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1. RESUMEN

Introduccién: La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad
hereditaria neuromuscular ligada el cromosoma X, caracterizada por una debilidad
muscular progresiva que se inicia en la nifiez y la segunda década de la vida por una
pérdida de la deambulacion, llega a afectar incluso a la musculatura respiratoria y

cardiaca.

Objetivo: Revisar la literatura cientifica en relacion al tratamiento de hidroterapia en
pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne entre 2010 y 2018.

Metodologia: Se ha llevado a cabo una revision bibliografica, cuya poblacion diana ha
sido la que padece distrofia muscular de Duchenne, utilizando 8 bases de datos:
PUDMED, SCOPUS, PEDro, COCHANE library Plus, LILACS, DIALNET, SCIELO
Y MEDLINE. Los descriptores en inglés fueron “Muscular dystrophy”, “Duchenne”,

99 ¢¢ 2% 6

“hydrotherapy”, “aquatic therapy”, “physiotherapy” y en espaiol: “Distrofia muscular”,

29 ¢C

“hidroterapia”, “terapia acuatica”, “Duchenne” y “fisioterapia”

Resultados: el 80% de los estudios fueron de disefio descriptivo y observacional y un
20% ensayos clinicos. Solo 5 articulos cumplieron los criterios de inclusion y los
objetivos planteados, con informacion sobre 58 pacientes. En estos trabajos se analiza la
influencia de la terapia acuética utilizada como tratamiento o prevencion para estos

pacientes. La escala mas utilizada ha sido la Egen Klassification.

Conclusion: La hidroterapia genera una mejora de la calidad de vida de estos pacientes
con DMD. En general se observa una mejoria en la actividad motora, la capacidad vital,

frecuencia respiratoria y ademas en las relaciones sociales.

Palabras clave: Distrofia muscular de Duchenne, hidroterapia, terapia acuatica,
Duchenne, fisioterapia.



2. INTRODUCCION

2.1 HISTORIA

La Distrofia Muscular es una alteracion de la estructura muscular, principalmente la
estriada. Comprende una variedad de enfermedades hereditarias, que pueden ser lentas o
rapidamente progresivas; en la biopsia muscular tienen comunmente un patron

distréfico de necrosis-regeneracion (1).

Las distrofias musculares se clasifican en distrofinopatias (Duchenne y Becker),
distrofia facioescapulohumeral (DFEH), distrofias de cinturas (LGMD), distrofias

musculares congénitas (DMC) y distrofia distal y distrofia oculofaringea (1).

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) recibe el nombre del Doctor Duchenne de
Boulogne, pero quien hizo las primeras descripciones de la DMD en 1852, fue Edward
Meryon, quien al estudiar las biopsias encontrd alteraciones patoldgicas tales como la
degeneracion del sarcolema (2).

Duchenne en 1861 pensaba que la enfermedad tenia un origen cerebral, pero en 1868
tras reiterados estudios de biopsias musculares se conocié que se trataba de una
enfermedad muscular (2).

En 1930 varios investigadores descubren elevados niveles de enzimas musculares tanto
en pacientes diagnosticados como en las mujeres portadoras. Posteriormente Kunkel
aislé el gen DMD y Hoffman identifico la proteina llamada distrofina (2).

2.2 DEFINICION DE LA DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE.

La Distrofia Muscular de Duchenne es una enfermedad hereditaria neuromuscular
ligada el cromosoma X, caracterizada por una debilidad muscular progresiva que se
inicia en la nifiez y la segunda década de vida con una pérdida de la deambulacion,
llega a afectar incluso a la musculatura respiratoria y cardiaca (3,4). En un tercio
aproximadamente de los nifios con DMD se han encontrado trastornos de déficit de
atencion y deterioro cognitivo (4).



Entre los tres y cuatro afios empiezan a presentarse los primeros sintomas. La
enfermedad se caracteriza por la ausencia o deficiencia de produccién de la proteina
distrofina de la membrana celular del musculo, lo que impide el normal funcionamiento
de éste (5).

2.3 ETIOLOGIA, ETIOPATOGENIA

La distrofia muscular de Duchenne pertenece a un grupo heterogéneo de patologias
neuromusculares de caracter hereditario recesivo ligado al brazo corto del cromosoma X
en la region p21.2 (2,6). Las mutaciones afectan al gen que codifica a la proteina
distrofina, uno de los méas grandes formado por 2.3 millones de pares de bases de ADN.
Dependiendo del tipo de mutacion puede generar una pérdida total o parcial de la

distrofina dando lugar a la DMD u otras enfermedades (2,3).

La distrofina es una proteina estructural generalmente encontrada en el musculo
esquelético, se encarga de conservar la integridad de la membrana muscular uniendo
para ello el citoesqueleto con la matriz extracelular. Esta proteina es imprescindible para

un buen funcionamiento de las fibras musculares (2).

Del total de casos, dos tercios de éstos son transmitidos por una mujer portadora y un

tercio es debido a mutaciones, sin historia familiar de la enfermedad (7).

Alrededor del 60% de casos estdn relacionados con una significativa deleccion
intragénica, de la zona central o proximal de gen. Cerca del 6% de las mutaciones son
duplicaciones de grandes regiones del gen y los casos restantes son mutaciones

puntuales, delecciones de menor tamario que las nombradas anteriormente e inserciones

(7).

2.4 EPIDEMIOLOGIA

La DMD es una enfermedad poco frecuente que afecta principalmente a los nifios,
habitualmente la tasa de prevalencia en la poblacion total es de 3/100.00 individuos y
uno de cada 3.600 nacidos vivos varones, siendo ésta la distrofia més frecuente en la
infancia (6,8,9).



2.5 CUADRO CLINICO

El deterioro muscular de la DMD en pocas ocasiones suele producir dolor, algunos de

los afectados suelen referir calambres (10).

Se caracteriza por: la debilidad progresiva de piernas y pelvis (aunque en cuello, brazos
y otras areas también, pero no de forma tan severa), pérdida de masa muscular,

contracturas musculares en piernas y talones (11).

Todo esto es debido a que se produce una pérdida de las células musculares las cuales se

sustituyen por tejido adiposo y conjuntivo, de forma progresiva e irreversible (12).

