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RESUMEN:

Introduccién: La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad genética
neuromuscular progresiva que afecta principalmente a varones desde la infancia, generando
una debilidad muscular severa que compromete la autonomia y calidad de vida. La ausencia
de distrofina, proteina esencial para la integridad del musculo esquelético, conlleva una
degeneracion muscular progresiva y complicaciones multisistémicas. En este contexto, el
ejercicio terapéutico se plantea como una herramienta del tratamiento multidisciplinario que
podria ayudar a preservar la funcionalidad. No obstante, su aplicaciéon aun genera dudas

respecto a la seguridad, intensidad y efectos reales en esta poblacion.

Objetivo general: Analizar, mediante una revision de la literatura, los efectos del ejercicio
terapéutico como componente del tratamiento multidisciplinario sobre la debilidad muscular

progresiva en pacientes con DMD.

Materiales y métodos: Se realizd una revisién bibliografica en las bases de datos PubMed,
Biblioteca Virtual en Salud, SciELO y Google Académico. Se incluyeron articulos en inglés y
espanol publicados entre 2010 y 2025 que evaluaran intervenciones de ejercicio fisico en

sujetos con DMD. Se seleccionaron 7 estudios que cumplieron los criterios establecidos.

Resultados: Los estudios incluidos, tanto ensayos clinicos como investigaciones
observacionales, mostraron resultados consistentes en cuanto a la eficacia del ejercicio
terapéutico en pacientes con distrofia muscular de Duchenne. Se reportaron mejoras
significativas en fuerza muscular, resistencia y funcionalidad global, especialmente cuando las
intervenciones fueron personalizadas y contaron con supervision profesional. Ademas, se
observaron reducciones en la fatiga y una mayor tolerancia al esfuerzo fisico, evaluadas
mediante escalas especificas y pruebas funcionales. Varios trabajos también destacaron
beneficios en el estado emocional, la percepcién de autonomia y la motivacion de los
participantes, lo que refleja un impacto positivo en la calidad de vida. En todos los casos, las
intervenciones fueron bien toleradas y seguras, sin efectos adversos relevantes, incluso en

estadios mas avanzados de la enfermedad.

Conclusion: El ejercicio terapéutico, adecuadamente dosificado y supervisado, resulta
beneficioso para mantener funciones motoras, prevenir complicaciones y favorecer el
bienestar en pacientes con DMD. Sin embargo, se requieren mas investigaciones con mayor

validez cientifica para definir protocolos especificos segun la etapa evolutiva del paciente.

Palabras clave: Distrofia muscular de Duchenne — ejercicio terapéutico — debilidad
muscular — fuerza muscular — resistencia — rehabilitacion — entrenamiento

fisico.
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. INTRODUCCION

La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad neuromuscular hereditaria, la
cual se transmite de forma autosémica recesiva ligada al cromosoma X, caracterizada por una
mutacion en el gen de la proteina distrofina, ubicada en el musculo esquelético. Afecta solo a
1 entre 3.600-6.000 varones nacidos vivos mientras que las mujeres son portadoras y
asintomaticas. Generalmente es diagnosticada durante la infancia y limita significativamente

los afios de vida de los afectados y de sus familiares (23,

La distrofina es esencial para la estabilidad estructural de las fibras musculares formando
parte del complejo distrofina-glicoproteina (DGC) el cual conecta el citoesqueleto de las
células musculares con la matriz extracelular. Su funcién principal es distribuir y amortiguar
las fuerzas mecanicas generadas durante la contraccion muscular, permitiendo que estas se
propaguen de manera uniforme, evitando el dafio mecanico “7). Ante su ausencia, las fibras
musculares quedan vulnerables al estrés fisico, el sarcolema se vuelve fragil y susceptible a
microrroturas durante la contraccion. Este deterioro facilita la entrada excesiva de calcio en
las células musculares, lo que activa proteasas que junto con el estrés inflamatorio que sigue,
aceleran la destruccion de las fibras musculares. El proceso de degeneracion se inicia en los
musculos proximales, que soportan mayor peso y trabajo, y se extiende progresivamente

hacia los musculos distales, comprometiendo funciones esenciales como la movilidad.

Las manifestaciones clinicas que deben hacer sospechar DMD son retraso en la adquisicion
de la marcha, dificultad para incorporarse del suelo y caidas frecuentes en los primeros 5 afios
de vida asociadas a una debilidad muscular, caracterizada por presentarse inicialmente de
forma proximal, simétrica y progresiva, dando lugar a otras complicaciones frecuentes como
contracturas y deformidades articulares. ¥ En base a esta presentacion, la evolucion natural
de la enfermedad se clasifica como: fase presintomatica (0-2 afos), fase ambulatoria
temprana (3-4 afos), fase ambulatoria tardia (5-8 anos), fase no ambulatoria temprana (9-11
anos) y fase no ambulatoria tardia (mayores de 12 afios). ® Con el tiempo, conduce a
complicaciones respiratorias, cardiacas y ortopédicas, sin embargo, el curso de la enfermedad
se puede modificar con el tratamiento farmacolégico con corticoides sumado a la
implementacién de un programa de atencidon multidisciplinaria, logrando mantener la
deambulacion hasta una media de 13-14 afos y aumentando la edad de supervivencia mas

alla de los 20 afios. @



La rehabilitacion iniciada y orientada precozmente en pacientes con DMD, en centros de
rehabilitacion y domicilio, especialmente durante la fase de marcha ambulatoria, es
fundamental, no solo para mantener la funcién muscular y la movilidad, sino también para
mitigar el impacto psicosocial negativo de la enfermedad. ® Participar de un programa
terapéutico puede ofrecer una oportunidad para experimentar logros fisicos, o que puede
mejorar su autoestima que contrarreste la dependencia creciente de dispositivos de asistencia
y del apoyo constante de cuidadores. También facilita la integracion social, ya que los nifios
que participan en ejercicios grupales pueden sentirse parte de una comunidad, compartiendo

experiencias y construyendo relaciones con sus comparieros. (!

