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RESUMEN

Antecedentes: La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad neuromuscular
gue afecta principalmente a nifios, por un trastorno muscular genético, con una mutacién del
gen X que afecta a la proteina distrofina. Esta patologia conlleva a una mortalidad precoz
debido a una debilidad muscular progresiva. Esta Ultima, genera una limitacion funcional
temprana con una pérdida de la deambulacion y con alteraciones cardiopulmonares. Para
prolongar lo méas posible la deambulacion, se utiliza un tratamiento farmacoldgico a base de
una ingesta de corticoides ya que se han visto que ayudan en retardar la sedestacion
definitiva. Segun los estudios realizados previamente, se ha visto que la terapia acuética
genera beneficios psicologicos, social y sobre la autonomia del paciente, ademéas debido
principalmente a la presion hidrostatica y a los diferentes tipos de inmersién se han visto
beneficios sobre la fuerza y las capacidades cardiorrespiratorios.

Objetivos: Analizar la efectividad de la inclusién de la terapia acuatica en el tratamiento de
nifios diagnosticados de distrofia muscular de Duchenne sobre el sistema cardiorrespiratorio,
la funcionalidad de la deambulacién (escala NSAA) y el ajuste mental y capacidad funcional

en agua (escala WOTA).

Metodologia: Es un estudio cuasiexperimental, longitudinal con una muestra de 51 sujetos,
varones, diagnosticados de DMD, entre 4-12 afios con capacidad de deambulacién, con una
escala NSAA superior a 8 y con un tratamiento con corticoides desde minimo 3 meses. Se
mediran las variables antes y después de la intervencién y con el programa IBM SPSS
Statistics se estudiara si existen diferencias significativas de cada variable con pruebas

estadisticas que sera una T-Student para muestras relacionadas o una prueba de Wilcoxon.

Palabras clave: Distrofia muscular de Duchenne, terapia acuética, funcionalidad, capacidad

cardiorrespiratoria.



ABSTRACT

Background: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a heuromuscular disease that affects
children, due to a genetic muscle disorder, with a mutation of the X gene that affects the protein
dystrophin. This pathology leads to early mortality due to progressive muscle weakness. This
last generates an early functional limitation with a loss of wandering and cardiopulmonary
alterations. To prolong the ambulation as much as possible, a pharmacological treatment
based on an intake of corticosteroids is used, since they have been seen to help delay
permanent sitting. According to previous studies, it has been seen that aquatic therapy
generates psychological, social and autonomy benefits of the patient, also mainly due to
hydrostatic pressure and different types of immersion have seen benefits on strength and
cardiorespiratory capabilities.

Objective: To analyze the effectiveness of including aquatic therapy in the treatment of boys
diagnosed with Duchenne muscular dystrophy on the cardiorespiratory system, ambulation
functionality (NSAA scale) and mental adjustment and functional capacity in water (WOTA

scale).

Methods: It is a quasi-experimental, longitudinal study with a sample of 51 subjects, males,
diagnosed with DMD, between 4-12 years old with the ability to walk, with an NSAA scale
greater than 8 and with corticosteroid treatment for at least 3 months. The variables will be
measured before and after the intervention and with the IBM SPSS Statistics program it will be
studied if there are significant differences of each variable with statistical tests that will be a T-

Student for related samples or a Wilcoxon test.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy, aquatic therapy, cardiorespiratory function,

functional skills.
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Tabla de abreviaturas:

ABREVIATURA

AFOs
ARA
AVD
CEIC
CK
CVF
CVP
DeCS
DGC
DMD
DS
ECG
ENM
FC
IBP
IECA
IRA
KAFOs
Mesh
MLPA
MMSS
nNOS
NO
PC
ROM
SPO
TA
TEA
TL
TOC
TUG
UE
UTA
VMNI

SIGNIFICADO
Ankle-foot orthosis
Antagonista del receptor de aldosterona
Actividad de la vida diaria
Comité Etico de Investigacion Clinica
Creatina quinasa
Capacidad vital forzada
Capacidad vital pulmonar
Descriptores en Ciencia de la Salud
Complejo distrofina-glucoproteina
Distrofia muscular de Duchenne
Decubito supino
Electrocardiograma
Enfermedad neuromuscular
Frecuencia cardiaca
Inhibidor de la bomba de protones
Inhibidor de la enzima convertidora de Angiotensina
Inhibidor del receptor de angiotensina
Knee-Ankle-Foot orthosis
Medical Subject Heading
Multiplex ligation-dependent probe Amplification
Miembros superiores
Oxido nitrico sintetasa neuronal
Oxido nitrico
Palabras claves
Rango de Movimiento
Saturacion Parcial de oxigeno
Tension arterial
Trastorno del espectro autista
Términos libres
Trastorno obsesivo compulsivo
Timed-up and go
Unién Europea
Unidad de terapia acuética

Ventilacién Mecéanica No Invasiva

Tabla 1: Tabla de abreviaturas. Fuente: Elaboracién propia.



1. ANTECEDENTES

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad genética que afecta
principalmente los nifios debido a una mutacion del gen X y se caracteriza principalmente por
trastorno muscular genético, es una patologia neuromuscular. Es una de las distrofias
musculares mas comun en los nifios y mas diagnosticada en la infancia, segun los estudios,
se ha visto que afecta a 1 de cada 5000 nifios nacidos vivos en el mundo (+/- 20 000 casos
nuevos cada afio)(1,2).

En las enfermedades neuromusculares existen diferentes tipos de distrofias musculares que
se suelen clasificar por fenotipo, patron de herencias, edad de aparicién y por la tasa de
progresion. Las distrofias musculares presentan debilidades que afectan a diferentes

musculos y degeneraciones musculares progresivas pero cada una con sus diferencias (3).

Se trasmite de la madre al nifio ya que la madre siempre sera la portadora; en este caso la
madre puede ser asintomatica (que es lo mas habitual) o también puede ser madre portadora
sintomatica y en este caso presentara las mismas caracteristicas que son: debilidad muscular

proximal, aumento de los niveles en creatina quinasa (CK) e hipertrofia en triceps sural (3).

Se ha visto que 2/3 de los pacientes con DMD heredaban de esta patologia por un patron
recesivo ligado al cromosoma X esto significa que es un gen que reproduce su efecto solo si
existe en los 2 cromosomas heredado de los padres. Por otra parte, se ha visto que el 1/3
restante de las DMD son dadas por mutaciones, esto significa que es por un error aleatorio
en la replicacién o division celular (3).

El patron de herencia recesiva en el cromosoma X afecta mas a los varones, pero el 10% de
mujeres portadoras de esta dicha mutacién en el gen manifiestan alteraciones propias de la
enfermedad. Aunque estas manifestaciones se suelen producir de manera mas leve (debilidad
muscular) e incluso a veces Unicamente se manifiesta, en los casos mas severos, por
alteraciones cognitiva y/o cardiaca (3,4).

Excepto una escasa porcion de mujeres portadoras y sintomaticas (entre un 5% - 22%) con
relacion a una reorganizacion cromosOmica, la mayoria deben la patologia a una

desactivacion no aleatorizada del cromosoma X (3,4).

Diferentes tipos de mutaciones pueden ocurrir y en diferentes porcentajes cada una:
Deleciones (60-65%); duplicacion (5-10%); mutaciones puntuales (casos restantes). Segun la

hipétesis “del marco de lectura”, la autora Arora Harneet indica que se instaura en las DMD y
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existen mutaciones que salen del marco que producen una parada anticipada en la traduccién
de esta proteina y conlleva a una ausencia de distrofia, es una de la diferencia principal antes
la diferenciacion entre la DMD y la Distrofia Muscular de Becker (DMB). La DMB a diferencia
de la DMD es una distrofia en la cual se forman y ocurren una anormal, pero parcialmente
funcional, mutacion de la proteina distrofina (3). En el 2017, la DMD afecta a 1 de cada 3.800
— 6.300 nifios nacidos vivos a nivel mundial (una media de 5000), lo que representa el 0,5 por
cada 10.000 nifios nacidos vivos. Segun la evidencia consultada corresponderia a unos 1.000
casos al afio en Espafa, 12.500 en la Unién Europea (UE) y 20.000 en el mundo cada afio

con una prevalencia de 1 de cada 100 000 varones nacidos (2,5).

La distrofina es una proteina que protege el musculo de prejuicio sobre el sarcolema durante
las contracciones musculares (6). Esta proteina estructural es codificada por un gen que es el
mas grande conocido en el genoma humano principalmente en el cromosoma X (2,2 a 2,3
megabases de tamario) (2,3).

El gen afectado codifica a la proteina “distrofina” y esta proteina lo que hace es unir las células
del citoesqueleto a una transmembrana compleja presentdndose en la superficie interna del
sarcolema. La proteina distrofina tiene como funciones principales la estabilizacion de las
membranas en las células musculares y la unién del citoesqueleto a la matriz extracelular. Es
una proteina sarcoplasmica esencial para la estabilidad estructural del masculo, pero también
actlia como un amortiguador durante la contraccion muscular (6) con lo cual en pacientes con
DMD la falta de esta proteina hace que haya una permeabilidad anormal y una fragilidad de
la membrana celular lo que aumenta la posibilidad de dafio y de degeneracion progresiva
muscular principalmente en las contracciones musculares de alta fuerza (1),(4,7). Con lo cual
en este caso con la ausencia de la proteina distrofina ademas de causar problemas en la
musculatura por la alteracién en las células musculares también afectard a nivel de las
neuronas cerebrales con un aumento de la disfuncién cognitiva y entonces paciente tendra
dificultades en la comunicacién y en la comprensién, al miocardio con alteraciones cardiacas
y también a la retina que dara lugar a alteraciones visuales.

Ademas, se ha observado gracias a diferentes técnicas de imagen de diagndstico que, en un
musculo con distrofia, las células estan sufriendo un proceso de degeneracion que se pone
de manifiesto con debilidad a diferentes niveles; en un primer lugar en la musculatura
esquelética a nivel de la cintura escapular y la cintura pélvica y en un segundo lugar una

afectacion muscular mas generalizada principalmente a nivel de extremidades y de tronco (1).



Figural: resonancia magnética en nifio con DMD. Fuente: (8)

La debilidad muscular es progresiva, se origina en la musculatura distal hacia la musculatura

proximal y el proceso de degenerativo termina en la caja toracica alterando las funciones
cardiorrespiratorias (3).
Como es de esperar al ser una enfermedad de caracter degenerativo se va agravando con el
incremento de la edad afectando sobre todo a las habilidades funcionales que
comprometiendo aspectos como las actividades de la vida diaria (AVD), la movilidad y la
respiracion (10,11,12,13).

Por otro lado, la evolucién de esta patologia afecta también a la musculatura y a los tendones
acortandolos lo que conlleva a una pérdida de las funciones musculares y a una pérdida de
rango de movimiento (ROM) (1). Con el progreso de la patologia se ha observado un aumento
de los grados de pacientes con escoliosis y un aumento de las curvaturas dorsales, pero
también se vera afectado el corazén que a cada vez se vera mas débil y puede desembocar
en una insuficiencia cardiaca junto a una insuficiencia respiratoria que puede causar la muerte
en estos pacientes.

Estas afectaciones suelen aparecer a la adolescencia temprana pero las dificultades
respiratorias se desarrollardn més adelante en una edad més avanzada (1).

Esta patologia tendr4 un desarrollo progresivo que llevara el paciente al cese de la
bipedestacion y entonces le obligara en ir en silla de ruedas y le limitara los afios de vida (2,4).
En la década de los afios 1960, no era habitual que los nifios afectados por esta patologia
sobrevivieran mas alla de la adolescencia, pero la inclusion de nuevas terapias aumento la
supervivencia hasta la adolescencia tardia. En las dltimas dos décadas la inclusién del soporte
respiratorio y de tratamientos cardiacos en los tratamientos han aumentado la eficacia de
estos mejorando la tasa de supervivencia hasta los 30 afios 0 mas (1).

A nivel anatémico sobre los pacientes afectados de DMD podemos ver un cambio en el
tamafio de las fibras musculares con zonas necroticas en la musculatura, y se ha estudiado

la posibilidad de infiltracion con sustancias lipidicas (3). Estos pacientes nacen con funciones
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musculares correctas que se pueden considerar como normales y la alteracion aparece con
el envejecimiento durante el cual se puede percibir una disminucion de la funcionalidad y una
degeneracién de las fibras musculares que se ven sustituida por tejido de tipo fibroso. A la
adolescencia, se percibe una predominancia de tejidos fibrosos y lipidicos en comparacién a
las fibras musculares, segin van avanzando en edad, estos pacientes, veran la masa lipidica
aumentar. A la edad de 5 afios se puede ver en estos nifilos una hipertrofia en el triceps sural
(gemelos) que se denomina igualmente pseudohipertrofia (ver fig.2) ya que se debe a un
reemplazo de las fibras musculares dafiadas por tejido lipidico que no es contractil. La
musculatura flexora del pie estara en acortamiento y tendra como consecuencia un pie en
equino (ver fig.2) con dificultad en realizar una dorsiflexion con una extension de los dedos de

los pies (9).

Figura 2: Hipertrofia de gastrocnemios con consecuencia en pie equino. Fuente:(10)

Estos pacientes igualmente tendran alteraciones en la musculatura lisa del intestino que se
vera deteriorada y conllevard una mala funcién intestinal (1,5).

Los primeros signos que permiten detectar la presencia de una DMD son: el retraso en
adquirir un control cefalico en el paso de una posicion en decubito supino (DS) a la
sedestacion por debilidad en la musculatura flexora del cuello; alteracion en el habla (11) ; la
incapacidad de caminar hasta los 18 meses y cuando empiezan a caminar entre los 18 y 24
meses se puede percibir torpeza, pie plano, marcha con base de sustentacién amplia que se
puede caracterizar como “marcha como un pato”, dificultad para correr y un aumento de
lordosis por una debilidad a nivel de los extensores de cadera. Estos pacientes tendran
complicaciones a la hora de saltar, de caminar de puntillas y presentaran caidas frecuentes.
El hecho de levantarse del suelo serd complicado para estos pacientes y en el paso de DS a
bipedestacion se ayudaran con las manos sobre sus rodillas y esta maniobra se conoce como

el signo de Gowers (ver fig.3) (1,4,5,6,10) Igualmente podemos percibir en estos pacientes el
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signo de Valley (ver fig.3) que se caracteriza en paciente con DMD por una depresion de la

zona posterior del pliegue axilar debido a una musculatura dorsal bilateralmente hipertrofiada

3).