Son 5 fases las que podemos diferenciar en la DMD:

2.5.1 Fase presintomatica (0-2 afios)

En esta fase no se observan caracteristicas clinicas relevantes, puede haber un retraso en

el desarrollo motor, pero aun no se observa ninguna alteracion sobre la marcha (2).

En casos en los que existe antecedentes familiares se debe realizar un estudio del nivel

del creatina quinasa (CK), la cual en estos casos se encuentra elevada (2).

La edad en la que aparecen los sintomas es en torno a los 2.5 + 2.4 afios (6).

2.5.2 Fase ambulatoria temprana (3-4 afios)

En esta fase aparecen los primeros sintomas, normalmente ocurre esto entre los 2 y los 4

anos.

Los padres inicialmente informan de que al realizar flexion de tronco hay debilidad a
nivel cervical y en la sedestacién también se encuentra dicha debilidad, por lo que esto
da lugar a un pequefio retraso del desarrollo motor y suelen también informar de que

tienen caidas frecuentes (2,13).

No solo se encuentra lo motdrico afectado sino también lo cognitivo, generalmente hay

un déficit en las habilidades verbales (2).

Entre los 3 y los 6 afios puede haber una fase llamada “’luna de miel’’ que se caracteriza

por la mejoria transitoria, a la que le sigue un proceso de progresivo deterioro (9).



A los 5 afios suele manifestarse un signo caracteristico de estos pacientes llamado
“’signo de Gowers”’ (vease la Figura 1), durante el cual el nifio para levantarse primero
comienza poniéndose sobre las 4 extremidades, va acercando (por el suelo) sus manos a
sus pies, va escalando con sus manos por sus miembros inferiores y una vez éstas llegan

al muslo, se impulsan para alcanzar la bipedestacion (2).

Figura 1: Signo de Gowers. Extraido de: Winter et al., 2017 (14).

También puede presentar la “’marcha de pato’> o Teledemburg, ocasionada por la
debilidad del gluteo medio. Ademas suelen acomparfiarle retracciones en el tendon de

Aquiles y del biceps, dificultdndoles asi la deambulacién (2).

2.5.3 Fase ambulatoria tardia (5-8 afios)
No son comunes en esta etapa las complicaciones.

Esta fase esta caracterizada por la pérdida de la capacidad de levantarse del suelo, de
una silla o de subir las escaleras, y ademas no es capaz de deambular sin ayuda de

ortesis (2).

2.5.4 Fase no ambulatoria temprana (9-11 afios)

Esta fase se caracteriza por la perdida de la marcha, por lo tanto, se inicia el uso de silla
de ruedas (2).



Las contracturas del cuello, pie y tobillo comienzan a ser mas evidentes y aparece la
escoliosis, cuya evolucion es progresiva y estd intimamente relacionada con el uso

permanente de silla de ruedas (2).

La escoliosis es un factor muy comun en enfermedades neuromusculares ya que al
encontrarse afectada la musculatura paravertebral e intercostal acaba ocasionado la

debilidad axial, y por la tanto, la aparicion de dicha deformidad (15).
2.5.5 Fase ambulatoria tardia (mayores a 12 afios)

Debido a la progresion de la enfermedad, los nifios se encuentran mas limitados cada

vez, siendo mas dependientes (2).

Conforme avanza la enfermedad empiezan a aparecer las complicaciones, generalmente

relacionadas con el aparato respiratorio, gastrointestinal y cardiovascular (2).

2.5.6 Complicaciones:

Cardiomiopatias: son muy comunes y se encuentran en casi la totalidad de estos
pacientes generalmente a partir de los 18 afos, siendo alrededor del 95% a los 20 afios,

y para un 20% de éstos es muy limitante durante su vida (16).

A temprana edad, suelen presentarse frecuentemente taquicardias y a medida que crecen
se puede observar en una ecocardiografia movimientos anormales en las paredes del
ventriculo izquierdo, en zonas de fibrosis. Todas estas anomalias llevan al aumento del
ventriculo y adelgazamiento de la pared de éste, dando lugar a una diminucion de la
contractibilidad y finalmente a una insuficiencia cardiaca (16).

La miocardiopatia dilatada es una complicacién grave y muy frecuente en la DMD. Su
progresion conduce a una insuficiencia cardiaca congestiva y arritmias como resultado
de la fibrosis del musculo cardiaco y del deterioro de los cardiomiocitos. Las arritmias

pueden dar lugar a la muerte subitas de estos pacientes (16).

Insuficiencia respiratoria: debido a la debilidad del diafragma y otros musculos
respiratorios es comun encontrar tos ineficaz, repetidas neumonias, hipoventilacion

durante el suefio y por ultimo insuficiencia respiratoria durante la noche (11,17).



Las complicaciones respiratorias son dificiles de diagnosticar ya que no se observa
disnea de esfuerzo debido a que antes de la pérdida de la deambulacion no existe una
gran debilidad de los musculos respiratorios, por lo tanto, es inicialmente asintomatico y

suele detectarse tras un proceso respiratorio agudo (17).

Disfunciéon gastrointestinal: a medida que se van haciendo mayores aumenta la
probabilidad de que vayan apareciendo complicaciones gastrointestinales como
afectacion en la deglucion (debilidad de los musculos cuya funcion es la masticacion)
por lo tanto problemas nutricionales, reflujos gastro-esofagicos, gases intestinales,

estrefiimiento y dilatacion géstrica aguda (2,18).
Todo esto relacionado a que se encuentra afectada la musculatura voluntaria y lisa (2).

En relacion con la poca ingesta de liquidos da lugar a una disfuncion intestinal cronica

con constipacién, distension, hipomotilidad e impactacion (2).

2.6 DIAGNOSTICO

La edad media en la que habitualmente se suele diagnosticar la DMD, cuando los
antecedentes de los familiares directos son negativos, es aproximadamente a los 4 afios

y 10 meses, pero también es posible un diagnéstico precoz (9).

La sospecha comienza con la observacion de principalmente de tres cuestiones: el
funcionamiento anormal de los musculos en un individuo varén, los valores elevados de
la creatina quinasa (CK) sérica y por ultimo el aumento de los valores de la

transaminasa (2).

