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- Resumen:

Antecedentes: La DMD es una de las distrofias musculares mas graves. A pesar de que la
DMB es una version menos agresiva, ambas tienen un gran impacto sobre la vida de los
individuos que la padecen.

La gran limitacion funcional que caracteriza estas patologias afecta gravemente a su calidad
de vida, ademés de suponer una muerte precoz, en torno a los 30 afios.

Segun los estudios desarrollados, el momento en el que los nifios afectados pierden la
capacidad de deambular es crucial, ya que supone un gran declive durante el desarrollo de
la enfermedad. De ahi la importancia del consumo de corticoides, que prolonga la etapa
deambulatoria.

A pesar de haberse demostrado los beneficios de la terapia acuética tanto a nivel fisico
como psicolégico, ninguno ha realizado una medicién de la funcionalidad para observar el
impacto que supone en la calidad de vida la incorporacién de la terapia acuética a la habitual

en seco.

Objetivos: Medir la efectividad del protocolo Halliwick mas el tratamiento habitual en seco,
frente al tratamiento fisioterapéutico habitual en cuanto a la funcionalidad en nifios con DMD
o DMB, mediante la escala NSAA.

Metodologia: Estudio experimental, analitico, longitudinal y prospectivo con aleatorizacion y
simple ciego modificado. El contraste de hip6tesis se lleva a cabo mediante la comparacion
de dos medias independientes.

La variable a analizar es la funcionalidad. Se realizaran dos mediciones a los sujetos del
estudio, una antes de aplicar la intervencion y otra una vez finalizada la misma.

La muestra se compone de dos grupos de 51 componentes cada uno, siendo uno el grupo
control (tratamiento habitual en seco) y el otro el grupo intervencion (protocolo Halliwick +
tratamiento habitual en seco).

Los datos seran analizados mediante el programa IBM SPSS Statistics ®.

Palabras clave:

Distrofia muscular, Halliwick, calidad de vida.



- Abstract:

Background: DMD is one of the most serious muscular dystrophies. In spite of BMD is a
less aggressive version, both have great impact of individuals who suffer from it.

The high functional limitation that characterizes these pathologies seriously affects to their
quality of life, in addition it supposes an early death, around the 30 years.

According to the studies developed, the time when affected children lose the ability to walk is
crucial, because it involves a great decline during the development of the disease. Hence the
importance of the consumption of corticosteroids, which prolong the stage of ambulation.
Despite the benefits of aquatic therapy have been evidenced both physical and
psychological, none has performed a measurement of functionality to observe the impact on
the quality of life of incorporating aquatic therapy to the usual and dry one.

Objective: To measure the effectiveness of the Halliwick protocol in addition to the usual dry
treatment, compared to the usual physiotherapeutic treatment in children with DMD or BMD,

using the NSAA scale.

Methods: Experimental, analytical, longitudinal and prospective study with randomization
and simple modified blind. The contrast of hypotheses is carried out by comparing two
independent means.

The variable to analyze is the functionality. Two measurements will be made to the subjects
of the study, one before applying the intervention and the other once it has been applied.

The sample consists of two groups of 51 components each one, one being the control group
(usual dry treatment) and the other the intervention group (Halliwick protocol + usual dry
treatment).

The data will be analyzed using the IBM SPSS Statistics program ®.

Keywords: Muscular dystrophy, Halliwick, quality of life.
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1. Antecedentes y estado actual del tema:

La distrofia muscular es una enfermedad neuromuscular degenerativa. La distrofia muscular
de Duchenne (DMD), es la forma méas comun y va ligada al cromosoma X, por lo que sélo
afecta a los varones y las mujeres sélo pueden ser portadoras (1,2). Afecta a 1 de cada
3.500-6.000 nacimientos de varones (3).

Por otro lado, existe la distrofia muscular de Becker (DMB), la cual se trata de una versién
mas leve de la DMD, y que afecta a 1 de cada 20.000 nacimientos (4).
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Figura 1. Herencia ligada al cromosoma X. (5)

Estas distrofias musculares se caracterizan por una disminucion o falta de efectividad de la
proteina distrofina. Dicha proteina, no sélo se encuentra en el musculo estriado, también en
el cerebro, el miocardio y la retina. Por lo tanto, ademas de la afectacion a nivel muscular, es
posible que haya una afectacion a nivel cognitivo, cardiaco y visual (4).

En un musculo sano, la distrofina esta vinculada con la membrana plasmatica y se encarga
de mantener en reposo el potencial de la misma; de esta forma se permite la
despolarizacion necesaria para la contraccion muscular, es decir, es imprescindible para el
complejo actina-miosina.

Las membranas plasmaticas de los individuos que padecen distrofia muscular se ven
afectadas cuando existe una contraccion excéntrica de la musculatura, lo que conduce a
una pérdida de fuerza, a la retraccion de los tendones y, en ultima instancia, a la deformidad

de las articulaciones (6-8).



Con el paso de los afios se han ido desarrollando diferentes teorias que dieran una
explicacion a la etiologia. En un primer momento se recurrié a la “teoria neurogénica” segun
la cual, la alteraciébn se hallaba mas en la inervacion de la musculatura, que en la
musculatura propiamente dicha (9).

Durante la década de 1970 se desarrolld la “teoria vascular’, la cual defendia que los
problemas a nivel muscular tenian un origen en el aporte sanguineo que recibia el tejido (9).
Hoy en dia, los estudios desarrollados apoyan la “teoria de la membrana”. La explicacion
gue ofrece, argumenta que la alteracién primaria se encuentra en la membrana muscular y
en la de otros tejidos. De hecho se piensa que posiblemente existan alteraciones en los
glébulos rojos y blancos, que puedan dar explicacion al acumulo de calcio que se produce a

nivel intracelular y cuya consecuencia es que la membrana sea permeable (9).

Se ha observado en estudios que el proceso por el que pasan las células cuando se padece
distrofia muscular es el siguiente: inicialmente aparece una necrosis celular que provoca la
aparicion de procesos inflamatorios, que a su vez causan una fibrosis en el tejido. Como
consecuencia las células que componen el tejido contractil se ven reemplazadas por tejido
lipidico (10).

La pérdida de fuerza caracteristica de esta patologia, se debe a la sustitucion del tejido
muscular por tejido no contractil como consecuencia de los repetidos procesos inflamatorios
que ocurren en las etapas iniciales. Ademas, de ser mayor que en los nifios sanos, la
fraccion lipidica continda aumentando con la edad (11,12)

En primer lugar se ve afectada la musculatura distal, y progresivamente comienza a afectar
a la musculatura mas proximal, que termina por deformar la caja toracica, comprometiendo
la funcién respiratoria (7,9)

Esta situacion tiene un gran impacto en el aspecto funcional de los individuos que lo
padecen.

Las alteraciones iniciales son observadas en torno a los 3 y 5 afios (1). Las primeras
funciones que se ven alteradas son el habla (13) y la marcha. Los nifios que sufren DMD
tienen en comun un inicio de la marcha tardio con respecto a los nifios de su edad sanos.
Comienzan a deambular a los 18 meses aproximadamente, suelen ser mas lentos y es
comun que se caigan con frecuencia (9).

Ademas existen signos clave que nos informan de la posible existencia de distrofia
muscular, como son el signo de Gowers y la marcha en zig-zag (4).

Por lo general el diagndstico se realiza a los 4 afios (8,12) y la deambulacion suele perderse

en torno a los 12 afios (1,9).



El diagnostico se puede realizar mediante diversas técnicas:
1. Electromiografia (9,14): analiza si existen alteraciones de la sefal eléctrica. En las

distrofias musculares no hay alteraciones neuropéticas.

2. Biopsias musculares (9,14,15): precisan laboratorios especializados y se realizan cuando
existen sospechas fundadas de que existe una DMD o DMB.

3. Examen de Creatinofosfoquinasa (CPK): la CPK es una enzima que se localiza en el
tejido muscular, entre otros, y se halla en concentraciones altas. En caso de existir una
alteracion a nivel muscular la CPK traspasa al torrente sanguineo, indicando un

problema muscular. En la DMD la cantidad de CPK en sangre es muy elevada (9,15, 16).

Actualmente no existen técnicas capaces de realizar un diagnéstico prenatal fiable (9).

En funcidn de los grupos musculares, existird una hipertrofia o una debilidad muscular.
Aparecerd hipertrofia de forma destacable en “gemelos, vasto externo, deltoides vy
temporales” (9). Conforme se vaya desarrollando la enfermedad, estos musculos
comenzaran a convertirse en pseudohipertréficos, como consecuencia de la filtracion del
tejido graso en la musculatura (9).

Por su parte, la debilidad muscular tendra lugar en “supinadores largos, pectoral mayor,

dorsal ancho, triceps, psoas iliaco, extensores de cadera, vasto interno y recto anterior” (9).

En cuanto al desarrollo de la distrofia muscular, se ha comprobado mediante diferentes
estudios, que los nifilos menores de 7 afios experimentan un gran aumento en cuanto a la
ganancia de habilidades, especialmente si consumen corticoesteroides, y que a partir de esa
edad comienza una degeneraciéon de la funcionalidad (17).

El desarrollo de la patologia esta fuertemente marcado por el consumo o0 no de
corticoesteroides, especialmente si se comienza desde los 3-5 afios (18). Aquellos nifios con
DMD o DMB que los consumen, no experimentan cambios tan rapidos en la calidad de vida
(29).

Las distrofias musculares no tienen cura. Hace unos afos, los nifios con DMD solian morir a
los 20 afios aproximadamente como consecuencia de fallos cardiopulmonares (13), pero
gracias a los avances en los diferentes tratamientos se ha aumentado la esperanza de vida

hasta los 30-40 afios, aunque precisen una silla de ruedas (14,15).



Los nifios que presentan DMD o DMB presentan una postura tipica como consecuencia de
la retraccion musculotendinosa: flexion plantar e incluso pie equino, anteversion de pelvis y
gran lordosis a nivel lumbar. La rodilla no tiene mucha estabilidad y tiene un flexo, ya que la
posicion del tobillo afecta a la fuerza de reaccion del suelo. Conforme va avanzando la
enfermedad, se aumenta la flexién plantar del tobillo y la base de apoyo termina por limitarse
a los dedos de los pies (8).

Asimismo presentan un flexo de cadera bastante pronunciado, desequilibrios coxofemorales

laterales, cifosis dorsal, escoliosis, flexiébn de codo, de mufiecas y de dedos (14).

Es caracteristico también el patron de marcha que realizan. Como consecuencia de la falta
progresiva de fuerza, necesitan hacer movimientos compensatorios, antes incluso de que
aparezcan deformidades articulares.

Aumentan la flexion de cadera y de rodilla, ya que la fuerza de reaccion disminuye y la
rodilla no consigue realizar una extensién adecuada, y el cuadriceps no puede realizar un
excéntrico. Como consecuencia, el centro de gravedad se desplaza.

Por otro lado, la pelvis realiza una anteversion aumentando la lordosis lumbar. Los nifios
realizan una abduccion y flexion de cadera, junto con una flexion contralateral de tronco.
Conforme avanza la patologia, los niflos aumentan la base de sustentacion, disminuyen la
longitud del paso y ralentizan la velocidad (7); ademas, es comun que aparezca fatiga (20).
A pesar de la gran variabilidad existente, los movimientos compensatorios mas comunes
antes de perder la deambulacién son: el apoyo de miembros superiores (MMSS) en los
miembros inferiores (MMII), en el suelo o en el mobiliario cercano, la hiperlordosis lumbar, el
pie equino y pausas al subir o bajar escaleras (21), ademas de los mencionados

anteriormente.

Aquellos individuos que padecen alguna de estas dos distrofias musculares, presentan en el
90% de los casos cardiomiopatias, suponiendo ademas la muerte en el 50% de los casos en
la DMB y en el 20% en la DMD.

Las cardiomiopatias aumentan con la edad y en el caso de la DMB supone una afectaciéon

desproporcionada con respecto a la que sufre la musculatura esquelética (22).

Entre el 30 y el 40% de los nifios con DMD tienen un déficit cognitivo que varia segun el
caso, pero es no progresiva (15).