*MANIOBRA DE GOWERS ﬂ

Figura 3: Maniobra de Gowers y Signo de Valley. Fuente: (12)

Segun pasan los afos, estos pacientes veran disminuidas su capacidad de deambulacién de
subir escaleras, asi como ponerse en bipedestacion desde la posicion de DS. Entre los 10 y
12 afos, estos pacientes pierden la capacidad de caminar, si no han recibido un tratamiento
farmacoldgico a base de corticoesteroides, pero es posible que sigan teniendo un aceptable
control de tronco. Las caracteristicas clinicas de esta patologia al igual que la perdida de los
hitos relevantes son independiente de la etnia, se han podido ver estas mismas caracteristicas
en distintas poblaciones. Se va incrementando la falta de deambulacién también va
aumentando la escoliosis que genera entonces una mayor afectacion a nivel de las
capacidades respiratorias ya que la caja toracica se vera afectada (3). Las habilidades
funciones a nivel de los miembros superiores (MMSS) se ven reducidas con el paso del
tiempo, esto ocurre en ciclos degenerativos con una mayor dificultad en realizar AVD (comer,
lavarse los dientes, banarse, vestirse...) y también con una mayor dificultad para tener un
buen control postural. Estos nifios se ven ser cada vez mas dependiente a la hora de realizar
AVD.

Ademas, esta patologia puede llevar asociada complicaciones ortopédicas como son
contracturas articulares que se veran empezar a nivel de tobillo e iran en cadena ascendente
siguiendo con contractura a nivel de rodilla, cadera, mufieca y codos. Igualmente, estos
pacientes son muy propensos a fracturarse los huesos largos por caida y por debilidad de
este Ultimo ya que son huesos muy sujetos por tener osteoporosis como consecuencia al
tratamiento médico y farmacol6gico a base de corticoides. En las enfermedades
neuromusculares, las alteraciones funcionales y las alteraciones estructurales (posturales,
escoliosis, deformidades articulares y contracturas musculares) se producen debido a la

debilidad muscular que conlleva alteraciones en el control del equilibrio en estéatico como en
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dindmico (13). A partir de los 10 afios se ha observado en algunos casos la presencia de
miocardiopatia de dilatacién que suele hacerse mas evidente en pacientes de 18 afios y mas.
Esta evolucién de la patologia con aumento de las alteraciones cardiacas y respiratorias es lo

gue suele causar la muerte a estos pacientes.

Ademés de las alteraciones ortopedias y cardiorrespiratorias, la patologia suele cursar
igualmente con deterioro cognitivo, trastorno por falta de atencién con hiperactividad, trastorno
des espectro autista (TEA) y en algunos casos con trastorno obsesivo compulsivo (TOC) (3).
Estas disfunciones neurocognitivas, no son progresivas, pero crean un impacto en el

aprendizaje y en la calidad de vida (4).

Al nivel de dafio muscular existen diferentes mecanismos implicados como son: la alta
concentracion de calcio intracelular ya que el aumento de los niveles de calcio dafia al musculo
y se van a ver activadas las proteasas, principalmente la calpaina, que tiene como
consecuencia la necrosis de las fibras musculares (3). Ilgualmente, se veran implicado los
dafios mecanicos ya que la proteina distrofina ayuda a transferencia de fuerzas entre el
citoesqueleto intracelular y la matriz extracelular (6). Con lo cual la ausencia de esta proteina
va a ser la causa de un aumento de estrés sobre esta membrana celular durante las
contracciones e igualmente aumentara la permeabilidad de la membrana muscular (3). Los
dafios en las moléculas de sefializacion/mensajeras pues estas moléculas son las que se
mueven desde los poros de la membrana celular hasta al receptor correspondiente para
entonces generar una respuesta tras el intercambio entre mensajero y receptor (14,15).
Sabiendo entonces que la distrofina apoya a estas moléculas principalmente la molécula 6xido
nitrico sintetasa neuronal (hNOS) por el complejo distrofina-glucoproteina (DGC) y que nNOS
creas Oxido nitrico (NO) cuya funcién es mantener el tono vascular cuando reacciona con
radicales libre. Podemos decir que en caso de ausencia de distrofina (alteracion propia a la
patologia), habra una regulacion negativa de nNOS que llevara a una disminucion de los
niveles en NO que se manifestara por dafios musculares asociado a radicales libres y
entonces una vasoconstriccion e isquemia muscular que resultara con una necrosis muscular
3).

Igualmente esta implicado el aumento de las células inmunitarias, esto da lugar a un aumento
de la inflamacion que cursa con un aumento en los niveles de diferenciacion celular en el
musculo distréfico y dard como consecuencia un aumento del dafio muscular y de fibrosis. Se
puede considerar como un elemento fundamental en la patogénesis de la DMD (3). Les células
musculares, en la DMD, se ven dafiadas por un proceso de degradacién que se inicia con
necrosis celular, con lo cual genera un proceso inflamatorio que van a generar a su vez fibrosis

y es en este caso que el tejido que previamente era contractil se ve reemplazado por tejido de
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tipo lipidico (3).

Esta patologia suele ser diagnosticada entre los 3 y 5 afios (1,3-5,7,16) , por la adquisicién
de hitos en el desarrollo motor de manera tardia que, en nifios sanos, se veran alcanzados en
edades previas. Debido a la técnica del mapeo genético se han podido registrar mas de 50
enfermedades causadas por la aparicion de mutaciones genéticas especificas, estas se
denominan enfermedades neuromusculares. Los estudios genéticos son importantes
marcadores en el diagnostico de este tipo de patologia (3). Cuanto mas precoz sea el
diagnostico mas oportunidades de empezar los tratamientos de manera especifica sobre
estos pacientes para intentar enlentecer el proceso degenerativo.

Existen diferentes tipos de diagndsticos a través de diferentes tipos de técnicas como son: la
electromiografia (17) ya que en este tipo de prueba se mira si hay alteraciones en las sefiales
eléctricas emitida y entonces poder orientar el diagnostico hacia un desorden neuromuscular
(18). A traves de analisis sanguineo para observar el aumento de los niveles séricos en CK
gue se pueden ver multiplicado de 10 a 100 veces en relacién con los valores normales (20-
200 unidades/litros), aunque si hay la existencia de antecedentes familiares con DMD, se
aconseja hacer esta prueba de manera presintomatica. Igualmente se hacen estudio o
pruebas genéticas, al hacer esta prueba se puede evitar recurrir a otros tipos de pruebas mas
invasivas como pueden ser la biopsia muscular de la cual se vera confirmada la DMD en caso
de carencia de la proteina distrofina en el musculo, aunque queda recomendado el estudio
genético previo para verificar alguna alteraciébn genética. Para esta prueba genética, se
dispone de la prueba “multiplex ligation-dependent probe amplification (MLPA)”, esta ultima
sirve en detectar la porcion del gen que codifica aminoacidos que estad comprometida en la
alteracion del gen en el cromosoma X (delecién, duplicacion o mutacién). Tras esta prueba
hay diferentes salidas posibles segun el resultado (ver Fig. 5). Si esta prueba es positiva y el
paciente presenta un fenotipo concorde con la patologia entonces directamente se puede
aprobar el diagnostico de DMD, si resultan negativos entonces se necesita una secuenciacion
del gen para detectar mutaciones puntuales ya que es importante poder caracterizar la
mutacion por completa y entonces poder examinar la diversidad fenotipica de las
distrofinopatias. En el caso de unas pruebas genéticas negativas, sin mutaciones en el
fenotipo, pero con altas concentraciones de CK, se necesitara efectuar una biopsia muscular
(técnica invasiva) para entonces aprobar o excluir el diagnostico de DMD.

En la biopsia muscular lo que se busca es una alteracion en la estructura de las fibras del
muscular con un patrén distréfico, la presencia de necrosis, la reestructuracion del tejido

muscular en tejido lipidico y la ausencia de la proteina distrofina (3).
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Figura 4: Esquema de diagndstico de DMD, de la sospecha a la confirmacion.

Fuente: A. Nascimento Osorio en “Consenso para el diagnéstico, tratamiento y seguimiento del paciente con

DMD” (4)

El tratamiento debe de ser de tipo fisioterapéuticos, médicos, farmacéuticos y otros ya que
con estos pacientes se aplicara una intervencién multidisciplinar para poder instaurar
diferentes tipos de medidas protocolizadas con el objetivo de poder mejorar la funcionalidad
y la calidad de vida, pero también de retrasar y tratar las diferentes complicaciones y entonces
prolongar la supervivencia. Ademas, la asociacion de buenos tratamientos con el uso de
corticoesteroides (tratamiento farmacol6gico) prolonga la supervivencia de los pacientes con
DMD hasta la tercera o cuarta década de vida de estos. Este tratamiento multidisciplinar
precoz, es fundamental y reunird diferentes competencias como son: tratamiento a base de
corticoesteroides, un manejo adecuado, seguimiento cardiorrespiratorio, nutricional,

fisioterapéutico, ortopédico, por médicos rehabilitadores o cirujanos ortopédicos (4),(19).
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Son muchos casos los nifios en el que los nifios diagnosticados de DMD comienzan por
diferentes razones de forma tardia un adecuado tratamiento, muchos de ellos veran perder la
deambulacién independiente a los 9 afios y todos la tendran perdida a los 12 afos, dado que
las contracturas musculares empeoraran con paso del tiempo. El principal tratamiento médico
y farmacoldgico es a base de corticoesteroides que, si se aplica desde edades tempranas a
diario, retrasard la evolucion de la enfermedad y aumentara la edad media de la pérdida de la

deambulacion, viéndola aumentar hasta los 14 afios (1,5).

Los tratamientos se van aplicando en diferentes areas especializadas y son fundamentales
en la progresion de la enfermedad en estos nifios. En el tratamiento musculoesquelético lo
fundamental es la prevencién de contracturas y el mantenimiento del ROM y de la movilidad
desde una intervencion multidisciplinar en la cual el fisioterapeuta podra aplicar estiramientos,
cinesiterapia y otras técnicas para mejorar y llevar a una correcta posicion las articulaciones
e igualmente se podra aplicar ejercicios que influyan sobre el ROM y se suele ver
recomendada, en la mayoria de los casos, la inclusion de la terapia acuatica (TA) (19).
También se recomienda a estos pacientes segun el avance de la patologia y las deformidades
gue usen ortesis para prevenir y disminuir las contracturas (3,4). En India se ha estudiado y
se ha visto que la utilizacion de ortesis tipo tobillo-pie también llamadas Ankle Foot Orthosis
(AFOs) (ver fig.6) retrasan la perdida de la deambulacion principalmente cuando su uso es
uso nocturno en todas las diferentes fases de evolucién de la patologia (4). También se puede
ver recomendado el uso de corset (ver fig.6) en estos pacientes para prevenir y reducir la
evolucién de la escoliosis (3,4). Ya que sera importante vigilarla a lo largo del crecimiento del
paciente y en cuanto el esqueleto llegue a su maximo desarrollo volver a evaluar para
entonces tomar decisiones en caso de necesidad de fijacion espinal por intervencion
quirdrgica. Esta intervencion tiene como finalidad de evitar empeoramiento de la evolucion de
la escoliosis y a su vez disminuir el deterioro de las capacidades pulmonares. Pero también
se podréa plantear, segun el nivel de restriccién de estos pacientes en la marcha, una posible
intervencidn quirargica con la realizaciéon de una tenotomia del tend6n de Aquiles (4,20). Y
en las Ultimas fases de deambulacion se recomienda el uso de bipesdestadores (ver fig.6) o
bien de ortesis tipo rodilla-tobillo-pie también llamadas “Knee-ankle-foot orthosis” (KAFO) (ver
fig.6), este tipo de ortesis se utilizardn durante el dia. El uso de estos diferentes tipos de
dispositivos externos tiene como objetivo principal la disminucién de las contracturas y de las

deformidades y entonces el correcto mantenimiento postural (4).
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Figura 5: Diferentes ortesis utilizadas en DMD. Fuente: https://www.medicalexpo.es/prod/townsend/product-
74766-455078.html

En estos pacientes, ya que la DMD es una patologia a caracter degenerativo y evolutivo, es
imprescindible llevar un estudio y seguimiento periédico para poder, segun la evolucion,
intervenir los antes posibles. Las principales funciones estudiadas son: fuerza, ROM,
funciones motoras, AVD y marcha (4). Debido al tratamiento farmacéutico a través de
corticoesteroides, hay mas posibilidades de padecer osteoporosis y entonces de ser mas
propensos a tener fracturas con lo que se puede recomendar el uso de yeso o de férula, pero
también se aconseja afadir vitamina D y calcio para mantener el estado de los huesos (4).
Una vez llegado a la fase no ambulatoria serd imprescindible para poder mantener o prolongar
las funciones musculoesqueléticas de los pacientes recurrir a la terapia ocupacional. El
tratamiento farmacoldgico, se determina por una terapia a base de corticoesteroides y se ha
demostrado ser influente en el retraso de la perdida de la deambulacion de 1 a 2 afios (3) pero
igualmente se ha visto que disminuye el riesgo de escoliosis (3,4) y tiene efecto a largo plazo
sobre las funciones motoras, cardiacas y respiratorias (3).

Los diferentes corticoesteroides usado y recomendado en el tratamiento farmacéutico de
estos pacientes son la prednisona o el deflazacort (3,4), los principios activos de cada uno
tienen una eficacia similar en la mejora de la fuerza y de las funciones musculares. Es
importante que previamente a la administracion de estos el paciente tenga el programa
nacional de vacunacién recomendado completo (4). Existen tres posibilidades de

administracion de este tratamiento (3,4) que son:

Farmaco Dosis
Prednisona 0,75 mg/kg/dia
Deflazacort 0,9 mg/kg/dia (4)
Prednisona Toma a dias alternos o durante 10 dias
consecutivos seguido de 10 dias de descanso. (4)

Tabla 2: Dosis de los diferentes farmacos en el tratamiento farmacoldgico de la DMD. Fuente: elaboracion propia.
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La toma de deflazacort se ha visto, segun estudios recientes, ser el tratamiento continuo lo
mas seguro y la administracion discontinua de prednisona se ha visto menos eficaz, pero con
muchos menos efectos secundarios y se recomienda iniciar el tratamiento farmacéutico una
vez las funciones motrices adquiridas por el nifio alcanzan un nivel considerado definitivo, que
suele rodear los 4-6 afios (4).