Para su diagndstico necesitamos pruebas de laboratorio: El nivel de CK, se encuentra 10

veces mas elevada, siendo 26-308 U/L lo normal (9).

Ademas de que las células hepaticas y musculares pueden aumentar la produccién de
enzimas (AST y ALT) (2).

2.6.1 Electrodiagnostico:

Caracterizado por el estudio con aguja de las fibras musculares. Utilizado generalmente

para la obtencién de un diagnostico diferencial (1).
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Los resultados de esta prueba son:

En cada unidad motora se encuentra una disminucién de las fibras musculares efectivas,
potencial de accién de la unidad motora (PAUM) de corta duracion y baja amplitud y

alteracion de la sincronizacién en la contraccion (1,2).
2.6.2 TAC y RM muscular:

Estos son estudios no invasivos gracias a los cuales podemos obtener el grado de
afectacion de los muasculos (1).

2.6.3 Biopsia muscular:

La muestra debe ser de un musculo proximal y de los que estan principalmente
afectados. Se realiza el estudio de la muestra en el que se encuentran fibras necréticas y

ademas se observan macrofagos, linfocitos y fibras inmaduras (2,11).

Ademas, se pueden realizar pruebas de inmunohistoquimica e inmunofluorescencia para

averiguar si el déficit de distrofina es parcial o total (2).
2.6.4 Estudio genético:

Hay muchas técnicas para el estudio genético debido a la cantidad de variantes que se
han ido hallando (2).

En afios anteriores, el diagndstico se basaba en la observacion en varones con
antecedentes familiares de la enfermedad, los sintomas y signos miopéticos, ademas de
los niveles de creatina quinasa (CK) significativamente aumentados y el
electrocardiograma (EGM) con alteraciones. A todo esto, se le afiadia una biopsia

muscular para obtener asi el diagnéstico definitivo (9).

Gracias a la clonacion del gen afectado en la distrofia muscular de Duchenne vy el
estudio de las caracteristicas de la proteina distrofina actualmente podemos tanto

obtener un diagndstico preciso de la enfermedad como establecer un consejo genético
(9).

En la actualidad mediante las construccidon de halotipos (conjunto de alelos sobre un
mismo cromosoma) intra o extragénicos se pueden detectar portadoras o incluso

mutaciones de novo (19), a continuacion véase la Figura 2.
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Sospecha clinica
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Confirmacién diagnéstica de distrofinopatia

FIGURA 2: Diagnostico de Distrofia Muscular de Duchenne. Extraido de: Salas et al.,
2014 (20)

2.7 TRATAMIENTO FISIOTERAPICO

Asi como el tratamiento médico, el tratamiento fisioterapico ocupa un importante lugar
en la vida de estos pacientes, ayudandoles a obtener la mejor calidad de vida posible
(112).

Los objetivos de la fisioterapia en estos pacientes deben ser:

e Mantener o mejorar la fuerza muscular.

e Conseguir mejoras a nivel motor, psiquico y social

e Concienciar a sus familiares del manejo adecuado de los pacientes

e Prevenir la discapacidad y el dolor

e Prevenir las complicaciones secundarias

e Mejorar la capacidad funcional a través del ejercicio y el uso de ortesis.

e Evitar la aparicién de contracturas (11,12,21)
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2.7.1 Estiramientos

Se recomiendan estiramientos a los nifios con DMD, entre 4-6 dias a la semana, para
mantener los rangos de movilidad, ademas de ejercicio/actividad aerobica submaxima,
siendo los objetivos evitar la atrofia por desuso, mantener la flexion de tobillo y la
amplitud de flexion de cadera, ademas de evitar las contracturas y prolongar la marcha

independiente del nifio el mayor tiempo posible (21,22).

Realizar ejercicio suave diariamente esta recomendado en estos pacientes con el fin de
frenar la progresion de la enfermedad y conseguir prevenir las complicaciones. El
ejercicio en estos pacientes no debe producir fatiga, ya que esta contraindicado llegar
agotamiento muscular con ellos, también se debe evitar que los pacientes se enfrien

porque esto puede dar lugar a complicaciones respiratorias (23).

El ejercicio con componente excentrico sustancial, por ejemplo, la cama elastica, se

deben evitar para no aumentar el dafio muscular (21).

2.7.2 Movilizaciones

Se deben realizar junto con los estiramientos ya que ambos tienen comunes objetivos:

disminuir las contracturas y mejorar el arco de movilidad articular (11).

2.7.3 Ortesis

El uso de ortesis es muy importante en estos pacientes para la diminucién/prevencion de
contracturas y deformidades, tanto en los pacientes capaces de realizar la marcha como
en los que usan silla de ruedas. Generalmente el uso de éstas va intimamente

relacionado con cirugias correctivas (11,24).

Generalmente se recomienda el uso de férulas en los descansos o por la noche en
miembros inferiores, ortesis de rodilla-tobillo-pie (ORTP) (21). También estan
indicadas las ortesis bilaterales, las cuales deben de ser articuladas en las rodillas para

los pacientes que estan aun capacitados para caminar (11).
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2.7.4 Hidroterapia

Los nifios con DMD pueden beneficiarse de la hidroterapia, ya que ésta puede producir
una disminucién del dolor, aumentar el rango de movimiento, la funcion fisica y mejora
la calidad de vida. Este entorno ademas les permite aprender nuevas habilidades y
posturas, asi como mantener la forma sin que se lleguen a producir dafios en sus
articulaciones (10,21). EI mantenimiento de las posiciones esta facilitado por la fuerza
de empuje contraria a la fuerza de la gravedad, dando lugar a un alineamiento de la

columna vertebral, cintura escapular y pelvis (14).

Los efectos como la presion hidrostéatica, la vertical y la profundidad ayudan a la mejora

de la circulacion sanguinea (14).

Se ha demostrado que los beneficios obtenidos de la terapia acuédtica son iguales o

superiores a actividades como caminar y correr (25).

El uso de agua caliente permite a los nifios con DMD realizar estiramientos, ejercicios y
actividades que les resulta dificil o imposible de hacer en tierra y ademas de aliviar el
dolor (12,21).

La hidroterapia es muy util para el manejo de pacientes con insuficiencia neuromuscular

del aparato respiratorio (25).