Otras alteraciones de importancia que padecen los nifios con DMD son:

1. Esqueléticas: En caso de poseer huesos osteopor6ticos es relativamente sencillo que

aparezcan fracturas.
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2. Intestinales: especialmente cuando los nifios quedan confinados a la silla de ruedas.

3. Vbmitos esporadicos: en aquellos que han perdido la deambulacién se puede ejercer

presion sobre vasos mesentéricos.

4. Obesidad: no existe tratamiento, sélo técnicas de prevencion antes de perder la

deambulacion.

5. Escaras por presién:; especialmente en estadios avanzados.

6. Alteraciones emocionales: tanto los pacientes como la familia sufren un gran impacto

emocional (9).

7. Respiratorias: por la insuficiencia muscular y las deformidades de la caja toracica.

8. Miocardiopatias (14).

Los objetivos méas importantes a alcanzar para los nifios con distrofia muscular son:
prolongar todo lo posible la deambulacién, prevenir la aparicion de escoliosis, evitar los
problemas respiratorios, aumentar la esperanza y la calidad de vida en la medida de lo
posible (23), evitar posiciones viciosas, mejorar la funcionalidad y finalmente ayudar todo lo
posible a nivel emocional (14).

Existe una limitacion constante en los pacientes que padecen esta patologia, la fatiga

muscular. Por ello se debe de plantear un tratamiento en el que el nifio no se fatigue (14).

El tratamiento convencional se aplica mediante un equipo multidisciplinar (24) y varia en
funcién de la etapa de la enfermedad. Ademas tiene el objetivo de tratar la sintomatologia,
ya que no existe un tratamiento curativo (14).

El tratamiento farmacolégico consiste en la administracion de corticoesteroides desde una
edad temprana. Aunque existe polémica sobre la dosis que debe administrarse (25), se ha
probado que la toma de corticoesteroides prolonga el periodo de deambulacion hasta 2
afios, aunque no previene las contracturas musculares, y que la fuerza experimenta un
incremento tras 3 meses de su consumo. También tiene un impacto positivo en la calidad de
vida (1,8,15, 26-28).

De hecho, aunque no se ha alcanzado un consenso, hay estudios que defienden que los
nifios deben continuar tomando corticoesteroides incluso cuando estdn en una silla de

ruedas, ya que colabora a mantener la funcionalidad de los MMSS. La falta de acuerdo se
11



debe a la ganancia de peso que eso implica, y mas cuando no realizan la misma actividad
fisica que cuando deambulaban y eran més independientes (19).

El consumo de corticoesteroides tiene contraindicaciones: alto indice de masa corporal
(IMC), ralentizacion y limitacion del crecimiento (11), degeneracion de los tendones, riesgo
de padecer diabetes, posibles perturbaciones en las glandulas humorales y en el

metabolismo, disminucién en la inmunologia y alteraciones en la coagulacion (10).

Es importante mencionar, que mientras el uso de corticoesteroides en nifios con DMD se
considera beneficioso, su uso en la DMB es mas limitado. Esto se debe a que la esperanza
de vida en los nifios con DMB es mayor que la de los que padecen DMD (15).

También se administra “vitamina E, anabdlicos y vasodilatadores” (14).

Teniendo en cuenta el impacto a nivel cardiorrespiratorio que tiene la DMD y la DMB,
precisan de un tratamiento cardiaco y en la mayoria de las ocasiones, ventilacion asistida
nocturna (14,15), especialmente en las fases mas avanzadas (22).

En el caso de producirse infecciones respiratorias habria que desobstruir a nivel bronquial

(9).

También es comun el uso de értesis, ya sean diurnas o nocturnas. Su objetivo es evitar las
deformidades articulares, aunque pueden limitar el desempefio de actividades funcionales
por parte de los nifios.

Algunos estudios han indagado en la aplicacion de escayola a los nifios con distrofia
muscular, con el objetivo de conseguir la elongacion de tendones, pero existe debate sobre
el impacto que tienen sobre la musculatura como consecuencia de la inmovilizaciéon. Segun
determinados ensayos clinicos, la aplicacion de yesos no supone una pérdida en la
funcionalidad o la velocidad de realizacién de actividades (8,9). Hay que tener en cuenta que

las inmovilizaciones aplicadas, no deben de provocar el rechazo por parte del nifio (9).

En algunos casos, es necesario recurrir a un abordaje quirdrgico como son las artrodesis o
las tenotomias. Este abordaje esta cobrando especial importancia en cuanto a las escoliosis
se refiere. En estos casos, es necesario realizar una inmovilizacion, aunque sea durante

cortos periodos de tiempo (14).

El tratamiento fisioterapéutico prolonga notablemente la funcionalidad de los nifios con DMD
o DMB vy su calidad de vida (4). Estd comprobado que la funcionalidad de MMSS afecta
directamente a la independencia y calidad de vida, que tienen un gran impacto a nivel

psicolégico y social.
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Del mismo modo actividades como ir al colegio o al trabajo, autoalimentarse o realizar los
cambios posicionales por si solos, son positivas para su funcionalidad y bienestar
(19,29,30).

Para que resulte efectivo, debe aplicarse de forma diaria (9).

El tratamiento convencional que se aplica a los nifios con DMD es muy amplio y esti
compuesto por las siguientes técnicas:

1. Masoterapia: contribuye a mejorar la circulacion de la zona y a disminuir la fibrosis que
se forma por los repetidos procesos inflamatorios (9,10).

Termoterapia: infrarrojos, parafangos, hidroterapia caliente (9).

Cinesiterapia activa y pasiva (9).

Ergonomia postural (9).

a &~ 0N

Ejercicios respiratorios que induzcan movilidad costal ya sea de forma activa o pasiva

9).

Onda corta (OC) sobre los tejidos tendinosos retraidos (9).

»

Balneoterapia (9).
Hidroterapia: en caso de que el nifio padezca una intolerancia cardiaca, la temperatura
del agua debe encontrarse en torno a los 30° y el tiempo de aplicacion debe reducirse
(9).

9. Verticalizacion: cobra especial importancia una vez que el nifio pasa a una silla de
ruedas. Permite paliar los trastornos que puedan existir a nivel vasomotor (9).

10. Reeducacion perineal si existe incontinencia, especialmente en estadios graves (9).

11. Estiramientos (EMT): diarios y con relativa potencia para disminuir las alteraciones
posturales. Los EMT se realizan especialmente en la musculatura adyacente a la cadera,
a larodilla 'y en el tendén de Aquiles, ya que es la mas afecta (14). También contribuye a
la eliminacion de la fibrosis, se ha visto que aumenta la movilidad de forma temporal y
potencia el crecimiento y la regeneracién la fibra muscular, aumentando su densidad
(20).

12. Actividad fisica (9,14,24).

Cabe destacar tres aspectos importantes durante el tratamiento de este tipo de nifios, y que
deben de tener en cuenta durante su vida diaria. Hay que eliminar todo aquello que
provoque una fatiga inutil en el nifio, se debe de tener precaucion con el decubito prono una
vez que existen alteraciones respiratorias y a la hora de plantear tratamientos se debe tener

en cuenta la posible intolerancia cardiaca (14).
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Con respecto a las técnicas propuestas de electroterapia hay detalles que merecen
mencion.

Dentro de los equipos de alta frecuencia, la OC puede aplicarse a diferentes potencias, en
las que es importante no confundir la percepcion del paciente con los efectos fisiol6gicos
que tiene la termoterapia profunda (31).

Puede aplicarse de forma continua o pulsétil segun se persiga un efecto térmico o atérmico,
respectivamente. La dosis se clasifica en diferentes grados. El “grado 3 calor moderado
(claramente perceptible)” es agradable, a pesar de la intensidad existente.

El organismo se refrigera en primer lugar mediante una vasodilatacion de la zona, a
continuacién con la sudoracion. Segun el grado 3, los efectos positivos apareceran entre los
10 y 15 minutos. Después de ese periodo de tiempo aparecen efectos que no perseguimos
(31).

En lo referente a los infrarrojos, se aplicard a unos 50-75cm del paciente y durante 15
minutos. En caso de que el paciente refiera que le quema, alejaremos la lampara de

infrarrojos o bien detendremos su aplicacién (31).

En cuanto a la actividad fisica, mediante ejercicios se conserva la fuerza y se evitan las
contracturas que podrian provocar a largo plazo la deformidad articular.

Est4 probado ademas, que el ejercicio es beneficioso a nivel cardiovascular y respiratorio
(4).

Es importante potenciar la autonomia del nifio, y permitir que realice todas las actividades
posibles por si mismos, en funcién de la etapa en la que se encuentre (9).

A pesar de que la actividad fisica reporta beneficios para los nifios con DMD y DMB, incluso
a nivel psicolbgico (24), es importante evitar contracciones excéntricas y ejercicios de alta
intensidad. Aunque no hay mucha bibliografia al respecto, se recomienda realizar ejercicios
submaximos de forma diaria, ya que no provocan ningun dafio (9,32).

Teniendo en cuenta los aspectos mencionados y las propiedades del agua, la actividad
fisica realizada en este medio, gracias a protocolos como el de Halliwick, seria beneficiosa
dado el impacto beneficioso de la terapia acuatica en nifios con afectaciones neuromotoras.
Dicho beneficios ya no ocurren solo a nivel fisico (equilibrio, fuerza...) sino también a nivel
psicolégico (33).

El protocolo de Halliwick puede aplicarse en campos muy diferentes. Se desarroll6 en 1950
en Londres, para ensefiar a moverse de forma independiente en el agua, y si es posible a

nadar, a individuos con dificultades fisicas o de aprendizaje (34).
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Es importante que el nifilo no quede confinado a una silla de ruedas cuando aun puede ser
funcional, porque supondria un deterioro mucho mas rapido de la musculatura esquelética y
respiratoria.

Cabe destacar, que la actividad fisica ayuda a controlar el aumento de peso que suele
provocar el consumo de corticoesteroides (19,24).

Existen estudios que se han centrado en medir la cantidad de CPK tras ejercicios, ya que se
trata de una enzima que marca el dafio muscular. Y tras ejercicios moderados, incluso tras
pruebas de esfuerzo, no se han hallado cantidades de CPK fuera de lo normal (19,23,32).

Es importante centrar los ejercicios tanto en MMII como en MMSS. Si el tratamiento sélo se
centrara en MMII, para cuando los nifios pierden la deambulacién, no podran mantener

cierta funcionalidad con los MMSS (23).

En cuanto a la literatura, existen diferentes ensayos clinicos que han estudiado aspectos
relacionados con la DMD y la DMB.

En primer lugar, existen numerosos estudios que han analizado la progresion de la distrofia
muscular y el efecto de diversas técnicas sobre ratones. Los ratones modelo con distrofia
muscular se denominan mdx.

En uno de esos ensayos, se analizaba el efecto que tenia a nivel muscular la realizacién de
contracciones excéntricas, centrandose especialmente en el analisis de la onda M, que se
trata de la sefial de despolarizacion del masculo cuando se estimula (6).

En los ratones mdx se hallaba una onda M menor que en los ratones control, y obtenian
mas células lesionadas tras realizar el excéntrico. Sin embargo, los mdx experimentaban
una recuperacion mas rapida.

La aparicion de células lesionadas y despolarizadas tras un excéntrico, se ha convertido en
una buena forma de evaluar.

Las contracciones repetidas, a largo plazo, pueden generar una inflamacion y una fibrosis

que resultan en una pérdida de fuerza (6).

Se ha estudiado el efecto de la inmovilizaciéon en posicion de estiramiento muscular. En la
musculatura de ratones mdx jovenes, se producia un aumento de sarcolemas y
posteriormente una elongacion a nivel tendinoso. Sin embargo, en los ratones mdx mayores
no habia tanta elongacion tendinosa. Podria deberse a que con la edad se disminuye la

elasticidad y la capacidad adaptativa de los sarcémeros (8).

Ensayos con estos ratones han demostrado que los ejercicios dinamicos tienen efectos

positivos sobre la fuerza muscular y la resistencia a la fatiga (32).
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Hay hipo6tesis muy aceptadas con respecto al ejercicio gracias a los ratones mdx. Segun
dichas hipotesis los excéntricos promueven la rotura de fibras musculares. De ahi la
importancia de realizar ejercicios pero suaves, aunque existe un debate en cuanto al uso de

exceéntricos y su impacto en la musculatura distrofica (19).