Los efectos secundarios frecuentes que pueden manifestarse en los pacientes tratados con

estos farmacos son (3,4):

Efectos secundarios al tratamiento farmacolégico:

Acnés Aumento de peso Supresion inmunoadrenal
Intolerancia a la glucosa Mioglobinuria Alteraciones conductuales y
comportamentales
Osteoporosis Cataratas Retraso en el crecimiento
Gastritis, reflujos Ulceras péptica Retraso de la pubertad

gastroesofagicos

Hipertensién Aumento del riesgo de fracturas
en huesos largos y vertebras

(asociado a la osteoporosis)

Tabla 3: Efectos secundarios al tratamiento farmacologico. Fuente: Elaboracion propia

En estudios recientes sobre el tratamiento farmacologico se ha visto que el tratamiento
continuo con de deflazacort tiene unos resultados mas eficientes sobre el deterioro tardio de
la deambulacién y sobre la conservacion de las funciones motoras comparandolo con el
tratamiento con prednisona (3). Pero también, el tratamiento con deflazacort ayuda a
conservar la fuerza en MMSS, a disminuir las afectaciones cardiopulmonares y enlentece la
progresion escolidtica, pero sin embargo genera debate sobre el retraso de la perdida de la
deambulacion (4).

En cambio, en India, un estudio reciente ha mostrado que la prednisona tiene mayor efecto
frente al tratamiento con deflazacort, con lo cual el uso asociado de esteroides y prednisolona
frente al deflazacort queda sujeto a discusiones (3).

Las disfunciones cardiacas son la primera causa de mortalidad en la enfermedad de DMD, la
principal alteracién que se genera es una disfuncion del ventriculo izquierdo que se desarrolla
en miocardiopatia dilatada que tiene como consecuencia una insuficiencia cardiaca y arritmias
gue en la mayoria de los casos esta alteracion no se manifiesta de manera sintomatica, es
asintomatica, ya que los pacientes estaran en un estado ambulatorio e inmovil (4). Esta es la

causa por la cual las pruebas médicas para la deteccion de la miocardiopatia son necesarias,
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se suelen detectar y hacer un seguimiento de la evolucion de estas por ecografia,
electrocardiograma (ECG) y resonancia magnética cardiaca ya que es una prueba que nos
genera mas seguridad al ser mas sensible para la deteccién de fibrosis y disfunciones
cardiacas (3,4). A partir de los 10 afios en estos pacientes, con DMD, es necesario un control
anual de las miocardiopatias (4). Una vez detectada la miocardiopatia se ve necesario la
intervencion por tratamiento médico por inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
(IECA) (3,4) ya que su intervencién cursa con evitar que se genere la enzima angiotensina Il
gue lo que produce es un estrechamiento de los vasos sanguineos y entonces un aumento
de la tensién arterial (TA). Este medicamento se ve mas eficaz asociado a con bloqueadores
beta (3). En estudios recientes, se ha visto que el uso de IECA de manera precoz, antes el
inicio de los primeros sintomas de miocardiopatia dilatada se revela ser interesante en cuanto
al retardo de la aparicion de estos (4). En caso de que exista una imposibilidad en tomar IECA,
la alternativa que se propone a los pacientes es la ingesta de inhibidores de receptor de
angiotensina (IRA) o de antagonistas del receptor de aldosterona (ARA) ya que es un
cardioprotector, aunque su eficacia como opcion frente a los IECA queda por determinar (4).
Las alteraciones respiratorias se deben a una debilidad y atrofia de la musculatura orofaringea
y toracica que conlleva a una respiracién superficial lo que genera una disminucion de
movilidad de la caja toracica y de la amplitud de movimiento pulmonar lo que va a disminuir,
en consecuencia, la distensibilidad de la pared toracica (21). Igualmente se va a generar una
complicacién para eliminar las secreciones ya que tendran dificultad para toser (13) con lo
cual necesitan un seguimiento cercano por parte de neumdlogo y de un fisioterapeuta
especializado en el sistema respiratorio (4). Se dispone de diferentes terapias de
desobstruccion de las vias respiratorias que pueden ser manuales (fisioterapia respiratoria) o
bien mecanicas (tos asistida con un asistente mecanico o también llamado el cough assist
(ver fig.7)). El objetivo principal de este tipo de tratamiento es de evitar y prevenir
complicaciones e infecciones pulmonares ya que en los pacientes con DMD tienen una
disminucion de las funciones respiratorias de un 10% anual (13). La mayoria de las
infecciones pulmonares se veran tratadas por antibiéticos y fisioterapia (3). Segun la fase en
la que se encuentre el paciente la evaluacién de las capacidades pulmonares se veran
efectuada en diferente tiempo de intervalos, es decir, si el paciente se encuentra en fase
ambulatoria la revision de las capacidades vitales forzada (CVF) se realizara cada afios, pero
sin embargo cuando el paciente este ya en una fase de sedestacion definitiva, las revisiones
se deberan efectuar cada 6 meses (4) ya que a partir de ese momento los pacientes suelen
padecer de hipoventilacién y entonces necesitaran la ayuda de ventilacion mecanica no
invasiva (VMNI) (ver fig.6) (3).
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Figura 6: VMNI en nifios con DMD y Cough Assist. Fuente: (2,22)

Sobre el tratamiento cognitivo y psicosocial, en las DMD, los pacientes pueden verse
afectados por retraso en el desarrollo neurolégico desde que son nifios a veces estos
sintomas pueden darse antes de la sintomatologia a nivel muscular. Igualmente pueden
padecer de alteraciones cognitiva, problema en el aprendizaje debido en la mayoria de los
casos a un déficit de atencion e hiperactividad, trastornos neuropsiquiatricos como es la TEA,
TOC y trastorno afectivo. Estas alteraciones neurocognitiva y psicosocial aparecen en un 20-
30% de los pacientes con DMD. Existen diferentes maneras de evaluar el nivel de alteracién
gue puede padecer el paciente por medio de escalas estandarizadas como son Griffith, Bayley
0 Weschler. Segun los resultados de estas escalas se podra definir si estos pacientes
necesitan diferentes tipos de terapias o ayudas complementarias como son la logopedia, la
psicoterapia o adaptaciones curriculares escolares al igual que puede ser beneficioso para el
paciente o a su familia acudir a sesiones de apoyo psicolégico (4). Es fundamental en estos
pacientes el tratamiento a nivel gastrointestinal ya que hay una alta probabilidad para ellos
padecer alteraciones en el peso con lo cual es imprescindible recurrir a un seguimiento
nutricional y una adaptacion constante de la dieta segun la evolucion de la patologia. Es
corriente, en pacientes en estado avanzado de la patologia, tener problema de disfagia con lo
cual tendra consecuencia sobre el peso y la fuerza respiratoria que se veran respectivamente
disminuir. En este caso serd importante valorar las necesidades de una alimentacién por
sonda nasogastrica o bien de boton géstrico posterior (4).

Es importante tener en cuenta las pérdidas de peso ya que pueden ser generada por un gasto
energético mayor a lo habitual, aunque se mantenga el mismo tipo de ingesta alimentaria y
puede entonces ser un sintoma anticipado de alteracién respiratoria con un aumento del

trabajo respiratorio debido a una insuficiencia respiratoria con necesidad de instaurar la VMNI

(4).
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En fases no ambulatoria los pacientes suelen padecer de reflujos gastroesofagico y esofagica
por una afectacién, como la otra musculatura, de un deterioro de esta musculatura esofagica.
Se deberan ver tratadas por medio farmacéutico con inhibidores de bomba de protones (IBP)
0 antagonista de receptor H2 o también antiacidos neutralizantes (4).

Los pacientes con DMD suelen tener una predisposicion en padecer de estrefiimiento con lo
cual es importante vigilar el nivel de hidratacion y que tengan una alimentacion adecuada. De
manera puntual, los médicos pueden prescribir, a estos pacientes, medicamentos a su efecto

como son los laxantes, enemas, leche de magnesio, lactulosa o polietilenglicol (4).

Es fundamental que estos pacientes favoreces su autonomia y que puedan realizar las
maéximas actividades posible, siempre teniendo en cuenta en qué fase se encuentra (17).

La actividad fisica tiene muchos beneficios para los pacientes con DMD y dentro de ella, la
natacion y los ejercicios acuéaticos en general presentan mas beneficios que las otras
actividades de tipo aerdbico (23) ya que puede ser menos exigente cuando es realizada de
forma recreativa debido a que evita las sobrecargas musculares y articulares (7). Ademas de
estos, los beneficios que pueden resultar de las actividades en agua, en los diferentes los
estudios son a nivel psicolégico, social y de autonomia del paciente (7,13,24).

Segun J.Gleita y M.Alonso, la terapia acuética se define por la utilizacién combinada del agua
con las diferentes técnicas especificas de tratamiento empleadas para logar objetivos
terapéuticos (25) y la asociacién acuatica de Reinos Unidos de fisioterapeutas colegiados lo
define como el programa de terapia que utiliza las propiedades del agua, disefiado por un
fisioterapeuta calificado especificamente para un individuo, con el fin de mejorar las funciones
y llevado a cabo por un personal apropiado y capacitado, idealmente en un edificio
especialmente disefiado y con una piscina de hidroterapia que retna las condiciones a una
temperatura adecuada (5). El agua tiene propiedades fisicas que se pueden ver beneficiosas
para el paciente y es fundamental que el terapeuta las conozcas ya que tienen un efecto
fisioldgico sobre el organismo segun la inmersion (13,25)

La inmersién vertical aporta una diversidad de estimulos que tienen efectos fisioldgicos en los
diferentes sistemas corporales ya que estan influidos por las distintas propiedades mecanicas
del agua como es la presiéon hidrostatica (PH). Esta Ultima genera principalmente efectos
sobre el sistema cardiopulmonar con una elevacion del volumen sanguineo central cuando
hay una inmersion hasta el nivel xifoideo (9) y un descenso de los volimenes pulmonares lo
gue genera un incremento del trabajo respiratorio (25). En una inmersion hasta el nivel de la
cintura escapular se ha visto un aumento del volumen de sangre de un 60% lo que genera un
aumento de la presion arterial y venosa e igualmente se ha visto una modificacion en la

estimulacion del tono vagal y de la conduccién parasimpatica. Sobre el sistema
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neuromuscular, la inmersion permite una normalizacion del tono muscular y una mejoria del

equilibrio y del control postural (25).

Cuando hay inmersion del cuerpo, para los pacientes con DMD, hay un entorno favorable para
el tratamiento seguro, pero es fundamental gestionar la temperatura del agua, la frecuencia 'y
duracion de las sesiones, y también hay que tener en cuenta, diferentes parametros como son
la frecuencia cardiaca (FC) y la saturacién de oxigeno (SPOZ2) con las diferentes herramientas
gue podemos tener a disposicién como es un pulsioximetro ya que los pacientes estan sujetos
a problemas cardiopulmonares, lo que conlleva a tener en cuenta de manera imprescindible
la fatiga (19).

Sin ser una consecuencia especifica a los pecientes con DMD, la evidencia dice que la terapia
acuatica mejora la fuerza en los masculos inspiratorios de manera global. Esta mejoria viene
dada por las propiedades del agua ya que la presion hidrostatica que ejerce sobre el torax y
los pulmones hace mas dificil la respiraciéon con lo que es un factor importante para tener en

cuenta en los pacientes con alteraciones del sistema cardiorrespiratorio.

Ademas de la presion hidrostética, el agua aporta otros beneficios como son: la flotabilidad
gue ayuda al movimiento ya que hay una disminucion del impacto de la gravedad y también
suele utilizarse en los ejercicios dirigidos a la mejora del equilibrio. El agua tiene también como
beneficio se disminuir o augmenta el tono muscular segin su temperatura (a mayor
temperatura hay disminucién del tono muscular y a mayor temperatura hay un aumento del
tono muscular), la viscosidad es igualmente un pardmetro para tener en cuenta ya que aporta

resistencia a los movimientos segun la velocidad de ejecucion de un ejercicio (25,26).

La terapia acuatica es aconsejada en los pacientes con DMD porque es un ejercicio de bajo
impacto y de fortalecimiento combinado con el ejercicio aerdbico (23) lo que permite observar
une mejoria en la resistencia y entonces permite mantener la funcionalidad de las diferentes

estructuras (13) al igual que se han visto mejoria sobre el patrén de marcha (27).

En la actualidad, no hay informacién precisa sobre la dosis, frecuencia e intensidad (13) pero
segun la revision bibliografica efectuada por A. Lima y L. Cordeiro la mayoria de los estudios,
en pacientes entre 5 y 22 afos tiene una media de 45 minutos de sesién, 1 a 2 veces por
semana en la cual se preconiza un agua entre 32,7° (+/- 1,6°) de temperatura por una duracion
media de los estudios de investigacion de 5 meses, pero aconsejando este tipo de tratamiento

a largo plazo (19).

Segun el estudio realizado por Shelby Adams et al. de un programa de 8 semanas de terapia

acuatica en pacientes con distrofia muscular se ha visto que 1 de 3 a mejorado en las
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mediciones del contorno del pecho, 1 de 3 ha mejorado en el volumen inspiratorio, 2 de 3 han

mejorado su flujo maximo y 3 de 3 han mejorado su calidad de vida (21).