2.8 PRONOSTICO

La DMD se trata de una enfermedad progresiva cuya evolucion lleva a una total
dependencia en las actividades de la vida diaria de quien la padece (6,9).

La causa de muerte de estos pacientes es la insuficiencia respiratoria 0 miocardiopatia
progresiva, siendo aproximadamente en pacientes que no han tenido ninguna
intervencion terapéutica sobre los 20 afios y en los que si la han tenido alrededor de los
30 afios (6,9).
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3. JUSTIFICACION Y OBJETIVOS

El objetivo de este trabajo ha sido estudiar la influencia del tratamiento de hidroterapia
en la Distrofia muscular de Duchenne. EI motivo por el que he elegido este tema se
debe a que se trata de una enfermedad rara de mi interés; ademéas es hoy en dia la

distrofia muscular mas frecuente y més grave.

Es muy importante la investigacion sobre la eficacia de los tratamientos existentes, en
este caso nos centramos en técnicas fisioterdpicas, cuestiones que deberian influir para
disminuir la velocidad de su progresién y evitar en la medida de lo posible las

complicaciones.

A pesar de ser una patologia progresiva con un fatal desenlace en la mayoria de los
casos, como perspectivas de futuro mi intencion es seguir investigando y describir
tratamientos centrados en mantener una buena calidad de vida y que aumenten la

esperanza de vida del enfermo.

El objetivo general de esta revision bibliografica ha sido describir los estudios
relacionados con el tratamiento de hidroterapia en pacientes con Distrofia muscular de

Duchenne.

4. MATERIAL Y METODOS

Se ha llevado a cabo una revision bibliografica, en la cual la poblacion diana
seleccionada ha sido la que padece distrofia muscular de Duchenne.

Los articulos se seleccionaron a partir de la base de datos PUDMED, SCOPUS, PEDro,
COCHANE library Plus, LILACS, DIALNET, SCIELO Y MEDLINE en marzo de
2018.

Los criterios de inclusion fueron todos los estudios extraidos a partir de las palabras
clave en inglés: “Muscular dystrophy”, “Duchenne”, “hydrotherapy”, “aquatic therapy”,
“Duchenne”, “physiotherapy” y los descriptores en espafiol: “Distrofia muscular”,
“hidroterapia”, “terapia acuéatica”, “Duchenne”, “fisioterapia”, véase la Tabla I.
Ademas, deberia indicar la existencia de un tratamiento de hidroterapia en pacientes con
Distrofia Muscular de Duchenne, publicados entre el 1 de enero de 2010 al afio 2018.
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La eleccion de las palabras clave/descriptores para realizar la busqueda de informacién
en inglés, se realizd generalmente a través del Decs. En relacion con los operadores

booleanos, fueron utilizados AND y OR.

Tabla I. Estrategia de busqueda para hallar los articulos incluidos

Estrategias de busqueda Resultados  Articulos seleccionados
‘muscular dystrophy, Duchenne’ 12 Hind et al 2017
AND ‘hydrotherapy’

PUDMED ‘Duchenne’ AND ‘aquatic therapy’ 20 Hind et al 2017(22)
‘Duchenne’ AND ‘physiotherapy’ 495 Hind et al 2017
‘Duchenne’ AND ‘blaneotherapy’ 2 Hind et al 2017

PEDro ‘Duchenne’ AND ‘hydrotherapy’ 2 Hind et al 2017
AND ‘balneotherapy’ Hind et al 2017

Scopus ‘Duchenne’ AND ‘balneotherapy’ 1 0
‘Duchenne’ AND ‘hydrotherapy’ 4 Hondrio et al 2013(5)

Scielo ‘Duchenne’ AND ‘hydrotherapy’ 0 0
‘Duchenne’ AND ‘aquatic therapy’ 0 0

Dialnet ‘Duchenne’ AND ‘hydrotherapy 12 0

Medline ‘Duchenne’ AND ‘hydrotherapy’ 1 Hind et al 2017(22)
‘Duchenne’ AND ‘aquatic therapy’ 2

Lilacs ‘Duchenne’ AND ‘hydrotherapy’ 9 Valéria et al 2015

Almeida et al 2012
Martins et al 2012

‘Duchenne’ AND ‘water therapy’ 38 Valéria et al 2015

COCHANE  ‘Duchenne’ AND ‘hydrotherapy’ 0 0

library Plus  ‘Duchenne’ AND ‘aquatic therapy’ 0O 0
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Se excluyeron los estudios que trataban de otras distrofias musculares como, por

ejemplo, Distrofia muscular de Becker, los estudios que no se centraban en la

hidroterapia sino en otras técnicas fisioterapicas y los que eran anteriores al afio 2010.

Todos los trabajos seleccionados por medio de esta estrategia de busqueda, un total de

598 estudios, se analizaron tanto por el titulo como por el resumen.

En los casos en los que los estudios se consideraron potencialmente relevantes (11), se

hizo una lectura critica de la publicacién a texto completo, basandose en el anélisis

exhaustivo de la intervencion. Finalmente, se consensuaron 5 que se ajustaron al

objetivo planteado de esta investigacion y los criterios de inclusion, (véase la Figura I).

Estudios potencialmente
relevantes hallados

N= 598

) 4

Estudios revisados a
texto completo

(N=11)

\ 4

Estudios seleccionados para la

Revision = (N=5)

L

Estudios rechazados:
-Segun titulo (n=535)

-Segun el resumen (n=52)

Estudios seleccionados que se
repiten (N=5)

-La muestra no era pacientes con
DMD (N=1)

Figura |. Etapas seguidas para la obtencion de estudios seleccionados
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5. RESULTADOS

Los articulos seleccionados tenian informacion de un total de 58 participantes y se
identificé el autor y afio, disefio 0 método, participantes, intervenciones y seguimiento y
ademas las variables medidas y resultados (véase la Tabla Il). A continuacion, se
expone el analisis de los estudios que se han seleccionado para esta revision, segun las

siguientes variables:

5.1. Tipo de estudio:

El 80% (n=4) de las investigaciones fueron de disefio descriptivo y observacional; el
10% (n=1), fue un ensayo piloto (22).