En ensayos con nifios, se han tratado de desarrollar entrenamientos suaves con vibraciones
por todo el cuerpo gracias a una plataforma, con el objetivo de potenciar la musculatura y su
funcionalidad, la densidad 6sea y la elasticidad. Pero no se sabe el impacto concreto que
supone sobre la musculatura con DMD o DMB, y podria implicar un desgaste del tejido

muscular (19).

Otro campo de estudio, se ha centrado en el uso de la resonancia magnética nuclear (RMN)
y la espectrometria para analizar la distribucién de la filtracion lipidica en la musculatura,
especialmente en MMII. El uso de estas técnicas se debe a que son objetivas y no
invasivas.

Gracias a estos ensayos, se ha observado que el acimulo de grasa en el muslo y los
musculos de la cadera son los principales marcadores de la evolucion de la enfermedad
(11,25).

En la musculatura de la pierna, el segmento con mas filtracion lipidica son los peroneos, el
séleo y el gastronecmio medio. Se piensa que podria deberse al importante papel que
desempefia en la estabilidad del tobillo durante la marcha y a nivel antigravitatorio, que
podria provocar una mayor degeneracion.

Por el contrario, el musculo menos afecto ha sido el tibial anterior (11,19).

El aumento del volumen de las pantorrillas, signo caracteristico de los nifios con distrofia
muscular, no tiene por qué deberse al aumento de tejido conectivo (25).

Existe una ligera hipertrofia del gracil, sartorio, semimembranoso Yy tibial posterior, mientras
se ha detectado una pseudohipertrofia en gastronecmio, temporal, deltoides e infraespinoso
(11).

A pesar de que se han realizado numerosos ensayos clinicos, ain no se ha hallado un
tratamiento curativo para esta enfermedad. Cabe destacar ademas, que siguen existiendo
debates en cuanto a diferentes aspectos relacionados con la DMD y la DMB.

Por otra parte cabe sefialar que, ain no se ha alcanzado un consenso sobre la aplicacion de
corticoides, sobre el tipo de ejercicios que deben realizar los nifios con distrofia muscular o
parametros de los mismos, como puede ser la intensidad del ejercicio que deben realizar.

Lo mismo ocurre con otros aspectos como el impacto que supone realizar una intervencién

quirargica o inmovilizar a los nifios.
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Los estudios realizados suelen aplicar tratamientos en seco. Sin embargo, no hay
bibliografia suficiente sobre los tratamientos realizados en agua para nifios con DMD o
DMB, a pesar de que se ha observado un impacto positivo en otro tipo de patologias como
es la pardlisis cerebral (34-36).

A la hora de evaluar los avances alcanzados con las diversas técnicas estudiadas, muchos
se centran en analizar exclusivamente aspectos respiratorios o niveles intracelulares de
determinados parametros fisiol6gicos. En muchas ocasiones, no se llega a analizar la
influencia que tienen sobre la funcionalidad.

Es necesario mencionar la influencia directa de la funcionalidad en la calidad de vida. Todo
tratamiento fisioterapéutico va enfocado a alcanzar la maxima funcionalidad posible para
que el paciente pueda desarrollar su vida con la normalidad. En funcién del perfil de cada
paciente el objetivo varia.

En el caso de los nifios con DMD o DMB, lo primordial es conseguir que lleven un ritmo de
vida similar al de los nifios sanos. Es decir, que jueguen, corran, salten y puedan
desempeiiar sus funciones de la vida diaria sin barreras, y como consecuencia alcancen una
buena calidad de vida. Lo cual, teniendo presente la disminuida esperanza de vida que

tienen estos nifios, deberia de ser un aspecto fundamental en cualquier estudio.

En este caso, se ha elegido el protocolo de Halliwick ya que potencia toda la musculatura y
se trata de un ejercicio suave que no supone ningun deterioro para los nifios. Ademas
funciona mediante juegos y potencia el aspecto social que tan importante es para mejorar la

calidad de vida y que supone un efecto positivo a nivel psicolégico.

Antiguamente la medicién con respecto a la progresion de la enfermedad se limitaba a las
observaciones, las medidas funcionales cronometradas y la palpacién muscular (25).

Sin embargo, a dia de hoy se estan desarrollando numerosas escalas que sean capaces de
analizar el estado de los nifios con DMD o DMB, y la progresion que realizan.

Existe una escala desarrollada de forma especifica para nifios con distrofia muscular, por
fisioterapeutas pediatricos neuromusculares expertos. Tiene en cuenta el consumo de
corticoesteroides y analiza actividades que se desarrollan en el dia a dia, a diferencia de
escalas anteriores (37); ademas es satisfactoria incluso con nifios con problemas de
comportamiento o aprendizaje, como ocurre con 1 de cada 3 nifios con DMD (37). Esta
escala es la NSAA, y esta catalogada como una escala con fiabilidad entre aceptable y
excelente (7), es fiable, tiene sensibilidad al cambio y es practica ya que se realiza en 10
minutos, aspecto importante en la clinica. Se encarga de cronometrar actividades y medir el

nivel de calidad con el que se realizan distintas tareas. El contenido principal que se analiza
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es la capacidad motora gruesa (37).

La escala North Star Ambulatory Assessment (NSAA) (Anexo 1) se adapta
considerablemente a los nifios con DMD o DMB, y se centra en el aspecto funcional. Es
importante destacar, todo el respaldo con el que cuenta y los numerosos estudios que
abalan su fiabilidad para ensayos clinicos (7,13,17,18,22,27,37-40).

Incorpora habilidades como correr o levantarse del suelo, que nifios que no son tratados con
corticoesteroides son incapaces de realizar.

La NSAA analiza items de diferente complejidad y reciben una puntuacion de 0 a 2. El nifio
recibe 2 puntos si alcanza el objetivo planteado por si solo, 1 punto si lo consigue sin ayuda
de una persona pero cambia el método de realizarlo y 0 si es incapaz de realizarlo de forma
independiente. Como resultado la puntuacion varia entre 0 y 34 puntos.

Ademas puede incorporar tests cronometrados como correr, andar 10 metros, levantarse del
suelo o realizar el test de Gower. Estos puntos no forman parte de la puntuacién basica, sino
gue suponen un suplemento.

Se ha observado que aquellos nifios que realizan 330 metros en el test de los 6 minutos
caminando y tienen al menos 18 puntos en la NSAA, los que caminan 10 metros en menos
de 7 segundos o se levantan del suelo en menos de 10 segundos, tienen menos riesgo de
perder la deambulacién en un periodo de 2 afios (38).

Guias de origen europeo recomiendan el uso de la NSAA para examinar la funcién motora
(22), ademés no analiza sdlo si se cumple la actividad sino que también tiene en cuenta la
calidad con la que lo hace. Hay autores que dicen que puede aplicarse desde los 3 afios,
aunque hay algunos items que no servirian, ni siquiera si se analizasen nifios sanos de esa
edad (41).

La NSAA consta de 17 items que abarcan desde la posicién hasta la ejecucion de una
actividad. Se evallan diferentes aspectos que influyen en la marcha. Se incluye desde la
capacidad de elevar la cabeza, hasta la capacidad de correr y saltar (17).

Los items que conforman la NSAA son los siguientes: estar de pie, andar 10 metros,
ponerse de pie partiendo desde sedestacion en una silla, subir un escalén con la pierna
derecha y a continuacion con la izquierda, llegar a sentarse, correr, saltar, hacer apoyo
monopodal con ambos pies, bajar un escalon tanto con el pie derecho como con el
izquierdo, mantener bipedestacion sobre talones, levantarse del suelo, levantar la cabeza,
saltar con un solo pie, primero el derecho y luego el izquierdo (13).

Un aspecto a mejorar seria que analizara la calidad de las actividades de forma bilateral. A
pesar de que no se trata de una patologia asimétrica, de ese modo podria detectarse la

existencia de contracturas que afectan a la funcionalidad (40).
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En cuanto al tratamiento en el medio acuético hay que tener en cuentas las propiedades

fisicas del agua o los efectos que produce.

Posee dos tipo de propiedades, las mecéanicas y las térmicas.

1.

O

Mecanicas:

Presion hidrostatica (PH): segun la ley de Pascal hace referencia a que todo cuerpo
sumergido sufre la misma presién en toda su superficie. A mayor profundidad y densidad
del fluido, mayor es la PH.

Densidad relativa (DR): la densidad del agua es 1, por lo que todo objeto con una
densidad menor flotara y aquel con mayor densidad de hundira. El cuerpo humano tiene
una media de 0’974, aunque cambia segun caracteristicas como el sexo o la complexion.
Empuje hidrostatico (EH): segun Arquimedes “Todo cuerpo sumergido por completo o
parcialmente en un liquido en reposo experimenta un empuje hacia arriba igual al peso
del volumen del liquido desalojado”. Todo cuerpo sumergido experimenta la fuerza de la
gravedad y una fuerza opuesta denominada “empuje”.

Efecto metacéntrico: se denomina metacentro al punto en torno al cual se mueven
ambas fuerzas. Cuando ambas sean iguales y opuestas el cuerpo estara en equilibrio, si
no el cuerpo girara. Esto implica que la actividad muscular de los nifios debera ser
continua.

Peso aparente: es la diferencia entre el empuje que experimenta el cuerpo y su peso
real.

Refraccion: ocurre cuando la luz cambia de pasa del aire al medio acuatico, afectando a
la percepcion de la imagen que recibe el paciente sobre su posicion.

Resistencia hidrodinamica: se refiere a la adhesion, cohesién, tension superficial y la
viscosidad. En cuanto al cuerpo sumergido destacan tres variables, la superficie, el
angulo de incidencia y la velocidad del desplazamiento. Segun el flujo del agua sea
laminar o turbulento, la resistencia se modificara.

Ola de estrave y estela: cuando un cuerpo se encuentra en movimiento hay diferentes
presiones entre la zona anterior y la posterior. En la anterior se produce una “ola de
estrave” que resiste el movimiento y en la posterior una “estela” que produce una
succion.

A la hora de conseguir analgesia se recurre a dos sistemas, la “percusion” mediante la
proyeccion de agua a diferentes presiones y la “agitacion” que consiste en inyectar aire

al agua.
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2.

O

Térmicas:

Si la temperatura es elevada se produce una vasodilatacion que provoca un aumento de
riego. Provocara analgesia, relajacion y un efecto antiinflamatorio. El tejido conectivo
aumentard las propiedades viscoelésticas, lo que contribuye a aumentar el rango de
movimiento.

Si la temperatura es baja se produzca una vasoconstriccion, disminuyendo la

inflamacién, aumentando el umbral de dolor y favoreciendo la actividad muscular (42).

Gracias a las propiedades expuestas anteriormente y que le caracterizan, el agua posee

efectos tanto a nivel fisiolégico como a nivel psicolégico. El impacto que tiene sobre los

diferentes sistemas es el siguiente:

1.

Sistema respiratorio: la PH aumentara el trabajo inspiratorio gracias a la compresioén que

ejerce sobre la caja toracica y el aumento de volumen sanguineo que produce a nivel
central. La compresién que ejerce sobre la region abdominal eleva el centro frénico,
aumentando la presién intratoracica.

El trabajo respiratorio aumenta en un 65%, por lo que se debe de tomar precauciones
con aquellos pacientes que tengan una capacidad vital por debajo de los 1.500ml.

Sistema cardiovascular: la PH incrementa el retorno venoso y linféatico, reduciendo los

edemas existentes. Esto provoca un aumento de presion venosa del corazon y la presion
pulmonar. Esta situacién desencadena el “reflejo de Frank Starling”, que consiste en una

contraccién cardiaca mas potente por la distension producida en las fibras del miocardio.

Sistema musculoesquelético: al aumentar la vascularizacion se favorece la oxigenacion y

expulsién de las sustancias de desecho.
Al estar sumergido en el agua, las articulaciones disminuyen su sobrecarga y se
aumenta la amplitud de los movimientos.
La actividad en el agua promueve el aumento de densidad 6sea, aspecto importante si

se tienen huesos osteoporoéticos.

Sistema neuromuscular (NM): los constantes estimulos promueven la activacion de

diferentes receptores y la integracion de la informacion.
En los casos en los que existe un aumento del tono muscular, la actividad en el agua es

beneficiosa ya que lo normaliza.