Por lo tanto, segun todo lo indicado anteriormente, este estudio pretende analizar la incidencia
de la terapia acuatica sobre la capacidad cardiorrespiratoria, la marcha y el ajuste mental y

funcional en el agua de los pacientes con distrofia muscular de Duchenne.
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2. EVALUACION DE LA EVIDENCIA

Se ha efectuado una busqueda de la evidencia durante los meses de octubre y noviembre de
2021 en diferentes bases de datos como son: Academic Search Complete, CINAHL Complete,
MEDLINE Complete e E-Journals por medio de la plataforma EBSCO (Anexo 1), asi como en
PUBMED (Medline) (Anexo 2) e igualmente en la plataforma PeDRO (Anexo 3).

En PUBMED, para una busqueda mas especifica, a base de los términos libres o palabras
claves (PC) siguientes: Fisioterapia, hidroterapia, terapia acudtica, terapia en agua, distrofia
muscular de Duchenne, enfermedades neuromusculares, funciones respiratorias, WOTA,
ajuste mental y funcién en el agua (WOTA), deambulacién, saturacién de oxigeno, SPO2,
oxigeno, equilibrio, time-up and go; hemos podido efectuar las blsquedas de los términos mas
especificos a la ciencia de la salud con los correspondientes términos MeSh (Medical Subject
Headings) y DeCS (descriptores en Ciencia de la Salud), de lo cual hemos obtenido los

resultado representado en la tabla 4.

Tras tener las palabras claves en los diferentes tipos de términos especificos a la ciencia de
la salud, se han hecho las busquedas de cada término de manera independientes para
después poder asociarlas con el operador booleano “AND” y asi tener una busqueda mas
completa. Los principales filtros que se han utilizados en estas busquedas han sido el filtro de
cinco afios y en la medida de lo posible que sean ensayos clinicos. Igualmente se han

utilizados 3 libros.

Palabras claves Palabras claves DeCS MeSh
(castellano) (ingles)
- Distrofia muscular | - Duchenne Muscular | -Muscular dystrophy, | -Muscular dystrophy,
de Duchenne Dystrophy Duchenne Duchenne
- Muscular dystrophy
- Hidroterapia - Hydrotherapy - Hydrotherapy Hydrotherapy
- Terapia Acuatica - Aquatic therapy
- Terapia en agua - Water therapy
- Fisioterapia - Physiotherapy - Physical therapy | - Physical therapy
Modalities Modalities
- Physical therapy | - Physical therapy
Specialty Specialty

24




-Funciones

- Respiratory function

-Maximal

-Respiratory function

respiratorias - Respiratory Respiratory test

- Respiratorias pressures -Maximal
Respiratory
Pressures

-Espirometria -Spirometry -Spirometry - Spirometry

- Ajuste mental y |- Mental adjustment

funcién en el agua and function in water

- WOTA (Water | - WOTA  (Water X

Orientation test of | Orientation test of

Alyn) Alyn)

- Saturaciobn  de | - Oxigen saturation -Monitoreo de gas | - Oximetry

oxigeno - SPO2 sanguineo

- SPO2 - Oxygen transcutaneo

- Oxigeno

- Deambulacién - Walking - Walking - Walking

- Equilibrio - Balance - Postural balance

Tabla 4: Términos de busquedas. Fuente: Elaboracién propia.
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3. OBJETIVOS DEL ESTUDIO

3.1. Objetivo principal
Analizar la efectividad de la inclusion de la terapia acuatica en el tratamiento de nifios

diagnosticados de distrofia muscular de Duchenne.

3.2. Objetivos especificos

- Analizar la efectividad, sobre la funcion respiratoria, en la inclusion de la terapia
acuatica en el tratamiento de nifios diagnosticados con distrofia muscular de
Duchenne.

- Analizar la efectividad, sobre el ajuste mental y la capacidad funcional en el agua, en
la inclusién de la terapia acudtica en el tratamiento de nifios diagnosticados con
distrofia muscular de Duchenne.

- Analizar la efectividad, sobre la saturacion de oxigeno y la frecuencia cardiaca, en la
inclusion de la terapia acuatica en el tratamiento de nifios diagnosticados con distrofia
muscular de Duchenne.

- Analizar la efectividad, sobre la funcionalidad de la deambulacion y del equilibrio, en
inclusion de la terapia acuatica en el tratamiento de nifios diagnosticados con distrofia

muscular de Duchenne.
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4. HIPOTESIS

La inclusién de la terapia acuética en el tratamiento de nifios diagnosticados de distrofia

muscular de Duchenne consigue beneficios en el curso de la enfermedad.
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5. METODOLOGIA

5.1. Disefo

El estudio disefiado se considera analitico, cuasi-experimental ya que se van a medir los
efectos de una intervencion similar sobre un grupo de pacientes diagnosticados con DMD. La
intervencion se basard sobre el método Halliwick y ejercicios acuaticos. Y el estudio se
considera longitudinal ya que se van a efectuar dos mediciones de cada variables (Saturacion
de oxigeno, frecuencia cardiaca, flujo maximo tosido (Peak Flow Cough), expansion de térax,
capacidad vital forzada, capacidad inspiratoria, ajuste mental y capacidad funcional en agua,
funcionalidad de la deambulacién) una de ella siendo antes de empezar con el tratamiento
(pré) y otra al terminar nuestro protocolo de intervencién (post) para observar la influencia de

la intervencion realizada sobre cada paciente.

Sobre los aspectos éticos, el estudio cumplira y respectara las recomendaciones segun la
declaracién de Helsinki de 1964 que fue aprobada por la Asamblea Medica Mundial con el
objetivo de ajustar la ética en los procesos de investigacion tomando como referencia la
integridad moral, asi como las responsabilidades absolutas comprometiéndose a proteger los

Derechos Humanos y la dignidad del ser humano.

Se garantizara el anonimato de los pacientes a través de un codigo de identificacién que se
les asignaran, la proteccion de sus datos personales y los derechos ARCO (acceso,
rectificacion, cancelacién y oposicion) como lo rige la Ley Orgéanica 3/2018, de 5 de diciembre
de Proteccion de Datos Personales y garantia de los derechos digitales (anterior Ley 15/1999
de 13 de diciembre).

A través del programa Microsoft Excel se crearan dos bases de datos en las cuales, en una
de ellas estaran los nombres de los pacientes asociado al cédigo de identificacion
correspondiente y en la otra no apareceran los nombres de los pacientes sino sus cédigos de
identificacion asignado con los datos relevantes para el estudio la cual tendran acceso los

investigadores.

Debido a que el estudio de investigacién debe ser aprobado por un Comité Etico de
Investigacion Clinica (CEIC), de un hospital de la Comunidad de Madrid (28), se solicitara
una aprobacién al CEIC del Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus (Anexo 4). Una vez el
estudio aprobado por el CEIC, haremos una peticién a la Fundacién Instituto San José para
gue nos presten la piscina de su unidad de terapia acuatica (UTA) (anexo 11) para efectuar el

estudio en las mejores condiciones.
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Antes de empezar el estudio, a cada participante se les entregara una hoja de informacion al
paciente (HIP) en la cual se veran reflejados los aspectos siguientes: objetivos del estudio,
metodologia aplicada, finalidad, beneficios y los posibles riesgos o peligros que puede
conllevar el estudio. Asimismo, se les informaran la posibilidad de ejercitar su derecho para
retirar su consentimiento en cualquier momento del estudio o de no participar. Las
informaciones estaran recogidas por escrito en la dicha HIP (Anexo 5), en la hoja de

consentimiento informado (Cl) (Anexo 6) y en la hoja de confidencialidad (Anexo 7).

Ya que los participantes son menores de edad, toda la documentacion deberé ser firmada por

los tutores legales de los sujetos y presentada al equipo de investigacion.

5.2. Sujetos del estudio

La poblacion para este estudio serdn nifios, ya que la patologia afecta principalmente a
varones, y con una edad incluida entre 4 y 12 afios diagnosticados de DMD y para la seleccién
de la muestra se contactard con el departamento de investigaciébn de la organizacion
“Duchenne Parent Project Espafia”, con el Hospital Fundacion Instituto San José y con el
Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus. Los sujetos necesitaran cumplir con los siguientes

requisitos:
Criterios de inclusion:

- Varones

- Entre 4y 12 afos

- Diagnosticado de distrofia muscular de Duchenne
- NSAA superior o igual a 8

- Capaces de andar 10 metros sin ayuda

- Bajo tratamiento farmacos con corticoesteroides desde minimo 3 meses
Criterios de exclusion:

- Existencia de otro sindrome debilitante crénico

- Existencia de otra enfermedad asociada que afecta a nivel respiratorio

- Tratamiento farmacoldgico para alguna alteracion respiratoria (excepto corticoides)

- No ser capaz de entender las instrucciones

- No ser capaz de hacer una correcta oclusion oral alrededor de la boquilla de los
instrumentos de valoracion respiratoria

- No tener el consentimiento firmado de los tutores legales

- Peticion del paciente o del tutor legar para salir del estudio
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- Afectacion cognitiva grave

- Incapacidad de deambulacion

- NSAA inferior a 8

- Presencia de alguna contraindicacion propia a la terapia acuatica

- Incontinencia fecal o urinaria

Sobre el tamafio muestral:

Este ultimo corresponde con el nimero de sujeto minimo necesario para el estudio, que se

calculara gracias a la formula siguiente:
n = (2K x SD?) /d?2
De la cual, corresponde:
n = muestra
d = precisiéon
SD= desviacion tipica

K = valor de significacion estadistica que depende del nivel de significacién (riesgo alfa) y

del poder estadistico (riesgo beta)

En este estudio, emplearemos un nivel de significacion del 5% lo que corresponde a un
riego alfa de 0,05 y un poder estadistico del 80% que a su vez corresponde con un riesgo

beta de 0,20. Gracias a estos datos, obtenemos el valor K (tabla 5) que corresponde a 7,8.

Poder estadistico (1- B)

Nivel de significacion (a/2) 80% 90% 95%
5% 7,85 10,51 13,00
10% 11,68 14,88 17,82

Tabla 5: Valor de la significacion estadistica (K). Fuente: elaboracion propia.

El valor para la desviacion tipica (SD) y el valor de precision (d) se basaran sobre un estudio
de M. Pane y E.S. Mazzone et al. (29), ya que al igual que en este estudio, se utiliza como
referencia en los criterios de inclusion de los pacientes, la escala NSAA (anexo 9). En el
estudio de referencia, se obtiene una desviacion tipica (SD) de 3,7 y con una precision (d)
de 2,2.
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Con lo cual, siguiendo la formula citada anteriormente para calcular la muestra obtenemos:

nN=(2KxSD?) /d?>n=(2x7,8x3,7?)/2,22> n=44,12

Con lo cual tras obtener una muestra de 44,12 y para asegurarnos de la potencial perdidas

de sujetos durante el proceso de investigacion, le sumaremos el 15% de esta misma que

corresponde a 6,62. Entonces, con la suma de la muestra (n) obtenida y del 15% obtenemos

gue sera necesario aplicar nuestro tratamiento a una muestra de, 44,12 + 6,62 = 50,74 que

redondearemos a 51 sujetos.

5.3. Variables

Variables independientes:

Momento de medicion: nuestro estudio se basara sobre tomas de mediciones al

principio y al final del estudio, por esta razébn nombraremos esta variable como
independiente ya que nuestro tratamiento no va a influir sobre ella y nominal
dicotbmica ya que se divide en dos tiempos que es “pré” y “post”. (ver tabla 5)

Edad: en este estudio, los sujetos se dividirdn en dos grupos como son de 4 a 9 afos
y el otro grupo de 10 a 14 afos. Esta division de los pacientes por grupos de edades
esta debida a que, al ser una enfermedad degenerativa, va a influir la edad del paciente

sobre los resultados que vamos a poder encontrarnos.

Variables dependientes:

Las variables se clasifican de dependiente por el hecho que nuestro tratamiento tendra

una incidencia directa sobre ellas, lo que va a poder generar cambios.

Saturacion de oxigeno (SPO2): esta variable se medira gracias a un pulsioximetro (fig

7.D) de marca y nos informara sobre la cantidad de oxigeno presente en sangre en
porcentaje (%). Es un dato importante en los pacientes con posibles alteraciones
cardiorrespiratoria ya que si sale de los valores normales puede generar hipoxemia.

Frecuencia cardiaca (FC): esta variable igualmente se podr4d medir con el

pulsioximetro (fig 7.D) y se mide en latidos por minutos (Ipm). Es importante conocer
el estado funcional cardiaco ya que estos pacientes son sujetos para tener alteraciones
cardiacas.

Flujo maximo tosido (Peak Flow Cough): esta variable nos permite conocer el flujo

méximo de aire expulsado y entonces la capacidad funcional de los pulmones en
explusar las secreciones para asi evitar infecciones pulmonares. Es fundamental que
esta capacidad sea optima en los pacientes con DMD ya que van perdiendo capacidad
funcional respiratoria y son més sujetos a complicaciones e infecciones. Esta variable

se mide en litros por minutos (I/min), gracias a un dispositivo portatil llamado el “peak
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flow meter” (ver fig 7.C).

Expansion de torax: esta variable mide la circunferencia del térax durante una

inspiracion maxima, se medirda a nivel craneal del térax y otra medida a nivel del
apéndice xifoideo. Se estudiara la correlacién con la capacidad de aire inspirado. Se
mide en milimetros con una cinta métrica (ver fig 7. B).

Capacidad vital forzada: es una variable medida gracias a la espirometria (ver fig 7. A)

e indica el volumen de aire maximo espirado durante una exhalacion forzada que sigue
a una inspiracibn maxima. Este dato nos permitira tener informacién sobre la
capacidad funcional respiratoria del paciente y ver la evolucién que lleva la enfermedad
sobre ella ya que la DMD es una enfermedad degenerativa que conlleva a debilidad
de la musculatura respiratoria Esta variable se mide en litros.

Capacidad inspiratoria: esta variable representa la méxima inspiracion realizada tras

una inspiracién a volumen corriente, se mide con la espirometria (fig 7.A) igualmente
y nos da informacion sobre la capacidad respiratoria y sobre el estado de la
musculatura inspiratoria ya que con el avance de la enfermedad esta musculatura se
ve afectada y débil. Esta ultima se mide en mililitros (mL).