5.2. Escalas de valoracién del paciente:

En relacion con la valoracion de la capacidad funcional, en los articulos analizados se
han hallado un total de 2 escalas: Escala Egen Klassification EK (véase Anexo 1)
(5,8,26), Escala de Vignos (26), Noth Star Ambulatory Assessment (NSAA) (22), 6
minutes walk distance (6MWD) (22), Activity Limitations measure (ACTIVLIM) (22).
Para la valoracion del dolor y el esfuerzo: Escala analégica Wong Baker (22),
Children’s OMNI Scale of Perceived Exertion (22).
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Tabla I1. Principales resultados de los articulos seleccionados en la revision.
Autores | Disefio 0 | Intervenciones y seguimiento Variables medidas vy
yafio | método y resultados
participantes
Hind et | Ensayo piloto | Evaluar la eficacia de la terapia acuatica en | Los  resultados  medidos
al (22) externo. pacientes con DMD. fueron: 6MWD, NSAA,
2017 12 pacientes Grupo control: 6 dias/semana de LBT. FVC, CHU9D, CarerQolL,
Grupo control= Grupo intervencion: terapia acuatica 2 dias a ACTIVILIM,
4 la .sem.ana 30 minutos cada sesion y Se observaron mejoras como
estiramientos, més 4 dias de LBT
Grupo de Seguimiento a los 6 meses. la  relajacion  muscular,
intervencién= 8 mayor confianza con el agua,
Pérdidas =3 social 'y aumento  del
bienestar. El efecto sobre la
funcion motora no fue
significativo.
Se necesitan estudios futuros.
Valéria Estudio Comparacion de la funcion motora en | Los  resultados  medidos
et al (26) | retrospectivo. el suelo y en el agua con nifios con | fueron la escala EK y la
2015 23 DMD. escala de Vignos.
participantes de | Sesién de hidroterapia de 40 minutos | Aumento de la escala EK y
entre 8 — 24 | por semana y 2 sesiones/semana de 50 | de Vignos, indicando un
afios. minutos de fisioterapia en tierra. empeoramiento de la funcién
Seguimiento de 2 afios (4 semestres) motora realizada en el suelo.
Y un aumento en las
puntuaciones de inmersion
mostré mayor independencia
en las actividades acuéticas.
Hondrio | Estudio Hidroterapia en la prevencion de la | Se midio la Escala el IMC, la
etal (5) | analitico obesidad en pacientes con DMD. escala EK donde se
2013 obsevacional. Programa de ejercicios obteniendo la | cuantifica el grado de

7 participantes
de entre 9 - 11
afos.

6 no

movilizacién funcional del paciente.
Sesiones 1-2 veces/semana de 45
minutos.

Seguimiento de 5 y la evaluacion final

deterioro funcional y el % de

masa grasa.
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practicaban
ningdn tipo de
deporte y uno

hidroterapia.

que incluye 2 afios de estudio.

No hay diferencias
significativas entre ambos
grupos, pero no genera
dafios.

Martins | Estudio de | Protocolo de ejercicios para mejorar la | Para la evaluacion se utilizé
et al (8) | intervencidn, agilidad en silla de ruedas: ejercicios | la Escala de Clasificacion
2012 prospectivo, de | pasivos, activos y respiratorios. Egen (EK), la prueba de
casos clinicos | Piscina caliente a 32° durante 60 | habilidad en zig-zag.
con evaluacion | minutos en un total de 10 sesiones de | Ademas de MV, FV, FVC,
doble ciego. hidroterapia. PCF, Sa02, IPmax, Epmax y
1 participante laFR.
masculino de | Mediciones de las variables antes y | Los resultados fueron que la
12 afios. después del tratamiento. hidroterapia contribuye a la
mejora de la capacidad vital
y a la frecuencia respiratoria
y ademas puede tener una
influencia positiva en la
agilidad con la silla de
ruedas.
Almeida | Estudio Efectos de la inmersién hasta C7 en los | Se midieron, los pardmetros:
etal transversal. pardmetros respiratorios de pacientes | SpO2, PR, VM, RR, TV,
(27) 15 pacientes: con DMD. FVC, PImax, PEmax, PEF.
2012 9 usuarios de

silla de ruedas.
Promedio de

edad: 12 afios.

El seguimiento se realizé dos veces con

7 dias de diferencia entre ellos.

resultados fueron el
RR vy Ila
disminucion de SpO2, FVCy
PEF.

Los

aumento  de

Los resultados transmiten la
importancia de la evaluacion
de los parametros
respiratorios antes de realizar

hidroterapia.

LBT: Terapia con base en tierra IMC: Indice de masa corporal VM: Volumen por minuto

FV: Volumen de flujo FVC: Capacidad vital forzada PCF: Flujo m&ximo de tos SaO2: Saturacién de oxigeno
IPmax: Presion inspiratoria maxima Epmax: Presion espiratoria maxima FR: Frecuencia respiratoria

RR: Frecuencia respiratoria PR: Frecuencia del pulso TV: Volumen corriente PEF: Flujo espiratorio maximo
CarerQolL: Carga en la vida del cuidador
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5.3. Intervenciones realizadas.

Segun los estudios encontrados, ha sido muy dificil de obtener informacion concreta
sobre la influencia de la hidroterapia en los pacientes con DMD debido a que las

intervenciones son muy heterogéneas y la poca cantidad de estudios realizados.

Se ha de sefialar que esta blsqueda bibliografica halld6 un estudio (5) en el cual se
observo mediante la escala EK (la cual valoraba la capacidad funcional), el porcentaje
de masa grasa y el indice de masa corporal (IMC) de cada participante. En este articulo
la terapia acuética no dio resultados significativos, pero si se produjo una disminucion
de estos valores. Ademas, hubo mejoras en las actividades de la vida diaria (AVD) y la
movilidad de estos pacientes, desacelerando el proceso de limitacion de estos
individuos. Se debe tener en cuenta la dependencia de los pacientes al considerar su
capacidad funcional, ya que se trata de una enfermedad progresiva en la que se

producen cambios.

