible.

Estiramiento de la cadena posterior de miembros
Técnicas manuales en triceps rural y tendén de Aquiles. inferiores. Fisioterapia
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En este momento es cuando se recetan diferentes tipos de ortesis para
evitar la deformidad de miembros inferiores y el acortamiento del tendon
de Aquiles.

En cuanto a miembros superiores, suele
apreciarse un acortamiento en la muscu-
latura encargada de cerrar la mano posi-
cionando a la misma en garra, ademas
de la mano, se observa un acortamiento
de la musculatura pronadora imposibili-
tando al nifio a supinar el antebrazo.

o 3y o Ademas de los miembros superiores e
Movilizacién y elongacién del raquis. Fisiotera- ) . )
pia. inferiores, el tronco sufre diferentes con-
tracturas debido a la debilidad del abdo-
men, suelen aparecer contracturas en la zona interescapular, cuello y
lumbares.

Esta etapa es un momento de diferentes compensaciones, por lo que es
importante el tratamiento postural, por lo tanto es hora de recomendar a
las familias y al colegio diferentes pautas para ayudar al nifo a que esté
correctamente posicionado en los diferentes ambientes de su vida ade-
mas de evitar la fatiga y adaptar sus actividades ludicas en la medida de
lo posible.

En todas las etapas, el equipo de rehabilitacion debe de estar pendiente
del tratamiento postural que se realiza en el entorno del nifo.

-
ol 4
|— S S

postura que puede adoptar en el sofa

Espalda y pies apoya-
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Aparte del masaje y el tratamiento postural, desde la fisioterapia debemos
abarcar las diferentes compensa-
ciones que comienzan a aparecet,
es por ello que se trabaja de ma-
nera muy concreta el tronco, rota-
ciones, reacciones de equilibrio,
enderezamiento y apoyo del mis-
mo. También buscamos mejorar la
estabilidad pélvica y escapular
mediante posiciones intermedias
como la posicion de cuadru-

pedia (0] pOSiCién de caballe- Estabilidad pélvica y elongacién de la musculatura..

ro Posicién de caballero.Fisioterapia.

En todo momento se tiene que tener muy presente la regla del NO DO-
LOR Y NO FATIGA.

— Pérdida de capacidad para caminar. En esta etapa el tratamiento respira-
torio y de tronco tienen un papel fundamental.

En cuanto al trabajo de tronco, hay que mantener en la medida de lo que
se pueda la flexibilidad y estabilidad de tronco , es por ello que ademas
del masaje en miembros superiores e inferiores, el tronco requiere espe-
cial atencion debido a las deformidades y contracturas que presentan.

El tratamiento fisioterapeutico se centra en mantener las rotaciones de
tronco y las reacciones de equili-
brio, enderezamiento y apoyo lo
mas eficaces posible.

Es en este momento en el cual
puede comenzar a valorar la po-
sible necesidad proxima del uso
de corsés

Trabajo de reacciones de enderezamiento y equilibrio
sobre pelota. Fisioterapia.

También es momento de traba-
jar los miembros superiores,
mantener la destreza manual, la pinza y fuerza de las manos.
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En cuanto a los ejercicios respiratorios la funcion primordial de la fisiote-
rapia respiratoria consiste en ayudar a la expulsion de secreciones del
arbol respiratorio con el fin de evitar la obstruccion bronquial con la con-
secuente infeccion secundaria, disminuir la resistencia de la via aérea,
incrementar el intercambio gaseoso y reducir el trabajo respiratorio. Es
por ello que los objetivos a seguir en fisioterapia son:

Evitar la obstrucciéon bronquial, que puede dar lugar a infeccio-
nes respiratorias.

* Disminuir la resistencia de las vias aéreas.
Aumentar el intercambio gaseoso.
* Reducir el trabajo respiratorio.

Ayudar a la expulsion de las secreciones acumuladas en el arbol
bronquial.

— Etapa joven- adulto (+ 15 anos). En este momento el papel principal del
tratamiento es la fisioterapia respiratoria.

El entrenamiento respiratorio contra resisten-
cia debe ser descartado en todo programa de
Fisioterapia Respiratoria en este tipo de pa-
cientes, pues provocara fatiga muscular y la
consecuente pérdida de fuerza de los grupos
musculares implicados. La fisioterapia respi-
ratoria se centrara sobre:

* Ejercicios para evitar la rigidez de la caja toracica y mantener
la ventilacion alveolar.

* Ejercicios para lograr una tos efectiva

Ayudas mecanicas.
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Manejo postural para la correccion de la escoliosis en decubito lateral.

Escoliosis

CONCLUSIONES

La Distrofia Muscular de Duchenne es una enfermera degenerativa que nos
obliga continuamente a valorar los cambios minimos que se van realizando y
modificar el tratamiento en funcién del momento en el que se encuentre el nifio.

Hay que evitar que el nino llegue a tener un nivel de fatiga alto, e ir adaptando
la vida en el entorno a cada etapa en la que se encuentre. Para ello la familia
debe de tener un equipo de profesionales ,que les puedan asesorar y que la
implicacion de las personas del entorno permita una coordinacioén entre la fami-
lia, el equipo terapéutico, equipo médico y equipo escolar.

En nuestra investigacion, tras valorar 32 casos de nifios con Duchenne, durante
dos afnos consecutivos y tomando como variables el tipo de fisioterapia que rea-
lizan, cabe sefalar que hay una relacion significativa entre la realizacion de un
tratamiento de fisioterapia y la implicacion de los padres en casa. Es por ello
gue en Interactua tenemos especial interés en la implicacion de los mismos du-
rante el tratamiento.

Desde el equipo de InterActia valoramos muy positivamente la union de las
familias en una organizacion donde se promueva tanto el apoyo familiar, el
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apoyo a los niflos como la formacion de los profesionales la investigacion y los
avances técnicos y farmacologicos que puedan mejorar la calidad de vida, am-
pliar la esperanza de vida y por qué no? Encontrar aspectos significativos para
la cura. En Espafa se promueven los aspectos mas innovadores a través de la
Asociacion Duchenne Parent Project,, por lo que hacemos eco a su voz y re-
comendamos conocerla en https://www.duchenne-spain.org
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