A nivel psicolégico: desempenfar actividad fisica en este entorno rompe la rutina a la que

se ven sometidos los pacientes. La libertad de movimientos que experimentan contribuye
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a su autoestima y nivel de confianza.

El que sean capaces de realizar actividades que les resulta imposible en el medio
terrestre supone un gran cambio para ellos, ademas del ambiente de juego que
caracteriza a las técnicas realizadas en el agua, es importante en esta patologia, que
afecta a nifnos (42).

Teniendo en cuenta estos aspectos, se observan los grandes beneficios de realizar un
tratamiento en el agua dirigido a los nifios con DMD y DMB. Una de las terapias que mejor
se ajusta a este perfil de paciente, es el protocolo de Halliwick.

Como ya se ha mencionado, es un protocolo disefiado para que individuos con dificultades
fisicas o de aprendizaje, sepan cdmo moverse en el agua de forma independiente.

Clasifica a los nadadores, que es la terminologia que emplea para referirse a los pacientes
gue estan en el agua, en 4 categorias en funciéon de sus habilidades y un examen que
deben realizar. Es fundamental que el nadador confie en el instructor, de hecho a cada nifio

se le asigha uno (34).

El protocolo de Halliwick consta de 10 items: “ajuste mental al agua, separacién del
nadador, control de la rotacion transversal, sagital y longitudinal y control de rotaciones
combinadas, empuje hacia arriba, equilibrio en la calma, deslizamiento turbulento y
movimiento basico de natacion” (34). Las distintas fases mencionadas no tienen por qué
seguir el orden que se va a describir, en funciéon de los objetivos que se planteen la
combinacién de los diferentes items pueden modificarse (33).

En cada fase se realiza una serie de actividades:

1. Ajuste mental al agua: basico para el ajuste a las caracteristicas del fluido y controlar la

respiracion. Se les ensefia diferentes tipos de respiracién para expulsar el aire. Es
importante que se sumerjan de forma paulatina, empezando por los oidos y que
controlen a nivel cefalico, ademas de coordinar las cinturas proximales y los movimientos
(33,36). Esta fase es de marcada importancia para los nifios con DMD y DMB, debida a

la gran afectacion respiratoria que padecen.

2. Control de la rotacién transversal: se consigue cambiando el centro de gravedad, suele

comenzarse con la cabeza para hacer burbujas, por ejemplo. Posteriormente se busca
que realice alcances, levantarse o sentarse en la silla y finalmente pasar de supino a
bipedestacion. Se trabaja la extension selectiva (33,36). El trabajo de estabilidad y
potenciacion axial es beneficiosa en el caso de esta patologia, ya que tendra impactos

beneficiosos sobre la conservacién de la postura adecuada.
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10.

Control de la rotacion sagital: importante para caminar dentro del agua o estar quieto con

turbulencias. Consiste en desplazar el centro de gravedad y se trabajan el equilibrio, el
enderezamiento y la estabilizacion articular (33,36).

Control de la rotacion longitudinal: girando la cabeza el cuerpo acompafia, basico para

liberar vias aéreas (36). Es de gran importancia el control de la contrarrotacién o
disociacién de cinturas, que supone un componente basico durante el patron de marcha,
que en el caso de la distrofia muscular se ve alterado. A continuacién se busca que los
miembros crucen la linea media, para lo que es necesario trabajar la simetria. Se debe
buscar una disociacién entre cabeza y cinturas, ademas del control respiratorio. Para ello

es necesario trabajar abdominales (33).

Control de rotaciones combinadas: es fundamental el control respiratorio. Pueden

combinarse de dos maneras, longitudinal con sagital o longitudinal con transversal. Tiene
un objetivo funcional, como puede ser ensefiar a los nifios a caer (33,36), caracteristica

habitual en la patologia descrita.

Empuje hacia arriba / inversién mental: controlando la flotabilidad (36). Se busca también

que el nifio sea capaz de ir hasta el fondo de la piscina ya sea buceando o realizando
algun juego. Para hacerlo de forma correcta debe de tener los ojos abiertos y mantener

la cabeza hacia delante (33).

Equilibrio en calma: consiste en no realizar movimientos compensatorios o periféricos

para una posicion de forma estable. Se ayuda exclusivamente de su activacién muscular

(33,36), siendo un ejercicio activo pero suave.

Deslizamiento turbulento: el nadador es remolcado por el instructor, que sin tocarle se

mueve hacia atras y propulsa al nifio gracias a la creacién de un remolino de agua

debajo de su cabeza, que debe controlar las rotaciones (33,36,43).

Progresion simple: gracias a un control proximal, se inician pequefios movimientos con

las manos desde la posicién de supino, para hacer una pequefia propulsion. Es una

preparacion para la verdadera propulsién (33).

Movimiento basico de Halliwick: suele ser de espaldas, se mueven realizando abduccién

y aduccion de MMSS, aunque se adapta a la patologia que padezca cada nifio (33,36).
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Cada fase se inicia con un contacto del instructor que se verd modificado en funcién de la
dificultad que se busque, hasta conseguir que el nifio se independice por haber controlado
cada actividad. Pueden realizarse otras modificaciones como la profundidad de la actividad,
las turbulencias o las series de cada ejercicio, segun el nifio vaya adquiriendo habilidades
(33).

A pesar de que en el protocolo original, no se empleaban flotaciones, pueden servir de

ayuda a la hora de alcanzar la independencia del nifio en el medio acuético (43).

Algunos beneficios de esta terapia en el agua son los siguientes:

1. La flotabilidad facilita movimientos que en seco cuestan mas por la gravedad; ademas
puede servir para potenciar el equilibrio.

2. La presion hidrostatica aumenta el gasto cardiaco y mejora la respiracion, suponiendo un
ejercicio util para los nifios con DMD y DMB.
La alta temperatura del agua posibilita la disminucion del tono muscular.
La viscosidad proporciona diferentes resistencias a los movimientos, en funcién de la
velocidad con la que se realicen, pudiendo adaptar la terapia al estado del paciente.

5. El equilibrio se puede trabajar gracias a la influencia de las fuerzas opuestas (35),
implicando una actividad muscular.

6. El hecho de que haya una fase especifica para que el nadador se mentalice y aprenda a
controlar la respiracion es fundamental. El aprendizaje de los ajustes que debe hacer,

ayuda al nadador a disminuir los patrones de movimientos descontrolados (35).

El protocolo de Halliwick tiene una serie de caracteristicas que lo convierten en un
tratamiento que se amolda muy bien al perfil de un nifio con DMD o DMB. Se plantea como
si fueran juegos y facilita que los nifios interaccionen entre si, lo cual tiene una gran
importancia a nivel psicol6gico. Se hace hincapié en lo positivo y en las habilidades de las
que disponen, no en la discapacidad.

Se ha estudiado que reporta beneficios en cuanto a las interacciones interpersonales, el
comportamiento escolar y el estado emocional, incluso en nifios con autismo (44). Ademas
se ha observado que propicia una mejora sustancial en el patron de marcha (45).

Las fases tienen un orden légico, y aunque pueden combinarse facilita un progreso gradual
(36).

En el estudio que se va a desarrollar, lo que se pretende es combinar los tratamientos

habituales con el protocolo de Halliwick para observar si existe una mejoria en la calidad de
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vida con respecto al tratamiento habitual mediante la medicién de la funcionalidad a través
de la NSAA.

La poblacion elegida son nifios con DMD o DMB entre 4 y 12 afios, con la capacidad de
deambular, que consuman corticoesteroides y que no tengan ninguna alteracion
cardiorrespiratoria.

Se define como tratamiento fisioterapéutico habitual en seco el uso de értesis en caso de ser
necesario, el estiramiento diario (especialmente de la musculatura adyacente a las caderas,
las rodillas y de los tendones de Aquiles), masoterapia, cinesiterapia, termoterapia

superficial, onda corta, ergonomia postural, ejercicio suave y ejercicios respiratorios.
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2. Evaluacioéon de la evidencia:

2.1. Palabras clave:

Palabras clave ‘ DeCS Término libre MeSH
1. Muscular dystrophy
Distrofia Distrofia 2. Muscular dystrophy,
Duchenne
1.Fisioterapia 1. Physical Therapy
Fisioterapia 2.Modalidades de Specialty
fisioterapia 2. Physical Therapy
Modalities
Halliwick Halliwick
Estiramiento Ejercicios de estiramiento Muscle Stretching
muscular Exercises
1. Técnicas de 1. Exercise Movement
Ejercicio ejercicio con Techniques
movimiento 2. Muscle Stretching
2. Ejercicios de Exercises
estiramiento
muscular
Nort Star Nort Star
Ambulatory Ambulatory
Assessment Assessment
Escala Escala Scale
Calidad de vida Calidad de vida Quality of life

2.2. Estrategia de busqueda:

Los limites establecidos para realizar la busqueda de los articulos han sido: antigiedad

maxima de 5 afios, humanos, varones, entre 0 y 18 afios. Para combinar los diferentes

descriptores se emplearon los operadores booleanos AND y OR.
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COMBINACION TERMINOS

EBSCO
(Academic
Search
Complete,
MEDLINE
with Full Text
y CINAHL
with Full Text)

Muscular dystrophy AND physical therapy

9 noviembre 2017

Halliwick

Muscular dystrophy AND stretching

Muscular dystrophy AND exercise

12 noviembre 2017

Scale AND quality of life AND physical therapy

Scale AND quality of life AND muscular dystrophy

22 noviembre 2017

Muscular dystrophy AND NSAA

28 diciembre 2017

COMBINACION TERMINOS

PUBMED

("Muscular Dystrophies"[Mesh]) OR "Muscular
Dystrophy, Duchenne"[Mesh] AND (“physical therapy,
modalities’[Mesh]) OR “physical therapy,
specialty’[Mesh]

Halliwick

("Muscular Dystrophies"[Mesh]) OR "Muscular
Dystrophy, Duchenne"[Mesh] AND "Muscle Stretching
Exercises"[Mesh]:

("Muscular Dystrophies"[Mesh]) OR "Muscular
Dystrophy, Duchenne"[Mesh] AND ("Exercise"[Mesh])
OR "Exercise Therapy"[Mesh]

15 enero 2017

"Quality of Life"[Mesh] AND “physical therapy,
specialty’[Mesh].

En este caso no se incluye la palabra “scale” porque
ningan término de la base de datos se cefiia al

significado buscado.

"Quiality of Life"[Mesh] AND ("Muscular
Dystrophies"[Mesh]) OR "Muscular Dystrophy,
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Duchenne"[Mesh].

término “scale”.

Ocurre lo mismo gue en la busqueda anterior con el

Dystrophy, Duchenne"[Mesh] AND NSAA

("Muscular Dystrophies"[Mesh]) OR "Muscular

COMBINACION TERMINOS

Muscular Dystrophy AND physical therapy

Halliwick

Muscular dystrophy AND stretching

COCHRANE Muscular dystrophy AND exercise

29 enero 2017

Scale AND quality of life AND physical
therapy

Scale AND quality of life AND muscular
dystrophy

Muscular dystrophy AND NSAA

6 febrero 2017

También se realizé una blisqueda manual de los siguientes libros:

- Neurologia para fisioterapeutas

- Neurologia para pediatras

- Vademécum de kinesioterapia y de reeducacion funcional
- Terapia acuatica

- Electroterapia para fisioterapeutas

- Neurorrehabilitacion

Ademas se realiz6 una consulta en persona el dia 17 de marzo de 2017 a una experta en

Halliwick: Raquel Lépez Pafos.
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2.3. Flujograma:

402
articulos

A

46 repetidos

356

articulos

A

y

351

articulos

314
descartados por

titulo y abstract

AT

7

articulos

5 articulos de
pago

1 consulta a

experta

6 busquedas

manuales
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3. Objetivos del estudio:

3.1. General:

Comparar la influencia de incorporar el protocolo Halliwick a un tratamiento habitual en nifios
con distrofia muscular de Duchenne o Becker, con una edad comprendida entre los 4 y 12

anos.