Ajuste mental v capacidad funcional en agua: esta variable es medida por la escala

WOTA 2 (anexo 10), en el caso de nuestros pacientes, ya que la escala WOTA 1 es
para los pacientes entre 1 y 8 afios con mucha dificultad en asimilar ordenes verbales.
Esta escala nos informa sobre la mejoria de los pacientes en un entorno acuatico y en
diferentes habilidades que es capaz de efectuar en él y es la Unica escala acuatica que
nos permita efectuar este seguimiento de manera precisa. Esta escala tiene una
confiabilidad y validez muy alta y se mide por suma de puntos que se han adquiridos
en los diferentes items (30).

Funcionalidad en |la deambulacién: esta variable se estudia por medio de la escala

NSAA (anexo 9) que en nuestro estudio va a ser ademas una caracteristica en los
criterios de inclusion ya que los sujetos deberan tener un minimo de 8 puntos. Es una
escala adaptada para los pacientes con DMD centrdndose en los aspectos
funcionales. Consta de 17 items que evallan las habilidades funcionales que influyen
en la deambulacion como son elevacion de cabeza, correr, saltar, levantarse... cada
item tendra una puntuacion entre 0 y 2 segin como ha sido ejecutado y el total de la
puntuacion varia entre 0 y 32 (siendo la puntuacion maxima posible). Ademas de
evaluar la realizacion o no de la tarea, también evalla la calidad de realizacion. (anexo
8) (11,29,31)
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Figura 7- A: Espirometria; B: Expansion térax con cinta métrica; C: peak Flow cough meter portatil (21);
D: pulsioximetro con frecuencia cardiaca (Fuente: https://www.farmaciauniversal24h.com)

Todas las variables enumeradas anteriormente se veran reflejadas en la tabla siguiente:

Variables

Tipo

Unidad de medida

Forma de medicién

Momento de medicion Independiente nominal X 1=Pré
dicotomica
2= Post
Edad Independiente Afios Categoria 1=entre 4y 9
cuantitativa continua afos
Categoria 2=entre 9 y

14 afios

Saturacion de oxigeno | Dependiente cuantitativa % Pulsioximetro

(Sp0O2)

continua

Frecuencia cardiaca

Dependiente cuantitativa

Latidos por minutos

Pulsioximetro

(FC) discreta (Ipm)
Flujo maximo tosido Dependiente cuantitativa I/min Peak flow meter

(Peak Flow cough) continua

Expansion de térax Dependiente cuantitativa Milimetros Cinta métrica
continua

Capacidad vital Dependiente cuantitativa Litros Espirometria
forzada (CVF) continua

Capacidad inspiratoria | Dependiente cuantitativa mL Espirometria
continua

Ajuste y capacidad Dependiente cuantitativa Puntos Escala WOTA
funcional en agua discreta

Funcionalidad en la Dependiente cuantitativa Puntos Escala NSAA

deambulacion

discreta

Tabla 6: Variables independientes y dependientes. Fuente: elaboracién propia.
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https://www.farmaciauniversal24h.com/

5.4. Hipoétesis operativa

Saturacion de oxigeno (SpO2):

Hipotesis nula (Ho): No existen diferencias significativas en la modificacion de la saturacion
de oxigeno tras la aplicacion de la terapia acuética en pacientes diagnosticados de DMD.
Hipotesis alternativa (Hi): Existe una diferencia significativa en la modificacién de la
saturacion de oxigeno tras la aplicacion de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados de
DMD.

Frecuencia cardiaca (FC)

Hipotesis nula (Ho): No existen diferencias significativas en la modificacion de la frecuencia
cardiaca tras la aplicacion de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados de DMD.
Hipotesis alternativa (Hi): Existe una diferencia significativa en la modificacion de la
frecuencia cardiaca tras la aplicacién de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados de
DMD.

Flujo maximo tosido (Peak Flow cough)

Hipdtesis nula (Ho): No existen diferencias significativas en la modificacion del flujo maximo

tosido (Peak Flow cough) tras la aplicacion de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados
de DMD.

Hipdtesis alternativa (Hi): Existe una diferencia significativa en la modificacién del flujo

maximo tosido (Peak Flow cough) tras la aplicacién de la terapia acuatica en pacientes

diagnosticados de DMD.

Expansion de térax

Hipétesis nula (Ho): No existen diferencias significativas en la modificacion de la expansion

del térax tras la aplicacién de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados de DMD.

Hipdtesis alternativa (Hi): Existe una diferencia significativa en la modificacion de la expansion

del térax tras la aplicacién de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados de DMD.

Capacidad vital forzada (CVF)

Hipétesis nula (Ho): No existen diferencias significativas en la modificaciéon de la capacidad

vital forzada tras la aplicacion de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados de DMD.

Hipdtesis alternativa (Hi): Existe una diferencia significativa en la modificacion de la capacidad

vital forzada tras la aplicacion de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados de DMD.
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Capacidad inspiratoria

Hipdtesis nula (Ho): No existen diferencias significativas en la modificacion de la capacidad

inspiratoria tras la aplicacion de la terapia acuética en pacientes diagnosticados de DMD.

Hipdétesis alternativa (Hi): Existe una diferencia significativa en la modificacién de la capacidad

inspiratoria tras la aplicacion de la terapia acuética en pacientes diagnosticados de DMD.

Ajuste v capacidad funcional en agua

Hipdtesis nula (Ho): No existen diferencias significativas en la modificacion del ajuste y

capacidad funcional en el agua tras la aplicaciébn de la terapia acuatica en pacientes
diagnosticados de DMD.

Hipdtesis alternativa (Hi): Existe una diferencia significativa en la modificacion del ajuste y

capacidad funcional en al agua tras la aplicaciébn de la terapia acuatica en pacientes
diagnosticados de DMD.

Funcionalidad en la deambulacion

Hipdtesis nula (Ho): No existen diferencias significativas en la modificaciéon de la funcionalidad
de la deambulacion tras la aplicacién de la terapia acuatica en pacientes diagnosticados de
DMD.

Hipdtesis alternativa (Hi): Existe una diferencia significativa en la modificacion de la

funcionalidad de la deambulacién tras la aplicacién de la terapia acuatica en pacientes

diagnosticados de DMD.
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5.5. Recogida, andlisis de datos, contraste de la hipotesis

Primero, se contactar4 con la organizacién “Duchenne Parent Project Espana”, con la
fundacion instituto San José, el hospital infantil universitario Nifio JeslUs y en caso de tener
pocos sujetos por esas vias de contactos, se contactara con diferentes clinicas de fisioterapia
pediatrica que puedan tener pacientes este perfil de pacientes. Tres tener la muestra de la
cual los sujetos cumplen con las caracteristicas de inclusibn y no recogen ningunas
caracteristicas de exclusion, se les entregaran la hoja de informacién al paciente (anexo 5)
asi como el consentimiento informado (anexo 6) que tendran que devolver firmado.

Después, se hard una recogida de los datos personales de cada sujeto por el investigador
principal y se les asignara un codigo de identificacion para que el equipo investigador trate los
datos bajo anonimato excepto el investigador principal que sera el Unico en estar en
conocimiento de estos y por la legislacion vigente LOPD 15/1999 y el deber de secreto
profesional no podra divulgar bajo ningin concepto, ademas que estos datos estaran
guardados bajo llave. Una vez los datos personales recogidos se les citara para el inicio del
tratamiento en el cual, la primera sesion durara mas tiempo ya que se dedicara 30 minutos
antes del inicio del tratamiento para la medicion de las diferentes variables citadas
anteriormente (ver tabla 5); se hara lo mismo en la Ultima sesion ya que se realizard una
recogida de mediciones tras la Ultima sesion de tratamiento. Estos datos estaran recogidos
por los fisioterapeutas especialistas y registradas en la base de datos (formato Microsoft
Excel) por el analista especialista conociendo Unicamente el ID de los pacientes.

Para el analisis de los datos recogidos, se utilizara el programa estadistico IBM SPSS
Statistics version 26.0.

El analisis estadistico de divide en dos etapas que son:

- El andlisis descriptivo que consiste en hacer una descripcion de la poblacion estudiada
con un analisis de los datos de la muestra obtenida para cada variable del estudio. En
este tipo de andlisis estudiaremos: las medidas de tendencia central tal y como son la
media, mediana, moda; las medidas de dispersion como son la varianza, el rango y la
desviacion tipica; y las medidas de posicién que son los percentiles y los cuartiles.
Segun cada variable, las representaremos por un histograma en el caso de variables
continuas cuando presenten normalidad, por un diagrama de barra en caso de
variables discretas cuando presenten normalidad o por un diagrama de cajas y bigotes
para todas las variables que no presenten normalidad.

- El andlisis inferencial, que se caracteriza por el contraste de las hipoétesis de las
variables, que nos indicara cual se acepta y cual se rechaza. Estas variables se
estudian en dos momentos del estudio que son, el pretratamiento y el postratamiento,

de las cuales se compararan las medias y entonces ver si hay diferencias significativas
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antes o después de nuestra intervencion con la terapia acuética.
En este caso, al ser una muestra mayor de 30 sujetos, se realiza primero una prueba
de normalidad de Kolmogorv-Smirnov para decidir si se emplea una prueba
paramétrica o no paramétrica, en este caso obtenemos dos opciones con un valor de
normalidad (p) superior o inferior a 0,05 que se traducen por:
= Sip <0,05: No existe normalidad. En este caso se hara una prueba
estadistica tipo Wilcoxon ya que comparamos muestras relacionadas
en un pré y un post.
= Sip = 0,05: Existe normalidad. En este caso se hard una prueba

estadistica tipo T Student para muestras relacionadas.

T Student para muestras Pruebas Wilcoxon

relacionadas

Tabla 7: Tipos de pruebas estadisticas. Fuente: Elaboracion propia.

En caso de realizar unas de las dos pruebas anteriormente citada obtenemos p<0,05 entonces
habréa diferencia significativa entre las variables y aceptaremos la hip6tesis alternativa, pero
sin embrago en caso de tener como resultado p = 0,05, significa que no hay diferencia
significativa entre las variables y entonces se rechaza la hipotesis alternativa y se acepta la

hipotesis nula.

5.6. Limitaciones del estudio

En la terapia acuatica, el tratamiento se centrara sobre la aplicacion de ejercicios terapéutico
basado sobre el método Halliwick, pero no existe realmente un protocolo estandarizado de
tratamiento de las DMD en agua.

Igualmente puede influir en el tratamiento la toma de farmacos que como visto y explicado
anteriormente, existen tres posibilidades de ingesta y dos tipos de farmacos diferentes (ver
tabla 2). Ademés, estos farmacos pueden tener efectos secundarios que afecten a la
intervencion de nuestro tratamiento (ver tabla 3).

La limitacion con la cual también se enfrenta este estudio, ya que los pacientes son nifios y
entonces dependen de los adultos o les pueden surgir cualquier imprevisto, es su ausencia

38



en algunas sesiones de tratamiento o el abandono del estudio en cualquier momento.
Y una de las limitaciones, inevitable sobre este estudio es el caracter degenerativo de esta

patologia que puede afectar a los pacientes con una progresién distintas en cada uno.

5.7. Equipo investigador

El equipo investigador serd compuesto de un fisioterapeuta con al menos 3 afios de
experiencia profesional en el puesto de investigador principal, 1 analista estadistico
especializado en estudios de investigacion clinico en el ambito sanitario con 5 afios de
experiencia, 1 médico neurofisiélogo especializado en enfermedades neuromusculares con 5
afos de experiencias y de 5 fisioterapeutas especializado en terapia acuéatica/Halliwick y en
pediatria con al menos 5 afios de experiencia.

39



6. PLAN DE TRABAJO

6.1. Disefio de laintervencién

En un primer tiempo se realizaran busqueda bibliogréfica para buscar evidencia cientifica al
estudio sobre lo que es la enfermedad, las variables y la aplicacién de la terapia acuética por
medio de ejercicios terapéuticos que sean relevante sobre las caracteristicas de nuestros
pacientes. Por la elaboracién del proyecto sera importante saber los criterios de inclusién y
exclusion de los sujetos para entonces poder tener una muestra homogénea y precisa.

Tras estos conceptos establecidos, se creara un equipo de investigacion, competente y que
corresponda con los criterios requeridos. Después se presentara el proyecto al comité ético
de investigacion clinica del hospital infantil universitario del nifio JeslUs para su aprobacion
antes de empezar. Una vez el proyecto aprobado, se contactard con la organizacion
“Duchenne Parent Project Espana”, centros de fisioterapia infantil, la fundacién instituto san
José para la eleccion de la muestra y que sea de manera voluntaria por parte de los pacientes.
Igualmente contactaremos con la fundacién para que se pueda efectuar el proyecto en su
infraestructura (anexo 11) ya que corresponde con las condiciones requerida.

Se establecera una fecha de reunion sobre tres dias con el equipo de investigacién completo
con el fin de establecer el rol de cada uno y el procedimiento del estudio.

Mientas tanto se hara el reclutamiento de los sujetos voluntarios a los cuales se les realizara
una entrevista personal para recuperar datos personales de cada uno y verificar que
corresponden con los criterios del proyecto. Tras la verificacion y aprobacion de los sujetos
para el proyecto se les dara el HIP y el Cl (anexo 5 y 6) que deberan leer, rellenar y firmar
para entonces poderles citarlos para las mediciones pretratamiento y el inicio del tratamiento.
Pero antes se comenzar, se les asignara un cédigo de identificacion llamado ID para que cada
sujeto sea tratado de manera anénima, esta asignacion de ID se hard por medio de la
plataforma Microsoft Excel.

Entonces, empezard la fase de tratamiento con una primera sesion que se va a componer de
un tiempo de mediciones previas a la intervencion y se continuara con un segundo tiempo de

tratamiento en agua.

Medicion de las variables:

La escala NSAA (anexo 9), que es una de las variables del estudio, serd medida el dia de la
primera entrevista a la vez que la recogida de los datos personales para asegurar que el sujeto
posee las caracteristicas de inclusién del estudio. La puntuacion obtenida a ese momento
sera la equivalente a los datos de pretratamiento y se evitara volver a pasarla por cada uno

de los sujetos el dia de la recogida de las otras mediciones de variable. Esta escala tendra un
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tiempo de medicion de unos 15 minutos ya que consta de 17 items (anexo 9).