Uno de los trabajos analizados (22), basandose en los protocolos de otros estudios,
prescribi6 la intervencion de un fisioterapeuta especializado en nifios con DMD, en la
cual todos los participantes realizarian ejercicios en tierra y estiramientos, pero ademas
a los del grupo control se les incluiria terapia acuatica. Como conclusiones, se trata de
un estudio que se puede utilizar como base para estudios futuros en los que se pueda
obtener informacion sobre la eficacia, la asignacion de prioridades, las dosis y la
viabilidad de los protocolos de tratamiento validos para la DMD.

Un estudio (26), se realizd para comparar la funcion motora en el suelo y en el agua en
los nifios con DMD. Para la rehabilitacion, no se permitié la participacién de pacientes
con cardiopatia severa o restriccion ventilatoria severa. Durante las sesiones se
realizaban estiramientos, movimientos articulares (activos, activo-asistidos y pasivos),
ejercicios en supino, actividades sentados, de pie y la marcha. En relacién con el aparato
respiratorio se realizo la evaluacion de la capacidad de insuflacion méaxima y la eficacia
de la tos. También incluye la evaluacion de la capacidad de adaptacion del paciente en
el agua, el equilibro en relacion con el nivel del cuerpo en inmersion y la posicién,
rotacion transversal y longitudinal del método Halliwick, distintos tipos de natacion vy el

paso.
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Se utilizaron las escalas mencionadas en la tabla para la evaluacion sobre el terreno
(26).

Los datos obtenidos en los resultados de las escalas Vignos y EK mostraron un
empeoramiento de la funciébn motora en tierra, y de los datos en la inmersion se

demostrd el mantenimiento o mejora de la funcion motora y la marcha (26).

Ademas, la inmersion promueve el soporte del cuerpo y produce una disminucion muy

significativa en el estrés biomecanico de los musculos y articulaciones (26).

Otro de los estudios (8) se centrd en unos ejercicios de hidroterapia relacionados con la
agilidad en la silla de ruedas. Las sesiones comenzaban con ejercicios pasivos para
aumentar la flexibilidad de los miembros superiores, inferiores y tronco, después se
seguia con ejercicios activos para miembros superiores e inferiores, en los cuales la
Unica resistencia era la del agua, y por ultimo ejercicios respiratorios. El nivel de

inmersion del paciente en el agua fue hasta el apéndice xifoides.

No hubo cambios en la puntuacién de la escala EK, lo que demuestra que no hubo
ninguna alteracion en la capacidad de realizar las actividades de la vida diaria, ademas
hubo una disminucion de los parametros respiratorios, un aumento en la Ipmax, al
contrario que en la Epméax y la FCV. Al realizar de nuevo la prueba del zig-zag se

obtuvo una mejora en la velocidad de movimiento en la silla de ruedas (8).

Por altimo se revis6 un estudio (27) en el que se analizaron los cambios que se
producian en los pardmetros respiratorios en el momento de la inmersion en el medio
acuatico. La evaluacion se realizé primero sentado fuera del agua y después en el agua
en una plataforma sumergido hasta la séptima veértebra cervical. Los resultados del
estudio midieron frecuencia del puso sin cambios significativos en tierra o medio
liquido, en la oximetria, el Ipméax y el Epméax tampoco las hubo en los datos
volumétricos, el MV aumenta en el medio liquido, en la capacidad vital (CV) no
diferencias, la frecuencia respiratoria (RR) fue mayor en el medio liquido que en tierra,
la capacidad vital forzada FVC y el flujo espiratorio maximo (PEF) disminuyeron en

tierra.
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6. DISCUSION

En los Gltimos 10 afios la proliferacion de estudios relacionados con el tratamiento de
fisioterapia en el medio acuatico en esta patologia no ha sido un tema muy destacado,
por lo que so6lo cinco investigaciones forman parte de esta revision bibliografica.
Ademas, sélo un 40 % de los estudios se han realizado entre los afios 2015 y 2018.

En la literatura revisada se ha comprobado que la hidroterapia se usa en el tratamiento
de la Distrofia muscular de Duchenne, pero como complemento a otros tratamientos
fisioterapicos, en la mayoria de los casos. La terapia acuatica ha resultado ser
beneficiosa en pacientes con problemas de tipo musculoesquelético, neuroldgicos,
cardiopulmonares y otras condiciones, debido a que la inmersidn acuatica tiene amplios
efectos bioldgicos, de los cuales el fisioterapeuta puede beneficiarse para realizar un
plan de tratamiento Gptimo, realizando las actividades apropiadas, con la temperatura y

duracion adecuados para cada paciente (5,25).

Segin Almeida et al., (27) se producen ciertas alteraciones en los parametros
respiratorios durante la inmersion en estos pacientes, por lo que es realmente importante
la evaluacion de estos parametros antes de la programacion del tratamiento de

hidroterapia.

Aun asi, se sabe que si combinamos la terapia acuatica con una baja/moderada actividad
fisica no se produce una sobrecarga fisica en estos nifios, por lo que suele ser Gtil no
solo a nivel motor sino también en el tratamiento de insuficiencias respiratorias

neuromusculares (8,25).

La hidroterapia es utilizada como tratamiento, y en la prevencion tanto de deformidades,
como para el mantenimiento de la amplitud articular, capacidad respiratoria y para
evitar la obesidad. Ademas, un deporte indicado en este medio es la natacion, siendo
muy beneficiosa en estos pacientes (5,20).

La prevencion de la obesidad también se considera importante en estos pacientes debido
a que la dificultad para el movimiento y el tratamiento con corticoides, pueden dar lugar
al aumento significativo del peso, influyéndoles negativamente, y aumentando por tanto

sus limitaciones que disminuyen su calidad de vida (5,20).

Otro tipo de terapia acuética que ha sido utilizada (26) es el metodo Halliwick, siendo

éste especial para la ensefianza de actividades en el agua en personas con discapacidad
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fisica y para conseguir moverse de forma independiente, nadar (28). Este programa
centrado en 10 puntos, proporciona una ensefianza progresiva en la que no es necesario
una experiencia previa, llegando el nadador a conseguir la independencia en el agua,
controlar los movimientos corporales, mejorar su propia capacidad respiratoria, el
equilibrio y también la locomocion, alcanzando mas seguridad y participando tanto de

forma fisica como socialmente (28).