3.2. Especificos:

a) Comparar en nifios de 4 a 12 afios con distrofia muscular de Duchenne o Becker
mediante la escala NSAA los cambios en la funcionalidad entre el grupo que recibe el
tratamiento habitual y el grupo que recibe tratamiento habitual mas el protocolo de
Halliwick.

b) Comparar en nifios con distrofia muscular de Duchenne o Becker, segun rangos de

edad, la influencia de incorporar el protocolo Halliwick a un tratamiento habitual, tomando

como variable la funcionalidad medida con la escala NSAA.
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4. Hipotesis conceptual:

La inclusion de un protocolo de Halliwick al protocolo habitual en nifios con distrofia
muscular de Duchenne o de Becker, con una edad comprendida entre los 4 y 12 afios, es
mas efectivo que el tratamiento habitual en cuanto a la funcionalidad midiéndolo con la
escala NSAA, siendo esta diferente en el rango de edad entre los 4 y los 7 afios que en el

rango entre los 7 y 12 afios.
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5. Metodologia:

5.1. Disefo

Se ha disefiado un estudio analitico, ya que se trata de conocer la relacion causa-efecto, y
experimental porque se comparan dos grupos, siendo uno intervenido y el otro el grupo
control. La distribucion de los sujetos en cada grupo se lleva a cabo de forma aleatoria.

El estudio es longitudinal y prospectivo, ya que se analiza la evolucién que experimentan los

dos grupos en el tiempo.

El estudio sera un simple ciego modificado, es decir, que el evaluador que realice las
mediciones de funcionalidad no conocerd el grupo al que pertenece cada sujeto. El objetivo
de cegar al evaluador es evitar posibles sesgos que afecten a la validez del estudio.

Se realizard una medicién de la funcionalidad antes de la intervencion, y otra después de la
misma con el fin de observar el impacto de la intervencion propuesta en el grupo intervenido
con respecto al grupo control. La intervencion durard 4 semanas para cada grupo, Yy
teniendo en cuenta los horarios disefiados la intervencion de toda la muestra tardard 4

meses.

Para la realizacion de este estudio, se ha respetado la Ultima revision de la Declaracion de
Helsinki aprobada en 1964 en la Asociacion Médica Mundial. Su objetivo es que el cuerpo
sanitario se comprometa a proteger los Derecho Humanos y la dignidad del ser humano en
el ambito que le ocupa.

Para el desarrollo del proyecto se presentara una solicitud de aprobacion al Comité Etico de

Investigacién Clinica del Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus. (Anexo 2)

Los sujetos que vayan a participar en el estudio seran informados de los objetivos del
proyecto, de su finalidad, de los métodos que se van a emplear, de los beneficios y de los
posibles riesgos o peligros que puedan suponer.

Ademas se les hara saber que pueden ejercer su derecho de no participar en el estudio, y

de retirar su consentimiento en cualquier fase del mismo.

Esta informacion sera recogida por escrito en el consentimiento informado (Cl), en la hoja de

confidencialidad y en la hoja de informacién al paciente (HIP). (Anexo 3)
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En este caso al tratarse de sujetos menores de edad, los documentos deberan ser firmados

por sus tutores legales y entregados al equipo de investigacion.

Dada la confidencialidad de los datos de los sujetos que participen en el estudio, se
custodiaran segun dicta la Ley Organica 15/1999, del 13 de Diciembre, de Proteccion de
datos de Caracter Personal.

A cada paciente se le asignard un cédigo para proteger su identidad y asegurar su
anonimato. Unicamente el investigador principal tendra acceso a las historias clinicas de los
sujetos que participen en el proyecto, recopiladas en una base de datos.

En otra base diferente se almacenaran los datos del estudio, con el cédigo de cada

paciente. A esta segunda base de datos tendran acceso todos los componentes del equipo.

5.2. Sujetos de estudio:

Criterios de inclusion:

- Varones. (1,2)

- Entre 4y 12 afios. (1,8,9,12)

- Diagndstico médico de DMD O DMB.

- Consumo de corticoides ya sea diariamente o de forma intermitente, desde hace al
menos 3 meses. (1,8,15, 26-28)

- Capacidad de recorrer al menos 330 metros en 6 minutos. (38)

- Capacidad de levantarse del suelo en 10 segundos 0 menos. (38)

- Capacidad de caminar 10 metros en 7 segundos 0 menos.(38)

Criterios de exclusion:

- Afectacion cognitiva grave. (15)

- Incapacidad de deambular. (1,9)

- Procesos infecciosos activos (incluyendo los respiratorios).

- Tumores.

- Insuficiencia cardiorrespiratoria grave o capacidad vital menor de 1.500ml. (42)
- Existencia de contraindicaciones propias de la terapia acuatica.

- Cirugias en el ultimo afio.

- Fracturas en el Gltimo afio.

- Incontinencia urinaria o fecal. (9)

- Existencia de contraindicaciones para las técnicas de electroterapia.
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El muestreo se realizara por derivacién de los colegios de educacion especial a los que
acuden los nifios con DMD y DMB, y que se encuentren en la comunidad de Madrid. A los
que previamente se habra informado del estudio que va a desarrollarse. Se realizara una
aleatorizacion mediante el cédigo “aleatrotio.entr” en el programa Excel, de tal forma que
realicemos un muestreo probabilistico simple en la base de datos que se creara con todos
los sujetos que hayan sido derivados como posibles sujetos de la muestra.

Para realizar la aleatorizacion de los grupos, aplicaremos de nuevo el codigo “aleatrotio.entr”

en el programa Excel, entre todos los sujetos que vayan a participar en el estudio.

Para saber cual es el nUmero de sujetos que debemos reunir en cada grupo aplicaremos la

férmula para la comparacion de dos medias:

N = (2k x SD?) / d?

Se escoge un poder estadistico del 80% y una significacion del 5%, de lo cual obtenemos
una significacién estadistica (“k”) equivalente a 7,8. (Tabla 1)

La desviacion estandar (“SD”) y el valor de precision (“d”) se han obtenido del articulo de
Mazzone et al. (39) en el que el perfil de los pacientes es similar al descrito en este proyecto
y donde emplean la escala NSAA para evaluar el nivel de calidad de vida.

En dicho estudio la “SD”es 3,7 y el “d” es 2,2.

N=(2x7,8x3,7%) | 2,22

El resultado obtenido es N = 44,12, Esta cantidad le sumamos un 15% de la misma para
asumir las posibles pérdidas durante el desarrollo del estudio. Como consecuencia
obtenemos 50,73 sujetos, que redondeando se obtiene 51 sujetos en el grupo control y otros

51 en el grupo intervencion.

Nivel de significacion (a/2)
Poder estadistico (1-B) 5% 10%
80% 7,85 11,68
90% 10,51 14,88
95% 13,00 17,82

Tabla 1. Valor de “k”. Elaboracion propia.
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5.3. Variables:

Variable Unidad de medida Forma de medirlo

Funcionalidad Dependiente 0-34 puntos Escala NSAA
cuantitativa discreta
Tabla 2. Variable dependiente. Elaboracién propia.
Variable Tipo Unidad de medida Forma de medirlo
Tipo de tratamiento Independiente - 1 = Tratamiento
cualitativa dicotdbmica convencional

2 = Tratamiento
convencional +
Halliwick
Edad Independiente Afios 1 =Entre 4y 7 afios
numeral dicotbmica
2 = Entre 7 y 12 afos
Momento de Independiente Semanas 1 = Al inicio
medicion nominal dicotémica

2 = Al final

Tabla 3. Variables independientes. Elaboracion propia.

5.4. Hipoétesis operativa:

Ho_(hipdtesis nula): no existen diferencias significativas en la funcionalidad de los nifios con

DMD o DMB entre de 4 y 12 afios comparando la aplicacion del tratamiento habitual y la del

tratamiento habitual mas el protocolo Halliwick medida con la escala NSAA.

H: (hipotesis alternativa): existen diferencias significativas en la funcionalidad de los nifios

con DMD o DMB de entre 4 y 12 afios comparando la aplicacion del tratamiento habitual y la
del tratamiento habitual mas el protocolo Halliwick medida con la escala NSAA.
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Ho_(hipétesis nula): no existen diferencias significativas en cuanto a la funcionalidad, de

nifios con DMD o DMB, medida con la escala NSAA, teniendo en cuenta los rangos de edad
definidos.

H: (hipotesis alternativa): existen diferencias significativas en cuanto a la funcionalidad, de

nifios con DMD o DMB, medida con la escala NSAA, teniendo en cuenta los rangos de edad

definidos.

5.5. Recogida, andlisis de datos, contraste de hipotesis:

En primer lugar, se lleva a cabo la recogida de datos. Para ello, se pide a los sujetos que
van a formar parte del estudio que lean adecuadamente y firmen la Hoja de Informacién al
Paciente, el Consentimiento Informado y la Hoja de recogida de datos. Una vez recopilados
por parte del equipo investigador, se guardaran bajo llave y sélo tendra acceso a dichos
documentos el investigador principal.

Se realizara la medicién de la variable “funcionalidad” antes y después de la intervencion o
tratamiento, mediante la escala NSAA. La puntuacién oscilara entre 0 y 34 puntos.

El analisis de los datos se realizarA mediante el programa IBM SPSS Statistics Desktop
22.0®.

El analisis de los datos se divide en dos etapas: la descriptiva y la inferencial.

- ANALISIS DESCRIPTIVO:

Al ser la variable “funcionalidad” cuantitativa discreta, se describira a través de la media, la
mediana, la desviacion tipica, el rango y los cuartiles. .

Los resultados obtenidos deberan reflejarse en un diagrama de barras, ya que se trata de
una variable cuantitativa discreta.

En este caso se reflejan los datos basales y se describen, sin realizar una comparacion

entre ellos.

- ANALISIS INFERENCIAL:

En este estudio existe una variable dependiente cuantitativa discreta, la funcionalidad, que

se relacionara con el grupo control o tratamiento habitual y el grupo intervencién o

tratamiento habitual mas el protocolo Halliwick.
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En cada grupo se realizara una mediciéon “pre” (antes de realizar la intervencion) y una
medicion “post” (al finalizar la intervencion).
Se calculara la media de la medicién pre y de la medicion post en cada grupo. La diferencia

entre el pre y el post dara lugar a la “variable resultado” de cada grupo.

Al tratarse de este tipo de variable, se realiza de nuevo un gréfico de barras, pero en esta

ocasioén se valorara si las diferencias, halladas al comparar los datos, son significativas.

Cuando hayamos obtenido la variable resultado del grupo control y la del grupo intervencién,

realizaremos una comparacion de muestras no relacionadas.

Se debe de verificar la normalidad de la variable, mediante el test estadistico de
Kolmogorov-Smirnov, y la homogeneidad mediante el test de Lévene.

En funcion del valor de “p” que obtengamos, diremos que los valores son paramétricos
(normales) o no paramétricos (no normales).

Si p>0.05 podremos decir que cumple los criterios de normalidad y se empleard un test
paramétrico para realizar el contraste de hipotesis, el test T de Student.

Si p<0.05 no podremos decir que se cumplen los criterios de normalidad y por lo tanto, se

aplicara un test no paramétrico, el test U de Mann-Whitney.

La elecciébn de esos dos tests se debe a que en este caso hablamos de muestras

independientes (Tabla 4).

Test paramétrico Test no paramétrico

Muestras relacionadas T de Student para muestras Wilcoxon

relacionadas

Muestrasindependientes N RS LN EIERnIESES U de Mann-Whitney
independientes

Tabla 4. Tests estadisticos. Elaboracion propia.

Tanto la T de Student para muestras independientes como la U de Mann-Whitney estan
enfocadas a observar que las diferencias entre el grupo intervencion y el grupo control sean
significativas.

Si al realizar dichos tests obtenemos un valor de p>0.05, no se acepta la hipétesis nula (Ho)
y se aceptara la hip6tesis alternativa (H.).
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En caso de que p<0.05, se acepta la Ho, ya que es posible que la diferencia entre el grupo

intervencion y el grupo control se deba al azar.

El mismo analisis se llevard a cabo para ver las diferencias entre los dos grupos de

intervencion, teniendo en cuenta el rango de edad.

5.6. Limitaciones del estudio:

Una de las limitaciones que podemos encontrar, es que la escala empleada no analiza
compensaciones segun la region, por lo que muchos nifios pueden realizar las actividades
evaluadas, pero con compensaciones. Ademas, no diferencia entre lado derecho e
izquierdo, y puede que existan contracturas en un lado pero no en otro, alterando la

biomecanica de los nifios durante las actividades.