La medicién de las otras variables se realizara unos 30 minutos antes de la primera sesién ya
gue la escala WOTA (anexo 10) se efectuara al principio de la primera sesion ya que consta
de items evaluados en el agua con lo cual se hard la evaluacién a la vez de la sesion.

La primera medicion realizada sera la de la saturacion de oxigeno (SpO-) y de la frecuencia
cardiaca (FC) gracias al pulsioximetro (fig 7.D). Tras esta primera medicion, se evaluara el
flujo maximo de aire tosido (peak Flow cough) gracias a la herramienta “Peak Flow Meter” (fig
7.C) portatil de lo cual se realizaran 3 repeticiones y se escogera la medicion la mas alta para
anotar como valor pretratamiento (32). Después se medira por medio de una cinta métrica la
expansion toracica y el valor de diferencia entre una situacién de respiracién normal frente a
una inspiracion forzada. Estas mediciones se realizaran a nivel mesoesternal y a nivel de la
apofisis xifoides ya que segun estudios realizados previamente se ha visto que es un dato
altamente relevante en los hombres. Los estudios previos han visto una alta confiabilidad de
estas mediciones en hombres adultos y en otro estudio piloto con nifios sin patologia (21).
Luego, se continuara con las mediciones espirométricas con un espirébmetro portatil (fig 7.A),
del cual se escogera los datos de capacidad vital forzada y de la capacidad inspiratoria.
Todos estos datos se anotaran en la hoja de recogida de datos que cada fisioterapeuta tendra
en su posesion sin los datos personales del paciente. Se efectuara antes de la primera sesién
y la dltima valoracion para evitar fatigabilidad de los sujetos, no se llevara a cabo en la tltima
sesion sino se efectuara tras 3 dias de descanso, al mismo horario del cual tenian las sesiones
habitualmente, ademas se volvera a pasar la escala NSAA (anexo 9) junto con las demas
mediciones para poder analizar los cambios.

Tratamiento en agua:

Cada paciente tendra dos sesiones de 60 minutos por semana, con tres dias de descanso
entre cada con lo cual se elaborara un horario para que los 5 fisioterapeutas que tienen cada
uno 10 pacientes se puedan ajustar a los dias de reposo de cada paciente. Cada fisioterapeuta
atendera a 5 nifios del estudio los lunes y martes que volvera a ver los jueves y viernes para

deja asi descanso entre las dos sesiones semanales (ver tabla 8).
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Tabla 8: Organizacion del horario de los fisioterapeutas con las 2 sesiones semanales de cada sujeto. Fuente:

elaboracién propia.
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A cada fisioterapeuta antes del estudio se les comentara unas pautas para poder llevar un
estudio coherente entre cada uno de ellos. Sus tratamientos deberan ser basado sobre
ejercicios terapéuticos en agua basado en el juego para no perder el lado ludico y entonces
tener una mejor adherencia al tratamiento por parte de los nifios con siempre unos objetivos
comunes sobre los cuales trabajar. Estos objetivos principales son mejorar las capacidades
cardiorrespiratorias, mejorar el equilibrio, la deambulacion y funcionalidad. Para eso en el
agua se trabajaran con ejercicio de respiracion, equilibrio, estabilidad escapular y pélvica,
disociacién de cinturas, estabilidad de tronco para una buena movilidad en MMSS,
transferencia de peso, ejercicios aerdbicos, rotaciones sobre diferentes ejes (ver tabla 9) y
empezaremos con ejercicios basado en el ajuste del sujeto en el agua. Sera fundamental que
en un principio el fisioterapeuta tenga un contacto constante con el paciente, que se ira
reduciendo de manera paulatina para dar confianza al paciente hasta que este Ultimo sea

completamente familiarizado con el medio.

La primera sesion, tras la valoracion inicial, se dedicara a la respiracion y el ajuste al medio.
En un primer tiempo se les ensefiara a hacer burbujas en el agua, a no tragar agua soplando
por la nariz y la boca bloqueando las vias aéreas. Igualmente se empezara jugando en zona
de media carga para que la incorporacion y la adaptacién al medio sea progresiva. En esta
zona de media carga donde el paciente hace pie, empezaremos a introducir el concepto de
inmersion de cabeza con gafas, siempre con una ocupacion ladica para el niilo como puede
ser en este caso ver animales sumergido bajo el agua. El segundo concepto que se va a
introducir en esta primera sesion sera la posicién de flotacién dorsal como modo de seguridad.
Las demas sesiones seran basadas sobre ejercicios terapéuticos en agua (ver tabla 9) a base
de juego, pero siempre centrandonos en los objetivos principales citados anteriormente, las
sesiones podran ser moduladas por el fisioterapeuta siempre y cuando todos los aspectos de
los objetivos se vean trabajados cada semana repartiéndolo entre las dos sesiones
semanales. Durante las semanas de tratamiento se podran ver repetidos algunos ejercicios y
a medida que el paciente vaya controlandolo mejor, este Gltimo se poder ver modificado y
complicando. Es fundamental tener en cuenta la fatiga del paciente para adaptar los ejercicios
y entonces variar la dificultad de este.

A partir de la segunda sesion, se reforzaran los conceptos de adaptabilidad al medio y los
primeros conceptos basicos como son las rotaciones sobre los ejes (25), la posicién de
seguridad (flotacion dorsal) e igualmente fomentaremos el concepto de la respiracion con las
burbujas ya que con esta base adquirida tendremos el pilar de inicio a todos los ejercicios
respiratorios como va a ser el buceo y la natacion.

Cada sesion se vera terminar por 10 minutos de estiramientos en agua, centrandonos en los
MMII, movilidad de pelvis y MMSS.
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Ejercicios Descripcion y variantes Objetivos terapéuticos
Burbujas Hacer burbujas con la boca y una vez controlado - Respiratorio
hacer burbujas con la nariz - Adaptacion al medio
acuatico
Soplar una Llevar de un punto A a un punto B una pelota de - Capacidad respiratoria
pelota ping-pong soplando en el agua
Buceo Con gafas hacer una inmersion de la cabeza - Adaptacion al medio
empezando en una zona de poca profundidad acuatico
hacia una profundidad mayor - Respiratorio
Variantes: ir a por objeto, aumentar la
profundidad de inmersién
Nado Empezaremos aprendiendo a realizar un patrén - Trabajo MMII
cruzado con MMSS haciendo burbujas con la - Estabilidad axial
boca o con la nariz - Respiratorio
Variante: nado con una tabla en las manos con
brazos estirado y solo trabajo de MMII con
patadas.
Equilibrio Empezaremos desde cuadrupedia, hacia una - Equilibrio

sobre un tapiz

posicién de rodilla, después pasaremos en
posicion de caballero hacia una posicion de pie
sobre el tapiz flotante que a medida pasara de
mas grueso a mas fino para aumentar la
dificultad. En cada una de las etapas se hara
ejercicios con MMSS como puede ser tirar a
canasta, hacer pases, tirar unos bolos...

Otra variante: jugar con balon medicinal de 0,5kg

- Trabajo de MMSS 'y
MMII
- Estabilidad axial

Paddle Sobre una tabla de paddle pequefia, primero - Equilibrio
aprender a guardar el equilibrio y después - Disociacion de cintura
afiadirle el patrén de remo. - Trabajo de MMSS y
MMII
Circuitos Sera un circuito con diferentes obstaculos como - Equilibrio
puede ser: desde el bordillo saltar al agua, nadar, - Respiracion
pasar bajo un puente, recoger objeto bajo el - Inmersion

agua, subir al tapiz, ponerse de pie y tirar a
canasta, volver al agua y subirse de nuevo al
bordillo

- Trabajo MMSS y MMII
- Disociacién de cintura

- Estabilidad axial
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Variantes: disminuir la distancia, ayuda de una
tabla durante el nado, acompafiamiento para el
buceo, ayuda para subir sobre colchoneta y al
bordillo, sobre la colchoneta se rodilla,
cuadrupedia. También se podra anotar el tiempo
en cada realizacion del circuito para ir

mejorandolo.

Rotaciones
sobre los ejes
(33)

Al principio con la ayuda de una pica con
flotadores trabajar sobre las rotaciones en los
ejes transversal, sagital, longitudinal y
combinada.

Variantes: ejecutar los giros sin ayuda técnica

Ajuste funcional en agua
Disociacion de cinturas
Control respiratorio
Estabilidad axial
Equilibrio

Enderezamiento

Andar Andar en diferentes zonas de la piscina con Control motor del patrén
profundidad variada, con lastres de 0,5kg en los de marcha
pies, Equilibrio
Variantes: afiadir turbulencia, cambiar de Trabajo de MMSS Y
velocidades, combinando con una actividad en MMII
MMSS segun las posibilidades del paciente. Estabilidad axial
Trabajo
cardiorrespiratorio
Alcances Desde la zona de media carga, en bipedestacion, Transferencia de peso

hacer alcances con aros y llevarlos a otra zona
de la piscina llevandolo encima de la cabeza.

Variante: afiadir turbulencias, poner obstaculos,

Estabilidad escapular
Estabilidad axial

Disociacion de cinturas

Tabla 9: Ejercicios terapéuticos en agua. Fuente: Elaboracion propia.
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6.2. Etapas de desarrollo

Etapas Duracion
Fase 1: Redaccion del proyecto y disefio 5 meses
Fase 2: Solicitud y aprobacion del proyecto 1 a2 meses
al CEIC del hospital infantil universitario del
nifo Jesus
Fase 3: Reunién del equipo investigador e 3 dias de reuniones

instruccion a los fisioterapeutas

Fase 4: Reclutamiento de la muestra 3 meses
Fase 5: Primera valoracion pretratamiento 1 semana
Fase 6: Tratamiento 8 semanas
Fase 7: Ultima valoracién, postratamiento 1 semana
Fase 8: Analisis de datos 1 mes
Fase 9: Redaccién de los resultados y 1 mes

conclusiones y publicacion de los datos

Tabla 10: Fases de desarrollo del proyecto. Fuente: Elaboracién Propia.
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6.3. Distribucion de tareas de todo el equipo investigador

El investigador principal ser4 encargado de coordinar el estudio y el equipo de

investigacion, previo al estudio tendrd que elaborar el proyecto y hacer busquedas
bibliograficas, igualmente se encargard de los trasmites administrativos con los
diferentes colaboradores y centros, solicitar la aprobacién del CEIC del hospital infantil
universitario niflo Jesus (anexo 4). Sera el que se encarga de la seleccion de los
sujetos, asegurandose que cumplen con los requisitos de inclusion al estudio y no
posee ningun criterio de exclusion y que rellenaran y firmaran los papeles necesarios
como son la hoja de informacion al paciente (anexo 5) y el consentimiento informado
(anexo 6). También sera el quien dara un ID a los sujetos y creara la base de datos
sin nombre para gue los otros miembros del equipo investigador puedan tener acceso
de forma anénima y sera el encargado de hacer una recogida de datos personales
(anexo 8). Igualmente tendra que ponerse en contacto con los colaboradores, fijar las
reuniones y explicar el proyecto al resto del equipo. Posteriormente al estudio sera el
qguien elaborara conclusiones sobre los resultados y redactara el estudio para una

ulterior publicacion.

El analista serd encargado de las etapas estadisticas, del estudio de los datos y sera
el quien establecera los resultados. Al igual que al resto del equipo de investigacion
excepto el investigador principal, el no conocera la identidad de los sujetos, solo tendra

acceso al nimero de identificacion ID y a los datos necesario para el estudio.

El neurofisidlogo estara presente en el equipo para controlar la evolucién de los
pacientes, controlar igualmente si en caso de algunos es necesario la utilizacion de
ortesis y también serd el que vigilara el consumo de farmaco y si hay efectos

secundarios.

Los cincos fisioterapeutas que componen el equipo de investigacion seran los
encargados de hacer las mediciones antes y después de nuestra intervencion sobre
las variables estudiadas, seran también ellos que aplicaran el tratamiento de terapia
acuatica. Las sesiones seran individuales, 1 fisioterapeuta/1 paciente ya que en el
agua con nifios se necesita una presencialidad, supervision y acompafiamiento
constante. Cada fisioterapeuta tendra a 10 sujetos los cuales tendran que repartir 2

sesiones semanales a cada uno de los pacientes con un minimo de 3 dias de intervalo
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con lo que los pacientes tratados un lunes seran tratados los jueves por segunda vez

y los pacientes tratados los martes se les tratara por segunda vez los viernes.

6.4. Lugar de realizacion del proyecto

Este proyecto se realizarAd en la Fundacion Instituto San José, Madrid, donde
igualmente se realizaran las mediciones pré y post tratamiento en la primera y Ultima sesién.
Es importante realizar este estudio en un lugar adecuado con todas las instalaciones
necesaria para ello, ya que la fundacién se compone se una piscina a una temperatura de
32°c siendo una temperatura idénea para el tratamiento, una rampa de acceso para pacientes
con ayuda técnica para el desplazamiento, zonas de diferentes profundidades y poseen la
escala WOTA 1y 2.

Ademas, en un despacho dedicado a los fisioterapeutas, se guardaran bajo llave los datos
confidenciales de los pacientes y en esta sala encontraremos el ordenador con todos los datos
y con el programa IBM SPSS Stadistics necesario para el analisis estadistico de este estudio.

Debido la disponibilidad de esta sala, se respectara la legislacion vigente sobre la LOPD
15/1999.