Otro de los métodos de intervencion acuética en estos pacientes también puede ser el Ai
Chi, el cual se caracteriza por la combinacién de la respiracion con la realizacion de
movimientos lentos y de gran amplitud. Este método consigue que realicen
estiramientos, mantengan la amplitud articular y ademas los pacientes se relajen (12).

En conjunto, aunque el nimero de estudios realizados son escasos Yy, por tanto, la
potencia de los resultados es limitada, la mayoria de los estudios aporta un cuerpo de
pruebas que afirman que la hidroterapia en pacientes con distrofia muscular de
Duchenne mejora la calidad de vida y las relaciones sociales de las personas. La escala
mas utilizada para el seguimiento de los cinco estudios revisados, en relacion con la
hidroterapia, fue la Egen Klassification (EK) la cual valora la capacidad funcional en la
DMD de forma no invasiva y puede ser aplicada en cualquier fase de la enfermedad.
Escalas como la EK son muy importantes para la realizacion de investigaciones y

futuras comparaciones entre los resultados de éstas (5,8,26).

Es evidente que la intervencion de la DMD debe realizarse interdisciplinariamente en
unidades especializadas, formada por un conjunto de profesionales coordinados y con
experiencia en la enfermedad. Antiguamente los pacientes fallecian poco tiempo
después de la adolescencia, pero desde que se conoce la ventilacién no invasiva y la
cirugia de la escoliosis, ha aumentado la media de vida de estos pacientes. Por lo que
hoy en dia la fisioterapia no solo es exclusiva del ambito pediéatrico, llegando hasta las

3° década de la vida o en casos exclusivos hasta la cuarta década (20).

Las limitaciones de esta revision no solo son por la reducida cantidad de estudios sobre
la hidroterapia en la DMD, sino también por las propias limitaciones de los articulos
incluidos en ella: de los estudios analizados, la mayoria utilizd una cantidad de
participantes muy pequefia, siendo el maximo 23 participantes en uno de ellos. Cuestion

que ha dado lugar a que la mayoria de los articulos no tengan conclusiones sélidas, y
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algunos propongan ser utilizados como estudios pilotos para futuras investigaciones con

muestras mas grandes.

Los datos de los estudios utilizados para la revision muestran la heterogeneidad entre
ellos, debido que existen grandes diferencias entre sus disefios e intervenciones (véase
la Tabla II).

Anteriormente se ha mencionado que la hidroterapia se utiliza como tratamiento
complementario en la mayoria de los estudios, acompafiada de otras técnicas de
fisioterapia como por ejemplo cinesiterapia, masaje, reeducacion postural,

entrenamiento de la marcha (5,12).

La cinesiterapia esta formada por la realizacion de estiramientos y el mantenimiento de

posturas mediante contracciones isométricas para fortalecer la musculatura (12).

Los estiramientos también han sido utilizados en estos nifios realizados de manera
ludica. Se han realizado movimientos libres dentro de la amplitud articular, facilitando
la disminucién de los efectos de la gravedad y mejorando su biomecanica. También se
realizan ejercicios pasivos Yy asistidos tanto en la fase ambulatoria como no ambulatoria
haciendo hincapié en los musculos del cuello, rodilla y pie. Los estiramientos se
gjecutan de 4 a 6 veces por semana, aunque éstos forman parte del tratamiento de
fisioterapia, algunos de los articulos han sefialado que no existen diferencias

estadisticamente significativas sobre la eficacia en los pacientes con DMD (12,29,30).

El uso de estiramientos tiene como principal objetivo evitar las contracturas y las
deformidades, ademas es conveniente el uso de ortesis como complemento, junto con
otras técnicas, para conseguir este objetivo comin. La ortesis mas utilizada es la ORTP,
la cual durante la fase ambulatoria estd indicada de manera intermitente; y en las fases
ambulatoria tardia y no ambulatoria, se puede utilizar de forma permanente mientras

permita la bipedestacion y una deambulacion limitada (2).

Los AFOS (ankel-foot orthoses), también son utilizados tanto en edad temprana para la
prevencion como en la fase no ambulatoria para el estiramiento o el posicionamiento.
En algunos casos se utilizan férulas para los miembros superiores, que tienen como

objetivo el estirar los musculos flexores y extensores de la mufieca y dedos (30).

En relacion con el ejercicio fisico no se han hallado evidencias concluyentes sobre los

beneficios 0 inconvenientes que puedan tener en los pacientes con DMD. Son estos
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pacientes los que tienen que decidir segun las opiniones de expertos y las experiencias
propias, ya que no hay estudios cientificos que evidencien el tipo, frecuencia e
intensidad del ejercicio que puede resultar més efectivo, aunque se conoce que el
ejercicio aerobico en baja/moderada intensidad es beneficioso, éste debe de estar
acompariado de un descanso adecuado. Gracias al analisis de varios estudios se conoce
que en estos pacientes se debe evitar el ejercicio contrarresistencia, los ejercicios
excéntricos o las actividades de alta resistencia, ya que pueden favorecer el dafio
muscular (12,20,29-31).

Y por altimo es de gran importancia, el evitar la inmovilidad prolongada si se quiere

preservar al maximo la independencia funcional (29).

7. CONCLUSIONES

La hidroterapia es muy importante como complemento al tratamiento fisioterapico en la
vida de los pacientes con distrofia muscular de Duchenne, debido a las cualidades de

este medio, a pesar de ello se han encontrado pocos estudios relacionados.

Al analizar las recientes investigaciones sobre la terapia acuatica se obtiene que la
evidencia cientifica de los beneficios es poco significativa, aun asi, gracias a sus
resultados, tenemos conocimiento de que no es prejudicial y que aporta mejoras tanto a
nivel motor, psiquico y social, consiguiendo con esto aumentar la calidad de vida de

estos pacientes.

Debido a la gravedad de la enfermedad, el equipo multidisciplinar debe de estar
especializado, para ofrecer una evaluacién individualizada y una intervencion adecuada

a estos pacientes.