En cuanto al protocolo Halliwick nos encontramos con la limitacion de que no existe un

programa de tratamiento estandarizado.

Otra limitacién es que no existe un tratamiento estandarizado en cuanto a los corticoides, y
quiza influya en cambios de los nifios durante el estudio. Del mismo modo, no hay una
conclusion concreta sobre la aplicacibn o no de ejercicios excéntricos. Seria interesante
realizar estudios que trabajen en esta linea, de modo que pueda conocerse las diferencias
entre los diversos ejercicios y las dosis de corticoides.

Del mismo modo, en este estudio s6lo se han incluido nifio que deambulen, en el futuro
seria interesante estudiar cdmo responderian nifios que ya hayan perdido la deambulacion.
Al ser nifios puede que surjan imprevistos que propicien su falta a alguna de las sesiones.

Futuras lineas de trabajo podrian enfocarse en diferenciar entre DMD y DMB.

5.7. Equipo investigador:

El equipo lo van a formar:

- Investigadora principal: fisioterapeuta con al menos 5 afios de experiencia.
- 1 analista estadistico especializado con 6 afios de experiencia.
- 1 médico neurofisilogo del Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus con al menos 6

afos de experiencia.
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- 7 fisioterapeutas especializados en pediatria. 4 de ellos estaran formados en la

terapia Halliwick y todos deberan tener al menos 5 afios de experiencia.
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6. Plan de trabajo:

6.1. Disefio de la intervencion:

En primer lugar se debe de obtener la aprobacion para el estudio por parte del Hospital
Infantil Universitario del Nifio Jesus.

El siguiente paso es localizar a los sujetos que vayan a participar en el estudio. Para ello se
informara del proyecto que se va a desarrollar a todos los colegios de educacién especial de

la comunidad de Madrid, y se informara de cudl es el perfil de nifios que se busca.

A continuacién el investigador principal se encargara de recopilar los datos de aquellos
pacientes susceptibles de participar en el estudio. Mediante el programa Excel se llevara a
cabo la eleccién de forma aleatoria de los sujetos que participaran.

Una vez definidos los participantes del estudio, se les comunicara que han sido

seleccionados y todas las caracteristicas del proyecto.

Posteriormente se les convocara en la Fundacion Instituto San José y se les entregaran los
documentos pertinentes para que los firmen. Se les resolveran todas las dudas que puedan
surgir.

Una vez que se haya tramitado la firma y la explicacién de los documentos y de la
intervencion que se llevara a cabo, se realizara la distribucion de los sujetos en los dos
grupos, recurriendo de nuevo al sistema aleatorio del programa Excel.

La intervencion tendra una duracion de 4 semanas para cada grupo.

GRUPO CONTROL:

Tratamiento en seco:

Lo principal durante la aplicacién del tratamiento es prevenir la fatiga en los nifios. En caso
de aparecer, se suspenderd el tratamiento de ese dia. Cada sesion durara 1 hora, y se
atenderan a 4 grupos al dia en un horario de 15:00 a 19:30, faciltando media hora de

descanso para los fisioterapeutas.

1. Masoterapia:
o 3dias ala semana.

o Duracién de 10 minutos.
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4.

O

Los lunes musculatura pelvitroclear y glutea, los miércoles cuadriceps y aductores y

los viernes isquiotibiales, peroneos y flexores plantares.

Termoterapia superficial (infrarrojos):

O

O

O

O

3 dias a la semana.

Duracion de 15 minutos.

A una distancia de 70-75cm.

Se debe tener la precaucién de no quemar, en caso de aparecer excesivo calor se

aumenta la distancia o se detiene su aplicacion.

Onda corta:

2 veces por semana.

Duracion de 15 minutos.

A una potencia de grado 3, aplicando un calor agradable y facilmente perceptible.

Si aparece sensacién de quemadura se suspende o0 se reduce el tiempo de

aplicacion.

Cinesiterapia:

O

O

O

O

2 veces por semana.

Duracion de 15 minutos.

En primer lugar se realizan movilizaciones activo-asistidas tanto de MMSS como de
MMII.

A continuacioén se realizan movilizaciones activas de la columna vertebral por parte
del paciente. Debe sentarse en un fitball para fijar la pelvis, a continuacion realizar

movimientos de flexién, rotaciones e inclinaciones de forma lenta y controlada.

Ejercicios respiratorios:

O

O

3 veces por semana.

Duracion de 15-20 minutos.

Primero se realizan ventilaciones dirigidas por el fisioterapeuta, que facilita la
espiracion con sus manos a nivel abdominal, costal y esternal. El objetivo es llevar el
aire a diferentes secciones de los pulmones y aumentar todos los diametros de la
parrilla costal. Se realizaran 5 respiraciones abdominales, 5 costales y 5 apicales.

Se irA modificando la postura del paciente durante la sesién, realizando las 15

respiraciones en supino, decubito lateral, cuadrupedia y sedestacion.
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O

A continuacion se realizardn las mismas respiraciones pero de forma activa. El
fisioterapeuta debe hacer las correcciones pertinentes y concienciar al sujeto de la
movilidad costal y diafragmatica.

6. Ergonomia postural:

o 2 \veces por semana.

o Duracion de 10-15 minutos.

o Se concienciara a los niflos de las posturas que son correctas en su dia a dia
(sedestacion, patron de marcha, coger o soltar peso, vestirse...) y se les dara
estrategias para desempenfiarlas con la maxima autonomia posible.

7. Ejercicios:

o 5veces por semana.

o Duracion de 30 minutos.

o Lunes, miércoles y viernes se seguira el siguiente programa:

- 10 minutos de bicicleta estatica a un ritmo suave que no provogue fatiga.

- Ejercicios bilaterales contra gravedad con theraband para flexo-extension de codo y
hombro, y rotaciones, abducciéon y aduccion de hombro. 10 repeticiones de cada
movimiento.

- Ejercicios bilaterales de pronosupinacion sin peso. Pueden ayudarse de algun objeto
ligero para que observen la correcta realizacion del movimiento. Realizara 10
repeticiones de cada movimiento.

- Pases de pelota con MMSS a diferentes alturas.

o Martesy jueves realizaran el siguiente programa:

10 minutos de eliptica los martes y 10 minutos de cinta los jueves.

Ejercicios bilaterales contra gravedad con theraband para flexo-extension de cadera
y rodilla, y abduccién-aduccion de cadera. 10 repeticiones de cada movimiento.

Ejercicios bilaterales contra gravedad con lastres de 0,5kg en los tobillos. Se
realizaran rotaciones de cadera. 10 repeticiones de cada movimiento.

Ponerse de puntillas y sobre los talones, 10 repeticiones de cada movimiento.

Subir y bajar las escaleras y la rampa.

8. Estiramiento:

o b5veces ala semana.

o Duracion de 5 minutos (30 segundos de cada grupo muscular).
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o Musculatura que interviene en la cadera y en la rodilla, y el tendon de Aquiles.

o Se realizaran con relativa potencia.

La distribucién del tratamiento convencional ser el siguiente:

Lunes Martes Miércoles Jueves Viernes
Termoterapia X X X

superficial

X X
X X

Ejercicios X X X

respiratorios

Ergonomia X X
postural

Tabla 5. Calendario con distribucién del tratamiento en seco.

GRUPO INTERVENCION:

Tratamiento en seco:

Seguira los mismos programas que en el grupo control. Los martes se realizara el primer
programa de tratamiento y los jueves el segundo. Cada jueves se alternara el uso de cinta
con el de eliptica.

Se aplicaran los mismos criterios en cuanto a los horarios que en el caso del grupo control.

Tratamiento en agua:

Se realizara los lunes, miércoles y viernes. No superaré los 45 minutos. Se atendera a 4
grupos al dia entre las 15:00 y las 19:00, de modo que los fisioterapeutas podran realizar
descansos para evitar efectos no buscados al permanecer tanto tiempo en el agua.

La temperatura del agua estard en torno a los 30°C, ya que temperaturas superiores

aceleran la fatiga de los nifios con DMD o DMB.
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En base a la consulta a la experta, el protocolo de Halliwick no funciona siguiendo las fases

de forma ordenada, sino que se trabaja en funcién de los objetivos que se pretenden

alcanzar en cada sesion, de modo que el disefio de tratamiento se realizard segun la sesion.

Es imprescindible que el fisioterapeuta no se aleje del nifio aunque esté realizando las

actividades por si solo, pudiendo ayudarlo en caso de necesidad.

Al igual que en el tratamiento en seco, en caso de aparecer fatiga se realizard un descanso

o0 incluso se suspenderd el tratamiento activo de ese dia.

o 12sesion - Respiracion y ajuste mental al agua:

Se introducira a los nifios de forma paulatina al agua, pasando primero por la media
carga y a continuacion por la carga completa. El instructor estara junto al nifio en
todo momento, manteniendo el contacto.

En primer lugar se realizaran juegos para aprender a hacer burbujas en el agua y a
tararear, sumergiendo sélo la boca y la nariz.

A continuacién se salpicara agua para que se acostumbren.

Se realizaran juegos con pelota entre ellos, en la zona de media carga estando en
bipedestacion.

Se realizard deambulaciones de la mano del fisioterapeuta, en la media carga.

Una vez que sepan expulsar el aire y no tragar agua, ademas de estar
acostumbrados a que les salpique el agua, se les sumergira completamente durante
1-2 segundos, hasta ir alargando un poco el tiempo que se sumergen. El
fisioterapeuta estara en contacto permanente con cada nifio durante este ejercicio.
Una vez que pierdan el miedo, manteniendo el contacto con el fisioterapeuta, se les

pondra en supino, para que se acostumbren a tener los oidos bajo el agua.

o 22sesion — estabilidad escapular y pélvica, disociacion de cinturas:

En la zona de media carga se realizaran alcances para colgar aros en perchas, se
amontonara material de la piscina o se realizaran pases de pelota con otros nifios.
Dichas actividades se realizaran en bipedestacion, posicion de caballero y
cuadrupedia. En primer lugar el fisioterapeuta debe estar en contacto con el nifio,
hasta disminuirlo paulatinamente.

Cuando se hayan controlado los ejercicios anteriores se complicara afiadiendo a la
actividad la existencia de turbulencias.

En la zona de media carga deben de mantener la posicién de cuclillas con el agua en

calma. Posteriormente se incorporaran turbulencias.
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32 sesion — control cefélico en el agua, estabilidad de tronco, flotabilidad en calma,

rotacion en el eje transversal y control de la respiracion:

En la zona de carga total, los nifios deben mantener la posicion de supino. Deben
acostumbrarse a flotar y controlar las rotaciones. En primer lugar se realizara con
flotaciones y con la ayuda del fisioterapeuta. Posteriormente lo hara sélo con las
flotaciones y finalmente sin ninguna asistencia.

Una vez que lo haya controlado podemos afiadir turbulencias suaves con flotaciones
y luego sin nada.

Partiendo desde la posicion de supino, debe incorporarse para hacer burbujas con la

boca. Primero con flotaciones y finalmente solo.

43 sesion: rotaciones en el eje longitudinal, disociacion de cinturas, propiocepcion,

estabilidad tronco y movilidad de cintura escapular:

En la zona de carga total, debe mantener posicion en supino y girar sobre si mismo
hasta quedar en prono durante unos segundos.

Mantenerse en prono con agua en calma, durante unos segundos.

Mantener sedestacion en el agua, primero con la ayuda del fisioterapeuta, luego con
flotaciones y finalmente solo.

Sobre una colchoneta que flote, el nifio debera mantenerse en sedestacion, con la
ayuda del fisioterapeuta.

En la misma posicién debera hacer alcances para colgar aros en una percha, por
ejemplo.

En la misma posicion debera hacer pases con un compafiero, que realizara la misma
actividad.

52 sesion — estabilidad tronco, disociacion cinturas, flotabilidad.

Desde supino debe realizar autopases hacia arriba de una pelota en la linea media.
En la misma posicién debe pasar una pelota a otro nifio que se encuentre enfrente
(trabajo abdominal).

Colocando a los nifios unos al lado de los otros, deben de pasarse un objeto
realizando ligeras rotaciones controladas en el eje longitudinal. Inicialmente con la
ayuda de los fisioterapeutas o las flotaciones.