La ubicacion de la Fundacion Instituto San José es calle Pinar de San José, 98, 28054 Madrid,
Espafia.
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Fig 8: Localizacion de la Fundacion instituto san José. Fuente: Mapa
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https://inertiatherapy.com/wp-content/uploads/2016/02/3.-WOTA-Mr-Cools-MS.pdf
https://inertiatherapy.com/wp-content/uploads/2016/02/3.-WOTA-Mr-Cools-MS.pdf
https://www.aacpdm.org/UserFiles/file/BRK9b_Tirosh.pdf
https://www.aacpdm.org/UserFiles/file/BRK9c_Tirosh.pdf

8. Anexos:

Anexo 1: Busquedas EBSCO

EBSCO
(a fecha del: 23/10/2021)
Estrategia de busquedas Limitadores: Resultados
/ Usados

(Duchenne muscular dystrophy or Fecha de publicacion: 2016/01/01 — 2020/12/31 716
dmd) AND (hydrotherapy or water (dltimos 5 afios)
therapy or aquatic therapy) Ampliadores - Aplicar materias equivalentes

Modos de busqueda - Booleano/Frase
(Duchenne muscular dystrophy or Texto completo; fecha de publicacion: 2016/01/01 | 57/18
dmd) AND physical therapy —2021/12/31 (Ultimos 5 afios); Clinical trial

Ampliadores - Aplicar materias equivalentes

Modos de busqueda - Booleano/Frase
(Duchenne muscular dystrophy or Texto completo; fecha de publicacion: 2016/01/01 | 2/2
dmd) AND physical therapy AND —2021/12/31 (Ultimos 5 afios); Clinical trial
(hydrotherapy or water therapy or Ampliadores - Aplicar materias equivalentes
aquatic therapy) Modos de busqueda - Booleano/Frase
(Duchenne muscular dystrophy or Fecha de publicacién: 2016/01/01 — 2021/12/31 | 34/10
dmd) AND (lung capacity or (dltimos 5 afios)
inspiration flow) Ampliadores - Aplicar materias equivalentes

Modos de busqueda - Booleano/Frase
(Duchenne muscular dystrophy or Fecha de publicacion: 2016/01/01 — 2020/12/31 0/0
dmd) AND (water orientation test of | (Ultimos 5 afios)
Alyn or WOTA) Ampliadores - Aplicar materias equivalentes

Modos de busqueda - Booleano/Frase
(Duchenne muscular dystrophy or Fecha de publicacion: 2016/01/01 — 2020/12/31 2/2
dmd) AND (Oxygen saturation or (Ultimos 5 afos)
SPO2 or pulsy oximetry) Ampliadores - Aplicar materias equivalentes

Modos de busqueda - Booleano/Frase
(duchenne muscular dystrophy or Fecha de publicacion: 2016/01/01-2021/12/31 0/0

dmd) AND (lung capacity or
inspiratory flow) AND (hydrotherapy

or water therapy or aquatic therapy)

(Ultimos 5 afios)
Ampliadores - Aplicar materias equivalentes
Modos de busqueda - Booleano/Frase
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Anexo 2: PUBMED

PUBMED
(a fecha del: 23/10/2021)

Estrategia de busquedas:

Limitadores:

Resultados

/ Usados

((((("Hydrotherapy"[Mesh]) AND "Muscular
Dystrophy, Duchenne"[Mesh]) AND "Physical
Therapy Modalities"[Mesh]) OR "Physical
Therapy Specialty"[Mesh]) AND "Maximal
Respiratory Pressures"[Mesh]) AND
"Spirometry"[Mesh]

0/0

("Hydrotherapy"[Mesh]) AND "Muscular
Dystrophy, Duchenne"[Mesh]

1/0

(("Muscular Dystrophy, Duchenne"[Mesh])
AND "Physical Therapy Modalities"[Mesh]) OR
"Physical Therapy Specialty"[Mesh]

Full text; published last 5 years;

clinical trial

11/1

((((("Hydrotherapy"[Mesh]) AND
"Neuromuscular Diseases"[Mesh]) AND
"Respiratory Therapy"[Mesh]) AND "Physical
Therapy Modalities"[Mesh]) OR "Physical
Therapy Specialty"[Mesh]) AND "Muscular
Dystrophy, Duchenne"[Mesh]

1/1

((("Hydrotherapy"[Mesh]) AND "Muscular
Dystrophy, Duchenne"[Mesh]) AND
"Oximetry"[Mesh]) OR "Blood Gas Monitoring,

Transcutaneous"[Mesh]

Full text; published last 5 years;

clinical trial

36/0

("Muscular Dystrophy, Duchenne"[Mesh]) AND
"Spirometry"[Mesh]

Full text; published last 5 years

6/2

(("Muscular Dystrophy, Duchenne"[Mesh])
AND "Oximetry"[Mesh]) OR "Blood Gas

Monitoring, Transcutaneous"[Mesh]

Full text; published last 5 years;

clinical trial

36/0

("Muscular Dystrophy, Duchenne"[Mesh]) AND
"Walking"[Mesh]

Full text; published last 5 years;

clinical trial

9/1
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Anexo 3: Busquedas PEDro

Physiotherapy Evidence Database
Py tome B Disniay Selected Records &, New Search (Simple) S, Continue Searching (Advanced) &\ New Search (Advanced) @ Search Help
Search Results
Click on a title to view details of that record. If your search has retumed many records you may need to move io the next page (at the top or bottom of
the list of records). To display a list of records from one or a series of searches, click on Select and then Display Selected Records
Found 7 records
Title Method  Score (10) Select
Record
Aquatic therapy for children with Duchenne muscular - a pilot feasibility randomised clinical ano Select
trial and mixed-methods process ion [with consumer summary] trial
Aquatic therapy for boys with Duchenne muscular dystrophy (DMD): an external pilot clinical 610 Select
randomised controlled trial trial
Virtual reality computer gaming with dynamic arm support in boys with Duchenne muscular clinical 5110 Select
dystrophy trial
Effect of yoga and physiotherapy on pulmonary functions in children with Duchenne muscular clinical 410 Select
dystrophy — a comparative study trial
Effect of yoga as an add-on therapy in the modulation of heart rate variability in children with clinical 410 Select
Duchenne Muscular Dystrophy trial
clinical 410 Select
trial
The effect of trunk training on irunk conirol, upper ity. and pulmonary funclion in children clinical currently Select
with Duchenne muscular a ized clinical irial [with summary] rial being rated

%Y PEDro

& tome B Display Selected Records @, New Search (Simple) & Continue Searchin

(Agvanced) @ New Search (Advanced) @ Search Heip
Search Results

Click on a title to view details of that record. If your search has returned many records you may need to move to the next page (at the top or bottom of
the list of records). To display a list of records from one or a series of searches, click on Select and then Display Selected Records

Found 2 records
Title Method Score Select
(10) Record
Aquatic therapy for children with Duchenne muscular dystrophy: a pilot feasibility randomised clinical 810 Select
controlled trial and mixed-methods process evaluation [with consumer summary] trial
Aguatic therapy. for boys with D lar dystrophy (DMD): an external pilot I clinical 6/10 Select
controlled trial trial

8 NeurA NI

The database was last updated on 1 November 2021 (this includes records added or amended since 15 October 2021).
The next update is planned for Monday 6 December 2021. The total number of records on the database is 53,008.

Contactus  Accessibilily statement  Fair use statement

53



Anexo 4: solicitud CEIC del Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus

“'M Hospital Infantil Universitario
Nino Jesus

SaludMadrid B comunidad de madrid

SOLICITUD DE EVALUACION PROYECTO DE INVESTIGACION

= Influencia de |a terapia acuatica en pacientes con distrofia
TITULO muscular de Duchenne

INVESTIGADOR PRINCIPAL Melany Dilmi Moreno
TELEFONO DE CONTACTO +33625171609
CONVOCATORIA

FECHA LIMITE PRESENTACION

DURACION DEL PROYECTO

FINANCIADO sl NO

CEIC Sl NO

Junto con este impreso debera presentar copa final (no resumen) del proyecto a valorar
en formato Word o PDF.

Firma W

Fecha : Junio 2022

Su proyecto sera evaluado en la préxima reunidn de la Comisién de Investigacién que

tendra lugar el dia: . por lo que queda convocado para que asista a la reunion que

celebrara ese dia la Comisidon de Investigacidn a las 13:45 pm. para posibles

aclaraciones.
Firma del secretario
Documento UCA-IM-039 Solicitud de evaluacién proyecto de investigacion Pagina 1 de 1
Revisidn A Aprobado: UCA

Fecha -EI 1/06/2009 COPIA CONTROLADA




Anexo 5: Hoja de informacion al paciente (HIP)

HOJA DE INFORMACION AL PACIENTE:

TITULO DEL ESTUDIO:

Influencia de la terapia acuética en pacientes con distrofia muscular de Duchenne

INVESTIGADOR PRINCIPAL:

Mélany Dilmi Moreno

CENTRO:

Fundacion Instituto San José. Calle Pinar de San José, 98, 28054 Madrid, Espafa.

INTRODUCCION:

Nos dirigimos a ustedes para indicarles una serie de informacién sobre el desarrollo
del estudio de investigacion en el cual va a poder participar. Este estudio ha sido revisado y
aprobado por el Comité de Etica del Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus y por la Agencia
Espafiola de Medicamento y Productos Sanitarios conforme con la legislacién vigente,
respectando en todo momento los principios de la declaracion de Helsinki y las normas sobre
una correcta préactica clinica.

Para que usted tenga la plena libertad de juzgar y valorar si desea realmente participar
a este estudio lea atentamente esta hoja informativa en la cual le indicamos toda la
informacién correcta y suficiente sobre él y nos ponemos a disposicién, en caso de tener
alguna duda, para su aclaracion.

Le recordamos que su participaciéon es voluntaria ya que en cualquier momento usted
puede retirarse sin que tenga ninguna influencia sobre la relacion fisioterapeuta-paciente, ni
tampoco sobre el tratamiento recibido. Si usted decide retirar su consentimiento a la
participacién del estudio, no se agregara ninguna informacion a la base de datos y puede
exigir la eliminacion de todas las informaciones identificables realizada previamente.

Al ser un estudio dirigidos a sujetos menores de edad, es necesario por imperativo
legal que los tutores legales firmen el consentimiento informado par que se puedan ver
aplicados dichos procedimientos.

FUNDAMENTO:

El objetivo de este estudio es comprobar si la terapia en agua mediante ejercicios
acuédticos, en pacientes con distrofia muscular de Duchenne (DMD) genera una mejora en las
funciones cardiorrespiratorias, la funcionalidad de la marcha y el ajuste mental y funcional en
el agua. Se comparan los datos obtenidos antes y después del tratamiento.

OTRAS INFORMACIONES RELEVANTES:

Si durante el transcurso del estudio aparecen informaciones relevantes y/o algunas

posibles complicaciones, usted estard en su derecho y nosotros en nuestro deber de
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informarlo lo antes posible.

A continuacién, estard la informacion sobre el desarrollo del estudio y del tratamiento
gue va a recibir, si usted tiene algunas dudas, hagalo saber a los miembros del equipo
investigador del estudio.

Debido a que los sujetos que van a participar al estudio son menores de edad, el

consentimiento informado debera ser firmado por los responsables legales del menor.

INTERVENCION:

La intervencion del estudio tendré una duracion de 8 semanas con dos sesiones de
terapia acuatica semanales, durante las cuales los sujetos deberan acudir una vez a la
semana a la unidad de terapia acuatica (UTA) del Hospital Fundacion San José, Madrid,
independientemente de las otras terapias que estara recibiendo. Cada sesién tendra una
duracion entre 45-60 minutos. Se hara una valoracion de las diferentes variables estudiadas
en la primera y Ultima sesion, los datos obtenidos se recogeran y seran anotados en un Excel
en el cual tendremos los datos de cada sujeto bajo anonimato con un codigo de identificacion
propio a cada uno; estos datos seran los que compararemos entre ellos para ver el impacto
de la intervencion sobre los pacientes.

Las variables estudiadas tendran cada una, un método de recogida de datos, para las
variables cardiorrespiratorias mediremos, la saturacion de oxigeno en sangre, la frecuencia
cardiaca, la expansién del térax, la capacidad inspiratoria y espiratoria y el Cough Peak Flow
(flujo maximo tosido). Para la funcionalidad de la deambulaciéon y del equilibrio de los
pacientes con DMD utilizaremos la escala NSAA y para el ajuste mental y funcional en agua
la escala WOTA 1-2.

Los resultados tras el analisis de los datos obtenidos buscaran observar diferencias
significativas en la puntuacion de estas variables para poder justificar el uso de la terapia
acuatica en el curso de la distrofia muscular de Duchenne.

Estas mediciones estaran realizadas por un fisioterapeuta pediatrico y tendran una
duracién media de 30 minutos. El tratamiento que recibira cada paciente sera constituido de
ejercicios acuaticos variados dirigidos a la mejoria de las distintas variables citadas
anteriormente.

Los diferentes beneficios de esta intervencién son: la mejora de las capacidades
cardiorrespiratorias, una mejor funcionalidad, un mejor ajuste mental y funcional en el agua y
mejoras psicoldgicas y social que tendran un impacto sobre una mejor calidad de vida.

Es importante tener en cuenta que el riesgo de lesion durante las sesiones existe, pero
es minimo, los otros tipos de riesgo que puede haber durante la intervencién son la fatiga y

molestias musculares.
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Los criterios de inclusién al estudio son:

- Varones.

- Entre 4y 12 afos.

- Diagnosticado de distrofia muscular de Duchenne.

- NSAA superior o igual a 8 (5).

- Capaces de andar 10 metros sin ayuda.

- Bajo tratamiento farmacos con corticoesteroides desde minimo 3 meses.

Los criterios de exclusion al estudio son:

- Existencia de otro sindrome debilitante crénico.

- Existencia de otra enfermedad asociada que afecta a nivel respiratorio.

- Tratamiento farmacoldgico para alguna alteracion respiratoria (excepto corticoides).

- No ser capaz de entender las instrucciones.

- No ser capaz de hacer una correcta oclusién oral alrededor de la boquilla de los
instrumentos de valoracion respiratoria.

- No tener el consentimiento firmado de los tutores legales.

- Peticién del paciente o del tutor legar para salir del estudio.

- Afectacion cognitiva grave.

- Incapacidad de deambulacion.

- NSAA inferior a 8.

- Presencia de alguna contraindicacién propia a la terapia acuatica.

- Incontinencia fecal o urinaria.

Como dicho anteriormente, este estudio respectara la confidencialidad de cada sujeto.
En caso de tener alguna duda, no hesite en comunicarla a cualquier miembro del

equipo investigador.

Gracias por su colaboracion.
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Anexo 6: Consentimiento informado

Consentimiento informado (Cl)

Titulo del estudio: Influencia de la terapia acuatica en pacientes con distrofia muscular
de Duchenne

Sujeto: D/IDAA......ooi conDNI.............