A medida que las investigaciones sean mas rigurosas, sera necesario que se realicen
nuevas revisiones de la literatura. Para impulsar la investigacion sobre la Distrofia
Muscular de Duchenne, se deberian realizar en el futuro, mas ensayos clinicos que nos
permitan superar las limitaciones que se han encontrado en esta revision y aumentando
la fiabilidad de los resultados. También seria beneficioso la creacion de grupos de
expertos, que trabajen en el consenso sobre los métodos de evaluacion que se deberian

utilizar para asi facilitar la comparacion entre estudios.
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Existe una labor de pendiente para establecer el tipo de tratamiento a realizar dentro del
agua para obtener el mayor beneficio posible y mejorar la calidad de vida de estos
pacientes.
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9. ANEXO
Tabla: Escala Egen Klassification (EK).

fem 1. Capacdad para wtikizar la wla de ruedas. ;Como {2 mueses por nbericres y 2 aive Gbre?
Capar de wtizas una ulls de rusdss manual 1cbre terers Hlamo, 10 m < 1 minute (O ponfos)!
Capar de efifiza una sills de rusdas manual schre temena llamo, 10 m > Tminuto (1 pesio)
incapar de et silla de rwedas mamaal, wilea sila de ruedxs elédinca (2 pontoy!
UHiliracidn de silla de roedas elécinra, peo a veoes tiere dificultad es para dinigirla {3 punifos)

fem 2 Capacdad de trarsferencia desde la sila de ruedas. ((demo pasas desde fu 5illa de ruedas a una ama?
Capar de eeafizar o braderencia desde L2 sila de reedas sin ayuda |0 pusdos)
Capar de eeafizar la translerenoa de forma independiente desde kasilla de rosdas
linicanente] con o wso de 2iguna ayeda 18cnica (sin ayuda de obza persona) [T ponfo)

Mecetidad de ayuda o ausbersia en la transferencia con o uin ayudas bEonicas adicionales
ipolpasio, plaro deslzanie] (2 punios)

Db ser levantado sujetdndole la cabera cuassda o5 transfendo deade ka sila de meday [3 punfos)

h‘l].hpﬁdﬂﬁm&mmm”mtmtﬁz?.iﬁHhhmr

Capar de manfererse de pee oon |as rodill as swjetas [fjacain de rodillas] igeal que sucede
cuando s utdiran ortess (bitubores Bngos} | puning?
Capar de mantenerse de pie oom |as codil as v Ly cad eras fijes, igoad que sucede cando

se wtikzan bepedestadore (7 punio}
Capar de eskar de pie con sggecitn en todo o eepo (2 pundas)

incapaz de manieneree de pre de ninguna manera {3 ouwing

fiem 4. Capacidad para mantenerse en equibrio en b sifia de rusdas
i Fuedes inclinarie hada adelante y hacia |os fados ¥ volver a L posicidn vertical?
Capar de enderezarse 2 la posicidn verfical, desoesss de una flexidn completa de tronco,
empujandowe con kas mangs {0 pusias)
Capar de mover Ly parie supesior ded cuefpo > 307 en bodas I direcciones a partic
e la posicicn verfical, peso no puede endemezarse como en ef caso anberson T punifo)

Capar de mower L parte supesior ded cuetpo < 307 hada ambos bdos {7 ponfios)

Incapa: de camisar la posicion de L parte supesior def cuerpo,
no-mantiene la redestacidn sin soporie {otal def iromes § cabera (3 punios)

fem 5. Capacidad para mover |os brazos.
fPuedes maover los dedos, mamos y braros en contra de b gravedad ?
Capaz de levaniar bos brasos oy enima de by cabera, mon o Sn modmisnios ompessaionon |0 pentos)

Mo posde levantae foa brados porencima de la cabeza, pero es capar de slevar los antebeanm
en contra de fa gravedad, por ejemplo, [lewar la mano a |2 boca con o sin apoyo del coda T punéof

Mo posde levantas el amtebearo en conira de fa gravedad, pero es capaz de uliluar
las mano en contra de |a geavediad cuando el antefran estd apoyada 2 puntos)

Mo poede mover |2 mancs &0 contra de la gravedad, peso 23 capar de wiiica los dedos {3 punios?
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fiem 6. Capacidad d& utilicar B1s manos y los brazos para comer. (Puedes describir como comes?
iCapaz de comer ¥ Beber sin el 2poyo del codo (O ponfos)
{ome o bebe con el codo apayado |7 pomitg)
Lome y bebe oon &l mdo apryado, ron el ekeero de fa mano opueesta con mas o menos auda (2 penios)!
liene gue ser abmentade (2 pusdoc)

ftem 7. Capackdad para girarse en la cama ¢ {mao be giras en la cama durante la moche?
(Capar de giraese & wofo con ropa de cama {0 purdos]
Puede girarse en algunas Ereodones en ks cama (T pento)
o se parde gicar poe sl msmo e b cama Tiere queser geado de 0 2 3 veces doranie b nodte (7 pundo!
Moy pusde girar por ¥ mamo en la cama. Tiene que sergirado > £ veces dasante la noche (3 pusios)

fiem . Lapacidad para toser. {Como ioses nmando tenes recesidad !
Capar de foser de manera ecina (0 pusios)
Tiene cificuliad pasa toser, peso es capax de carraspear (7 purto]

Siempre necesita ayoda para toser (7 pundos)

£y incapar de toser, necesila mpradicn o feonicas de hipesventilacdn o (espisacidn con
prevcn posing intermtecde coo el in de mantener las vias respeatorss Bmpias (2 ponios)]

liem 9. Capacidad para hablar. iPoedes kablar de manera gue lo que dices
puede ser estendido si te cofocas en la parie de airds de una gran habitacign?

oo potenie. Capaz de cantar y hablbe en voe alta (3 peintor)

Habls con nomafidad, pera no pusde efevar el fono &= su war T pursn)
Hably con voz buja y mecetita rewperas daspods de tres a dneo pafabras (2 pundos)
Hayoeesn cific] de comprendes, sabwo a loa panentes cercamcs (2 puntos)

em 0. Bienestas fiire. Exin tieme que wer oo con a insuficiesca respisatoria.
Lhar fas caiegonas como pregantas

Hinguna queja,. se wenle bien (i punios)

ir cansa facimente. Tiene dificuliad para dscassar en iona sifa o enila cama |7 pevdo)

liene pérdich de peso y péndida de apetiio sociada a vostio deficenie (7 pusios]
Experimenta sistomas adiconalies: palpdacones, sedoracidn y doloe de eshimago |3 pustos]
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