Si lo controlan, afladimos turbulencias.

Mantener sedestacion por si solos, controlando el empuije.
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62 sesidn — transferencias de peso, trabajo respiratorio, estabilidad de tronco, disociacion

de cinturas y rotaciones.

Marcha en zona de media carga, insistiendo en las transferencias de peso.

En zona de carga total, los nifios deben bucear para coger diferentes objetos
hundidos (trabajar la profundidad y la distancia de forma paulatina)

Los nifios deben llevar las rodillas al pecho, haciéndose una “bola” y controlar la
respiracion.

Posteriormente el fisioterapeuta lo empujara ligeramente hacia el fondo mientras el
nifio conserva la postura y aguanta la respiracion.

Trabajar el equilibrio en calma en supino, sedestacién y prono. Primero con ayuda
del fisioterapeuta o de flotaciones y finalmente solos.

Partiendo de dichas posiciones deben realizar rotaciones en los diferentes ejes.

72 sesion — rotaciones, disociacion de cinturas, combinacioén de rotaciones, estabilidad

escapular y estabilidad de tronco:

En la zona de carga total, partiendo de un escalon, deben dejarse caer hacia delante
o de lado, y al final realizar una rotacién en el eje longitudinal para meter a canasta,
colgar un aro...

Desde la posicion de supino mantienen posicion por si solos, deben realizar pases a
sus compafieros o hacer concursos, realizando rotaciones en los diferentes ejes.

Realizar rotaciones de forma individual, habiendo turbulencias.

82 sesidn — trabajo respiratorio, estabilidad cinturas y estabilidad de tronco:

Buceo para coger objetos hundidos.

Hacerse una “bola” mientras el fisioterapeuta realiza empujes hacia el fondo de la
piscina.

Trabajando en una colchoneta que flote, se realizan alcances o juegos con pelotas
desde cuadrupedia, posicion de caballero o de rodillas.

Se inicia el aprendizaje de la autopropulsién simple.

92 sesién — estabilidad tronco y control de rotaciones:

Desde supino deben dejarse arrastrar por las turbulencias creadas por el
fisioterapeuta que provoquen el arrastre del nifio. Es importante controlarlo en todo
momento. Se inicia con flotaciones y finalmente el nifio debe de mantenerse solo.

Desde supino deben realizar pases con los demas nifios, crear competiciones.etc.
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o 102 sesion — estabilidad de tronco, trabajo respiratorio y estabilidad de cinturas:

Desde supino, el nifio debe de ir a tocarse los pies tanto en el eje transversal como
en el eje sagital.

Mantener prono y realizar rotaciones en el eje longitudinal cuando el fisioterapeuta lo
diga, crear algun juego con los compaferos.

Bucear para coger objetos.

Propulsién simple e inicio del movimiento de Halliwick.

o 112 sesién — estabilidad de tronco y estabilidad de cinturas:

Estando sobre la colchoneta debe de realizar juegos con los compafieros para
pasarse pelotas estando en bipedestacion.

Realizar pases en las posiciones ya controladas sobre la colchoneta.

Bucear pasando por debajo de la colchoneta, de las piernas de los compafieros.etc.

Movimiento basico de Halliwick con fisioterapeuta al lado.

o 122 sesién — disociacion de cinturas, trabajo respiratorio y estabilidad de tronco.

Combinar rotaciones para tirar a canasta o realizar alguna otra actividad.

Estando en colchoneta, deben de mantener un isométrico de abdominales o trabajar
oblicuos mientras realizan alguna actividad.

Estando en la colchoneta que flote, deben de deambular sobre ella sin caerse y tirar
a canasta o meter gol cuando lleguen al final.

Movimiento basico de Halliwick siguiendo la voz del fisioterapeuta.

Después de cada sesion en el agua, se realizardn los estiramientos de la musculatura

descrita en el tratamiento en seco.

Una vez que cada grupo haya finalizado sus semanas de intervencion, se destinara un dia

para realizar las mediciones post-intervencion de cada grupo. Dicha medicion se realizara

un dia después de haber finalizado todo el programa de intervencion tanto en un grupo

como en el otro, una vez que haya terminado la intervencion correspondiente.
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6.2. Etapas de desarrollo:

resultados y conclusiones

0-3 3-6 6-9 9-12 12-14
meses | meses | meses meses meses
12 ETAPA: Redaccion del XXX XX
proyecto y disefio del protocolo
22 ETAPA: Permisos y comité X
32 ETAPA: Recogida muestra y 12 XXX X
valoracion
42 ETAPA: Tratamiento y XXX
recogida de datos
52 ETAPA: Andlisis de datos X X
62 ETAPA: Redaccién de X

Tabla 6. Etapas de desarrollo del estudio. Cada X representa un mes.
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6.3. Distribucion de tareas de todo el equipo investigado:

La investigadora principal ser& la responsable de realizar todos los trdmites necesarios con
los diferentes centros y con los sujetos que participaran en el estudio, para poder desarrollar
el estudio. Tendr4 la responsabilidad de asegurarse de que los tutores legales de los
pacientes firmen la HIP y el Cl y de custodiar los documentos en los que se recojan los
datos personales de los sujetos que participaran en el estudio.

Adjudicard un cddigo a cada paciente y creara una base de datos a la que tendra acceso el
resto del equipo de investigacion.

El analista, sera el encargado de desarrollar la fase estadistica del estudio y establecer
cudles son los resultados recogidos al finalizar. Sera cegado, de forma que no conozca la
identidad real de cada sujeto, y no sabra a qué grupo de intervencion pertenece cada uno.

De este modo eliminamos posibles sesgos en el estudio.

El neurofisiélogo se encargara de controlar el consumo de corticoesteroides que debe llevar
a cabo cada nifio, del mismo modo controlara cuéles son las ortesis que debe llevar cada

nino en caso de ser necesario.

4 de los fisioterapeutas (formados en Halliwick) se encargaran de realizar el tratamiento
mediante dicho protocolo. Se asignara un fisioterapeuta por cada nifio, de forma que todos
los participantes en el estudio y que pertenezcan al grupo en el que se aplica el tratamiento
en agua estén supervisados y acompafiados en todo momento.

Los dias que dicho grupo reciba tratamiento en seco, esos 4 fisioterapeutas se uniran a los
otros 2 que forman parte del equipo, y que trabajan en sala.

Es decir, 2 fisioterapeutas se encargaran del tratamiento del grupo control y los otros 4 se
encargaran de la intervencion en el grupo intervencion, de modo que todos aplicaran el
tratamiento en seco.

Teniendo en cuenta este aspecto, antes de comenzar el estudio se realizar4 una sesion
informativa entre los fisioterapeutas, de modo que todos apliquen los mismos criterios a la
hora de realizar la intervencién en seco.

El séptimo fisioterapeuta, tendra la responsabilidad de realizar la primera medicion de
funcionalidad mediante la escala NSAA al inicio del estudio, y al final del mismo, tras haber

aplicado el tratamiento correspondiente.
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6.4. Lugar de realizacion del proyecto:

Con el fin de llevar a cabo el estudio adecuadamente, es preciso realizarlo en un espacio
amplio, equipado con la maquinaria necesaria para los pacientes y una piscina en la que
poder llevar a la practica el protocolo de Halliwick.

Los documentos en los que se almacene la informacion confidencial, como son los datos
personales de los pacientes, se encontrardn bajo llave en una sala destinada
exclusivamente al trabajo en este estudio. También se guardard en dicha sala el equipo
informético que contenga el programa IBM SPSS Stadistics, necesario para el desarrollo de

la investigacién. De esta forma respetaremos la legislacion vigente de la LOPD 15/1999.

Se ha solicitado permiso a la Fundacién Instituto San José, situado en Madrid, que ha

proporcionado las instalaciones necesarias para desarrollar el estudio.

Se solicitara el alquiler de los dispositivos necesarios de la marca ENRAF NONUIS IBERICA
S.A.

La Fundacion Instituto San José esta situada en la calle Pinar de San José, 98, 28054

Madrid, Espafia.
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Figura 2. Ubicacion de la Fundacion Instituto San José.
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Para el desarrollo del estudio sera necesario el siguiente material: (Anexo 5)
- Camilla hidraulica de altura regulable.
- Escaleras y rampa.
- Tapiz rodante.
- Eliptica.
- Bicicleta estatica.
- Infrarrojos.
- Onda corta.
- Crema para masaje.
- Material necesario para ejercicios (theraband, pelota y lastres).
- Fitball.

- Material de psicomotricidad en el agua y flotaciones.

Todas las instalaciones deben estar acondicionadas correctamente, con amplitud para
realizar ejercicios y las valoraciones, ademas de las debidas medidas higiénicas,
especialmente en la piscina.

La piscina tendrd acceso mediante escaleras y rampas, ademas de diferentes profundidades
para facilitar ejercicios con distintas cargas.
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8. Anexos:

Anexo 1: Escala NSAA

Actividad

Ponerse de pie

Andar 10

metros

Ponerse de pie
partiendo desde
sedestacion en

una silla

2 1

Se mantiene Se mantiene quieto

erguido, quieto y pero alguna

simétrico sin compensacion (por

compensar (con ejemplo con los dedos

talons en el sueloy de los pies o con las

las piernas en ) )
L piernas abducidas)
posicion neutra)

durante al menos 3
durante al menos 3

segundos. segundos

Camina con el Camina de puntillas de

patron de marcha forma habitual o

talon-dedos continua, incapaz de

realizar el patron talén-

dedos

Manteniendo los Con ayuda de los muslos,

brazos cruzados. empujando la silla o con
Posicion de partida tendencia a girarse
con 90° en caderas
y rodillas, pies en el

suelo o en una

caja.

0

No puede
mantenerse en
bipedestacion
quieto o de forma
independiente,
necesita apoyo
(aunque sea

minimo)

Pérdida de marcha
independiente-
puede que se use
KAFOs o se
deambulen
dsitancias cortas

con ayuda

Incapaz
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Subir un
escalon con la

pierna derecha

Subir un
escalon con la

piernaizquierda

Llegar a

sentarse

Correr

Saltar

Hacer apoyo
monopodal con
pie derecho

Hacer apoyo
monopodal con

pie izquierdo

Afronta el paso, sin

necesitar ayuda

Afronta el paso, sin
necesitar ayuda

Parte desde
supino, puede
ayudarse de una

mano

Ambos pies sin
pisar el suelo (no
hay fase de doble
apoyo durante la

carrera)

Con los dos pies a
la vez, levantarlos
del suelo de forma

simultanea

Capaz de aguantar
de forma relajada
(sin fijar) durante 3

segundos

Capaz de aguantar
de forma relajada
(sin fijar) durante 3

segundos

Sube de lado o necesita

apoyo

Sube de lado o necesita
apoyo

Se autoayuda (por
ejemplo tirando de las
piernas, ayudando la

cabeza con las manos o

fija la cabeza en el suelo)

“Trote de Duchenne”

Un pie detras de otro
(skipping)

Mantiene la posicion pero
momentaneamente o
necesita mucha fijacion
(por ejemplo, rodillas muy
aducidad)

Mantiene la posicion pero
momentaneamente o
necesita mucha fijacion
(por ejemplo, rodillas muy

aducidos)

Incapaz

Incapaz

Incapaz

Incapaz

Incapaz

Incapaz

Incapaz
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Bajar un De frente, bajando

De lado, saltando o
escalon con el

Incapaz
y controlando con necesitando ayuda
pie derecho la pierna que
soporta el peso. No
necesita ayuda
Bajar un De frente, bajando De lado, saltando o Incapaz
escalon con el y controlando con necesitando ayuda
pie izquierdo la pierna que
soporta el peso. No
necesita ayuda
Bipedestacion Ambos pies a la Hace flexion de caderay Incapaz
en los talones vez, claramente

sélo levanta el antepié
sobre los talones

(es aceptable que
realice unos pocos
pasos para
mantener el
equilibrio) durante

3 segundos

Levantarse del Desde supino y no

Realiza maniobra de

Es incapaz de
suelo hay evidencia de Gowers realizarlo o necesita
que realice la un apoyo externo
maniobra de

Gowers

Levantar la En supino, la La cabeza esta levantada
cabeza

Incapaz
cabeza debe de

pero con inclinacién o no
estar elevada y

hay flexion de cuello
mantenerse en la

linea media. La
barbilla se mueve

hacia el pecho.
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Saltar s6lo con

el pie derecho

Saltar s6lo con

el pie izquierdo

Mantiene el antepié = No termina de despegar el Incapaz
y el talon lejos del pie del suelo o necesita

suelo apoyo
Mantiene el antepié = No termina de despegar el Incapaz
y el talon lejos del pie del suelo o necesita

suelo apoyo
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Anexo 2: Solicitud al Comité Etico de Investigacion Clinica

Solicitante:

D. / DiAa. Raguel Romero Merchan, en calidad de responsable del proyecto a proponer.
Teléfono: 616-062-799 Correo electrénico: ra.ro.mer.95@gmail.com
Expone:

Que desea llegar a cabo el estudio

Titulo: Influencia en la mejora de calidad de vida del protocolo de Halliwick frente a la terapia
convencional en nifios con distrofia muscular de Duchenne y Becker.