Declaro haber leido la hoja de informacion al paciente sobre el estudio que se me ha
entregado personalmente, haber tenido la posibilidad de preguntar al respecto y he recibido
respuesta de forma entendible y adecuada por parte del equipo investigador.

Declaro, segun lo descrito en la hoja de informacion al paciente, cumplir con las
caracteristicas de inclusion y no tener ningunas caracteristicas de exclusion para esta
investigacion.

Declaro que se me han explicado de manera clara el objetivo y las caracteristicas del
estudio con los posibles beneficios y/o riesgos.

Declaro que los datos comunicados a cerca de mi, que pueden intervenir en el
tratamiento que me va a ser realizados, los he transmitidos de forma verdadera y leal.

Declaro, estar asegurado que mis datos van a ser tratados de forma confidencial.

Declaro que mi consentimiento le concedo de manera voluntaria, ya que se que soy
libre en retirarme de este estudio de investigacion en cualquier momento y por la razén que
piense oportuna sin ningun tipo de restriccion.

Declaro haber recibido una copia de la hoja de informacion al paciente y del
consentimiento informado fechado e informado.

Nombre, apellidos y firma de el/los tutor/es legal/es:

Madrid ............... (o [T de oo

El investigador principal D/DAa. ...........coovviiiiiiiinnnn, con DNI.....................
declara haber facilitado al sujeto toda la informacion requerida para la realizacion del estudio
de investigacion explicado en el documento anterior y haber respondido a todas las dudas que
hayan podido surgir y que el sujeto corresponde a todas las caracteristicas de inclusion y no
posee ningunos de los criterios de exclusion.

Firma
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Rellenar en caso de retirada en la participacidn del estudio de investigacion:

Con la justificacion del presente escrito, declaro haber tomado la decisién de retirarme,
yo D/DAa. ..o con DNI ...l , del proyecto de
investigacion sobre la “Influencia de la terapia acuéatica en pacientes con distrofia muscular de
Duchenne”.

Nombre, apellidos y firma del/los tutor/es legal/es:

Madrid, el dia .................... (o [T de.ii

Firma del investigador principal:
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Anexo 7: Confidencialidad

Confidencialidad:

Con la aplicacion de la Ley Organica 15/1999 de Proteccion de Datos de caracter
personal, los datos recogidos para el estudio se encuentran bajo llave y el investigador
principal, exclusivamente, serd la persona autorizada a acceder y se garantizara el anonimato
del sujeto.

Con respecto con la ley organica 3/2018, de diciembre de proteccién de datos
personales y garantia de los derechos digital, se le garantiza los derechos ARCO de acceso,
rectificacion, cancelacion y oposicion de datos en cualquier fase del estudio.

Los datos suplementarios recopilados durante el estudio seran tratados bajo el cédigo
de identificacion que se le ha asignado.

Si usted necesita cualquiera aclaracion sobre la confidencialidad de sus datos, el

investigador principal queda a vuestra disposicion.
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Anexo 8: hojas de recogida de datos:

Hoja de recogida de datos personales:

(PARA EL INVESTIGADOR PRINCIPAL)

ID del paciente:

Datos personales del sujeto:

Nombre:

Apellidos:

Fecha de nacimiento:

DNI:

Direccion:

Teléfono de contacto:

Tratamiento farmacolégico y tomas:
Puntuacion NSAA:

Datos personales del tutor/a legal:

Nombre:
Apellidos:
DNI:
Direccion:

Teléfono:
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Hoja de recogida de datos de valoracion:

(PARA LOS FISIOTERAPEUTAS QUE EFECTUARAN LAS MEDICIONES)

ID paciente:

Variable estudiada Pre Post
SpO:2 % %
FC Lpm Lmp
Peak Flow* I/min I/min
Expansion térax N.mesoesternal N.xifoides | N.mesoesternal N.xifoides
Inspi. normal mm mm mm mm
Inspi. forzada mm mm mm mm
Diferencia mm mm mm mm
Capacidad vital forzada L L
Capacidad inspiratoria mL mL
NSAA Puntos Puntos

(escoger dato de la primera entrevista)

WOTA 2 Puntos Puntos

*Anotar el valor mas alto de las 3 mediciones
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Anexo 9: Escala NSAA traducida

items Actividad 2 puntos 1 punto 0 punto
1 Ponerse de pie De pie erguido, De pie, quieto con | No puede quedarse
guieto y simétrico sin | compensaciones (ej: | de pie y quieto y/o
compensaciones sobre los dedos de necesita una
(con los talones los pies, piernas en ayuda, incluso
planos y las piernas abduccién o en minima (no tiene
en posicion neutra) | anteversion pélvica) bipedestacion
durante minimo 3 durante minimo 3 independiente)
segundos segundos
2 Andar Anda con un patrén | Anda de puntilla de | No tiene la marcha
de marcha de pie manera habitual o independiente.
plano o de puntilla persistente y es Posible utilizacion
incapaz de hacer el de KAFOs y
patron talon-dedos deambula
distancias cortas
con ayuda
3 Levantarse de | Brazos cruzados con | Con ayuda de: los Incapaz
una silla las caderas y rodillas | muslos, un empuje
a 90° y con los pies | en una silla o un giro
apoyado en el suelo en prono
0 en una plataforma
sobre elevada.
4 Apoyo Capaz de pararse de Se pone de pie Incapaz
monomaodal pie | manera relajada (sin brevemente y/o
derecho fijaciones) durante 3 necesita muchas
segundos fijaciones (ej:
aduccion rodillas)
5 Apoyo Capaz de pararse de Se pone de pie Incapaz
monopodal pie | manera relajada (sin brevemente y/o
izquierdo fijaciones) durante 3 necesita muchas
segundos fijaciones (ej:
aduccion rodillas)
6 Subir un Afronta el paso, no Sube de lateral y/o Incapaz

escalén con el

pie derecho

necesita ayuda

necesita apoyo
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7 Subir un Afronta el paso, no Sube de lateral y/o Incapaz
escalén con el necesita ayuda necesita apoyo
pie izquierdo
8 Bajar el Mira hacia delante, Baja de lado, salta Incapaz
escalén con el controla la pierna hacia abajo o
pie derecho que soporta el peso necesita apoyo
en la bajada y no
necesita ayuda o
apoyo
9 Bajar el Mira hacia delante, Baja de lado, salta Incapaz
escalén con el controla la pierna hacia abajo o
pie izquierdo que soporta el peso necesita apoyo
en la bajada y no
necesita ayuda o
apoyo
10 Sentarse Sale de una posicién Se autoayuda (ej: Incapaz
en decubito supino y | tira de las piernas o
puede ayudarse de | utiliza sus manos de
una mano frente o flexiona la
cabeza)
11 Levantarse del Desde decubito Signo de Glowers 1. Necesita un
suelo supino, no hay una evidente apoyo
maniobra de externo
Glowers aparente sobre un
objeto (ej:
silla)
2. Incapaz
12 Levantar la En supino, la cabeza | Cabeza levantada, Incapaz
cabeza levantada en la linea | pero mediante una
media, la barbilla va flexion lateral o sin
hacia el pecho flexién del cuello
13 Bipedestacion | Los dos pies a la vez | Flexiona las caderas Incapaz

sobre los

talones

y de forma clara
sobre los talones
Unicamente (puede

moverse haciendo

y solo levanta el

antepié
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unos pasos para
mantener el

equilibrio) durante 3

segundos
14 Saltar Con los dos piesala | Un pie después el Incapaz
vez, despeja el suelo otro
simultdneamente
15 Saltar con el Despeja el antepiéy | No despega el pie Incapaz
pie derecho el talon del suelo del suelo o necesita
un apoyo
16 Saltar con el Despeja el antepiéy | No despega el pie Incapaz
pie izquierdo el talon del suelo del suelo o necesita
un apoyo
17 Correr Con los 2 pies sin Trote de Duchenne Incapaz

tocar del suelo (sin la
fase de doble apoyo

durante la carrera)

Escala NSAA traducida en castellano por elaboracién propia, desde la pagina web

(34):

https://www.researchgate.net/figure/Revised-version-of-the-NSAA-with-items-

ordered-according-to-the-age-when-they-can-be fig2 305920720
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https://www.researchgate.net/figure/Revised-version-of-the-NSAA-with-items-ordered-according-to-the-age-when-they-can-be_fig2_305920720
https://www.researchgate.net/figure/Revised-version-of-the-NSAA-with-items-ordered-according-to-the-age-when-they-can-be_fig2_305920720

Anexo 10:

Escala WOTA 2 traducida.

items Ajuste mental (MA) Puntos | Comentarios

1A Ajuste mental general al agua (MA)

2B Soplar burbujas por la boca (minimo 5 seg) (MA)

3B Soplar burbujas por la nariz (minimo 5 seg) (MA)

4B Soplar burbujas con la cara/cabeza sumergida
(minimo 5 seg) (MA)

5B Espiraciones ritmicas mientras se mueve (10
veces cara o cabeza sumergida) (MA)

6B Espirar alternativamente, por la nariz y la boca (3
ciclos de boca y nariz sumergidos) (MA)

7C Entrar al agua (sentarse en cubierta, brazos y
cabeza adelantados) (MA)

8C Salir del agua (empuje de las manos para sacar
el cuerpo hacia arriba en la cubierta, giran para
sentarse) (MA)

9C Posicion de la silla/caja durante 20 seg (BIS)
(MA)

10C Progresion por el borde de la piscina con las
manos (3 metros) (MA)

11C Andar por la piscina (6 metros) (MA)

12C Saltos a través de la piscina (6 metros) (MA)

13C Saltar y agacharse dentro y fuera de la piscina
(5 veces) (MA)

items Habilidades — control del equilibrio y movimiento | Puntos | Comentarios

14C Cambio de posicion desde de pie a flotacion
dorsal (rotacion transversal (TR))

15C Flotacién dorsal estatica (minimo 5 seq)

16C Cambio de posicién desde flotacién dorsal hacia
bipedestacion (TR)

17C Deslizamiento en pronacibn con cabeza
sumergida (durante 5 seg) (equilibrio en reposo
“balance in stillness” (BIS))

18C Cambio de posicibn desde pronacion a
bipedestacion (TR)
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19C

Rotacién longitudinal (LR) derecha (cambio de
posicion desde flotacion dorsal a una flotacion

ventral)

20C

Rotacioén longitudinal (LR) izquierda (cambio de
posicion desde flotacion dorsal a una flotacion

ventral)

21C

Rotaciéon combinada (CR) (cambio de posicion
desde estar en bipedestacion en el agua o
sentado en cubierta a decubito prono y con una
rotacion longitudinal sobre la espalda)

22C

Rotaciéon combinada (CR) (cambio de posicion
desde una flotacion ventral a una bipedestacion)

23C

Sumergir — Tocar el suelo de la piscina con
ambas manos (el nadador comienza con el nivel
de agua al pecho, los pies despegados del

suelo)

24D

Progresion simple (SP) en la espalda con uso de

movimiento de propulsion simple

25D

Estilo libre (crawl)

26D

Nado sobre espalda con movimiento reciprocos
de brazos

27D

Braza

Puntuacioén total
sobre 81

Porcentaje de la

puntuacion

Puntuacion ajustada (si necesario)

Puntuacioén

maxima posible

Puntuacion total

Porcentaje tras
ajuste de

puntuacion
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Guia de puntuacion para cada item evaluado:

Seccioén

items

Grado de evaluacion

A

1

0= asustado, llora, objetos

1= indiferente

2= ligeramente indeciso, disfruta de algunas actividades en el agua (no
abre los ojos en el agua, cierta dificultad para desengancharse)

3=feliz, relajado (abre los ojos en el agua, se desconecta del instructor)

2-6

X= No se puede evaluar

0= no se desempefia 0 parece capaz pero no coopera
1= rendimiento de mala calidad

2= rendimiento de calidad moderada

3= rendimiento de alta calidad

7-23

X= No se puede evaluar

0= no se desempefia o0 parece capaz pero no coopera

1= realiza la tarea con todo el apoyo del instructor

2= realiza la tarea con el apoyo parcial del instructor

3= independiente realiza la tarea sin el apoyo del instructor.

Deberia ser anotado en “comentarios” en caso de que el nadador

necesite una supervision cercana del instructor.

24-27

X= No se puede evaluar
0
1

durante la natacion

no se desempefia o parece capaz pero no coopera

nada una distancia de 20 metros, con 3 a 7 paradas para descansar

2= nada una distancia de 20 metros, con 1 a 2 paradas para descansar
durante la natacién
3= nada una distancia de 20 metros, de forma continua, sin paradas

para descansar.

Deberia ser anotado en “comentarios” en caso de que el nadador

necesite una supervision cercana del instructor.

Escala WOTA 2 traducida en castellano por elaboracion propia, desde las paginas
web: https://inertiatherapy.com/wp-content/uploads/2016/02/3.-WOTA-Mr-Cools-

MS.pdf y https://www.alyn.org/wota-water-orientation-test-alyn y

https://www.aacpdm.org/UserFiles/file/BRK9c Tirosh.pdf (35-37)
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Anexo 11: Solicitud para la utilizacién de la Unidad de Terapia Acuatica (UTA) en la

Fundacioén Instituto San José.

D/Dia. ...... Mélany DILMI Moreno.............c.c.cuee... con DNI ...... XXXXXXXXX....... y
ndamero de colegiado ......... XXXXXXXXXK o en el puesto de investigador principal,
declara que:

Después la confirmaciéon y aprobacién del estudio de investigacion “Influencia de la terapia
acudtica en pacientes con distrofia muscular de Duchenne” por el CEIC del Hospital Infantil
Universitario del Nifio Jesus, solicito poder utilizar, para la realizacion del estudio, la unidad
de terapia acuatica de la Fundacién Instituto San José con sus instalaciones y su material

complementario.

Quedo a disposicion para cualquier necesidad de informacién complementaria y adjunto a

esta solicitud la siguiente documentacion:

- Aprobacion del CEIC del Hospital Infantil Universitario del Nifio Jesus
- Una copia del estudio de investigacion desarrollado

Datos de contacto:
- Email: souris.mel@live.fr
- Teléfono: 4336251 e00ee

En Madrid, adia ....... De ..o, De ............

Firma del investigador principal:
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