El estudio se realizara tal y como se ha planteado, acatando las normas éticas aceptadas
internacionalmente, respetando la normativa legal aplicable y las recomendaciones
pautadas de Buena Practica Clinica (CPMP/ICH/135/95).

Por lo expuesto:

Solicita sea evaluado por el Comité Etico de Investigacion del Hospital Infantil

Universitario Nifio Jesus.

Madrid, a 6 de Junio de 2017.

Fdo: D. / Dfia. Raquel Romero Merchan
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Anexo 3: Hoja de informacion al paciente y consentimiento informado

HOJA DE INFORMACION AL PACIENTE:

TITULO DEL ESTUDIO:
Influencia en la mejora de calidad de vida del protocolo de Halliwick frente a la terapia

convencional en nifios con distrofia muscular de Duchenne y Becker.

INVESTIGADOR PRINCIPAL:

Raquel Romero Merchan

CENTRO:
Fundacion Instituto San José. Calle Pinar de San José, 98, 28054 Madrid, Espafia.

INTRODUCCION:

Nos dirigimos a usted para informarle sobre el desarrollo del estudio clinico en el que se le
propone participar. Dicho estudio ha sido aprobado por el Comité de Etica del Hospital
Infantil Universitario Nifio Jesus, de acuerdo a la legislacion vigente, y han sido respetados
los principios enunciados en la declaracion de Helsinki y las normas de buena préactica
clinica.

Nuestra intencién es que usted reciba la informacion correcta y suficiente para que pueda
valorar y juzgar si desea acceder a participar en este estudio. Para ello debe leer esta hija
informativa con atencién y el equipo que interviene en el estudio le aclarara las dudas que
puedan surgirle, una vez se haya desarrollado la explicacién. Puede realizar consultas si lo
considera conveniente.

Su participacién es voluntaria y en cualquier momento podra retirar el consentimiento sin
que esto influya en la relacién fisioterapeuta-paciente, ni se altere su tratamiento. En caso
de anular el consentimiento para participar en el estudio, no se afiadir4 ninguna informacién
sera afiadida a la base de datos y puede exigir la destruccion de todas las muestras

identificables realizadas con anterioridad.
Le recordamos que por imperativo legal es necesario que firme usted el consentimiento

informado para que se pueda aplicar dicho procedimiento. Al tratarse de sujetos menores de

edad, los documentos deben firmarlos el/los tutor/es legal/es.
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FUNDAMENTO:

Este estudio esta promovido por la investigadora principal. Nuestra intencion es comparar
los datos obtenidos antes y después de aplicar dos tratamientos diferentes, con el objetivo
de valorar la influencia del protocolo de Halliwick en la calidad de vida de los nifios con
distrofia muscular de Duchenne o de Becker. Para ello van a aplicarse dos protocolos de
tratamiento, uno de tratamiento habitual en seco y otro de esa misma intervencién junto con
la aplicacion del protocolo de Halliwick en agua.

La pertenencia de los individuos a cada grupo se realizara mediante el azar.

Usted se compromete a no informar al evaluador sobre el grupo al que pertenece.

OTRAS INFORMACIONES RELEVANTES:

La aparicion de informacion relevante durante el transcurso del estudio se le comunicara tan
pronto como sea posible.

Usted tiene derecho a conocer el tratamiento que va a recibir y las posibles complicaciones
que puedan surgir durante su aplicacion.

En este documento se le informa acerca del procedimiento que va a recibir, si se le
presentan dudas hagaselo saber a quiera de los miembros del equipo que participa en el
estudio.

Debido a la minoria de edad de los sujetos que participan en el estudio, la persona

responsable del menor debe firmar el consentimiento informado.

INFORMACION SOBRE EL ESTUDIO:
El objetivo de este estudio es demostrar los beneficios que aporta la inclusion del protocolo
del Halliwick en el tratamiento convencional de la distrofia muscular de Duchenne o Becker.

La duracién de este estudio sera de 4 semanas.

Se realizardn dos mediciones, una al comienzo del estudio y otro a las 4 semanas.

La variable que se evaluara es la escala NSAA.

Se busca hallar las diferencias significativas en cuanto a la puntuacion de estas variables
dependiendo de la técnica utilizada para poder modificar el tratamiento que se aplica
habitualmente y asi poder obtener mejores resultados en futuros tratamientos de la distrofia
muscular de Duchenne o de Becker.

Dichas mediciones las realizard un fisioterapeuta pediatrico especializado en distrofias
musculares mediante la escala funcional NSAA. En la escala mencionada se evaluaran

actividades que se realizan en la vida cotidiana y que tienen un papel importante en el perfil
63



del paciente que se describird mas adelante. Cada medicién durara entre 10 y 20 minutos.

En funcion del grupo al que se le asigne de manera aleatoria, recibird el tratamiento

convencional o dicho tratamiento junto con el protocolo de Halliwick.

Tratamiento habitual:

Masoterapia.

Termoterapia superficial y profunda.
Cinesiterapia.

Ejercicios respiratorios.

Ergonomia postural.

Actividad fisica.

Estiramientos.

Tratamiento habitual + protocolo de Halliwick: ademas de lo descrito:

Trabajo de estabilidad de cinturas y de tronco.
Trabajo respiratorio.

Control de rotaciones.

Disociacion de cinturas.

Trabajo del equilibrio.

Capacidad de flotar y hundirse.

Trabajo de extremidades.

Todos los participantes en el estudio deben acudir diariamente a la Fundacién Instituto San

José de manera independiente el tratamiento que esté recibiendo.

El tiempo empleado en cada sesién serd entre 45-75 minutos, dependiendo del grupo al que

pertenezca.

Debe saber que el riesgo de lesidén en este estudio es minimo, pero existe.

Podra participar en el estudio si cumple los siguientes criterios de inclusion:

Varones. (1,2)

Entre 4y 12 afios. (1,8,9,12)

Diagndstico médico de DMD O DMB.

Consumo de corticoides ya sea diariamente o de forma intermitente, desde hace al
menos 3 meses. (1,8,15, 26-28)

Capacidad de recorrer al menos 330 metros en 6 minutos. (38)

Capacidad de levantarse del suelo en 10 segundos o menos. (38)

Capacidad de caminar 10 metros en 7 segundos 0 menos.(38)
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No podra participar en el estudio si cumple alguno de los criterios de exclusion:
- Afectacion cognitiva grave. (15)
- Incapacidad de deambular. (1,9)
- Procesos infecciosos activos (incluyendo los respiratorios).
- Tumores.
- Insuficiencia cardiorrespiratoria grave.
- Capacidad vital menor de 1.500ml. (42)
- Existencia de contraindicaciones propias de la terapia acuatica.
- Cirugias en el tltimo afio.
- Fracturas en el ultimo afio.
- Incontinencia urinaria o fecal. (9)

- Existencia de contraindicaciones para las técnicas de electroterapia.

Durante la intervencién existen ciertos riesgos, que en la medida de lo posible se evitaran:
- Quemaduras de la piel.
- Fatiga.

- Molestia muscular.

Si le surge alguna duda, comuniquelo a cualquiera de los miembros del equipo que

compone el estudio.

Gracias por su colaboracion.
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CONSENTIMIENTO INFORMADO:

TITULO DEL ESTUDIO:
Influencia en la mejora de calidad de vida del protocolo de Halliwick frente a la terapia

convencional en nifios con distrofia muscular de Duchenne y Becker.

SUJETO:
D/Dfa.: con DNI

Certifico haber leido la hoja de informacion al paciente que se me ha entregado

personalmente y que he tenido la oportunidad de preguntar todas las dudas que me han
surgido, habiendo sido respondidas de forma comprensible y adecuada gracias al equipo de
investigacion del estudio.

Declaro cumplir los requisitos de inclusion y no presentar ninguna de las caracteristicas de
exclusion, los cuales han sido descritos en este documento.

Declaro haber facilitado de manera verdadera y leal los datos a cerca de mi estado fisico y
de salud, que pudieran afectar a los procedimientos que me van a ser realizados.

Se me ha asegurado la confidencialidad de mis datos.

El consentimiento lo cedo de forma voluntaria, siendo consciente de que soy libre para
retirarme del estudio en cualquier fase, por la razén que se considere oportuna, sin

repercutir en mi futuro tratamiento fisioterapéutico.

Nombre: Nombre:

Apellidos: Apellidos:

Fecha: Fecha:

Firma del paciente: Firma del investigador principal:
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CANCELACION DEL CONSENTIMIENTO INFORMADO

En caso de que decida retirar el consentimiento de su participacién en este estudio, no se
incluira ningun dato nuevo a la base de datos del mismo. Sin embargo, salvo que usted
comunique la oposicion para ello, el investigador podra seguir utilizando los datos que hayan
sido recogidos con anterioridad.

En caso de necesitar otra informacién, o tener alguna duda sobre el procedimiento del
estudio, comunigueselo a cualquier miembro del equipo de investigacion.

Nombre:

Apellidos:

Fecha:

Firma del paciente:

Nombre:

Apellidos:

Fecha:

Firma del investigador principal:
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CONFIDENCIALIDAD

Cumpliendo la Ley Organica 15/1999 de Proteccion de Datos de caracter personal, todos los
datos con informacion personal que se han recopilado para el desarrollo del estudio, se
encuentran guardados bajo llave, siendo la Unica persona autorizada a acceder a ellos la
investigadora principal.

A pesar de facilitar sus datos, tiene derecho a su acceso, rectificacion y cancelacion de
acceso por parte del estudio en cualquier momento.

En caso de mostrar los datos a otras personas se realizaria segun la Normativa y el R.D.
994/99.

Los datos recogidos que sirvan durante el estudio al resto del equipo, se habran recopilado

bajo el codigo asignado a cada participante del mismo.

En caso de necesidad contacte con la investigadora principal del estudio.
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Anexo 4: hoja de recogida de datos.

HOJA DE RECOGIDA DE DATOS

Identificacion del paciente:

Datos personales del paciente:

Apellidos: Nombre:

Sexo: Fecha de nacimiento:
DNI:

Direccion:

Teléfono de contacto:
Toma de esteroides: Diaria / Intermitente
Distrofia muscular de Duchenne / Distrofia muscular de Becker

Datos personales del tutor/a legal:

Apellidos: Nombre:

Sexo: Fecha de nacimiento:
DNI:

Direccion:

Teléfono de contacto:

PRIMERA VALORACION:

e Puntuacion NSAA:

e Observaciones:
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ULTIMA VALORACION:

e Puntuacion NSAA:

e Observaciones:

70



Anexo 5: Material empleado en el estudio

- Camilla hidraulica de altura regulable: Nueva Manumed Standard 2 secciones

(46)

- Escaleras y rampa: Escalera y rampa de 4 peldafios.

raf Nonius Ibérica s.a (47)

- Tapiz rodante.
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Bicicleta Eliptica M-8530.

Bicicleta estéatica: Bicicleta Enraf-Nonius 970.

Infrarrojos: INFRA-2000.

(51)

72



- Onda corta: Curapuls 970

(52)

- Material necesario para ejercicios (theraband, pelota y lastres):

(53) (54)

(55)
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- Fitball

(56)

- Material de psicomotricidad en el agua:

(57)

(59)

- Piscina destinada al tratamiento:
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