La implementacion del ejercicio terapéutico adaptado en pacientes con Distrofia Muscular de
Duchenne representa una herramienta clave dentro de la rehabilitacion, aunque en la ultima
década, si bien la evidencia sugiere que puede ser seguro, aun no se ha definido con claridad
qué tipo de ejercicio, intensidades, frecuencias y duraciones son Optimas para estos
pacientes. La tolerancia al entrenamiento puede estar comprometida en pacientes con
distrofias musculares, ya sea debido a la pérdida directa de fibras musculares o como
resultado de un estilo de vida sedentario provocado por el deterioro motor. El dafio al musculo
esquelético durante el ejercicio puede generarse a través de mecanismos metabdlicos o
mecanicos. El mecanismo metabdlico suele ser el resultado de isquemia o hipoxia durante
ejercicios prolongados, lo que provoca cambios en las concentraciones idnicas, acumulacion
de especies reactivas de oxigeno (ROS) y deficiencia de ATP. Los mecanicos, por otro lado,
pueden causar dafo muscular debido a la sobrecarga de las fibras musculares o al

desequilibrio de las variables del ejercicio. ©

Sin embargo, la falta de actividad fisica contribuye al desacondicionamiento y desencadena
un circulo vicioso que incluye aumento de peso y mayor dificultad para realizar el ejercicio.
Debido al riesgo que implica su condicion, es esencial que estas personas realicen ejercicio

bajo supervisidn y reciban recomendaciones especificas de los profesionales de salud ®

En base a los expuesto anteriormente, surge la siguiente pregunta de investigacion:

Dentro de un abordaje multidisciplinario, ¢ Cual es el impacto del ejercicio terapéutico sobre la

debilidad muscular progresiva en pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne?



Il OBJETIVOS

Il.a Objetivo general

Analizar, a través de una revisién de la literatura, cuales son los efectos que produce el
ejercicio terapéutico, como componente del abordaje multidisciplinario, sobre la debilidad

muscular progresiva en pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne.

Il.b Objetivos especificos

- Determinar qué tipo de ejercicios son de bajo riesgo de lesion muscular en la prescripcion

de un programa de ejercicio terapéutico.

- Describir la dosificacion utilizada en la literatura seleccionada y comparar su efecto entre los

pacientes.

- ldentificar signos de advertencia que pueden aparecer durante el tratamiento con el fin de

monitorear y prevenir lesiones por esfuerzo.



M. MARCO TEORICO

La Distrofia muscular de Duchenne (DMD) es la enfermedad neuromuscular hereditaria mas
frecuente que se diagnostica en la infancia. Es de herencia recesiva ligada al cromosoma X
(figura 1), afectando principalmente a los varones, mientras que las mujeres suelen ser
portadoras asintomaticas. Esta enfermedad se caracteriza por un déficit de distrofina, proteina
ubicada en las células musculares, lo cual lleva a una rapida degeneracion muscular, que
progresa con la pérdida de la funcién y, eventualmente, a la paralisis y la muerte prematura.
Es la forma mas comun y letal de distrofia muscular, con una incidencia de entre 1 en 5000

varones nacidos vivos, con alrededor de 20.000 nuevos casos al aiio a nivel mundial. (24
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llustracion 1. Herencia recesiva ligada al cormosoma X. !

La DMD, pertenece a las distrofinopatias, un grupo de enfermedades que varian de leve a
grave ligadas al cromosoma X debido a mutaciones en el gen locus xp21 que codifica una
proteina llamada distrofina. El gen puede sufrir deleciones, duplicaciones o mutaciones
puntuales, lo que determina un fallo en la produccion de la misma.® La distrofina es una
proteina que se localiza en la membrana plasmatica de las fibras musculares. Su funcioén,
principalmente estructural, constituye una unién elastica entre las fibras de actina del
citoesqueleto y la matriz extracelular, permitiendo disipar la fuerza contractil y evitando asi el

4



dafo de las células musculares. Ante la ausencia de esta proteina, la estructura muscular
carece de sus efectos protectores ocasionando que diversas sustancias e iones fluyan a
través de la membrana. De esta manera, el ingreso de grandes cantidades de calcio

desintegra las proteinas musculares e inicia la apoptosis celular. 4

La persistencia de este proceso de dafio estructural genera un entorno inflamatorio crénico
dentro del tejido muscular. Las células inmunes, como los macrofagos vy linfocitos, se activan
en respuesta al dafo, liberando citocinas proinflamatorias que, si bien intentan facilitar la
reparacion, terminan amplificando degeneracion tisular cuando se sostienen en el tiempo. Con
la progresién de la enfermedad, las células satélites, responsables de la regeneracion
muscular, se agotan o pierden eficacia, lo que reduce significativamente la capacidad del

musculo para recuperarse. (%

Ademas, la arquitectura muscular se ve profundamente alterada, las fibras musculares se
tornan irregulares, de distinto calibre, y con nucleos centrales. A medida que avanza la
sustitucion del tejido contractil por matriz extracelular, el musculo pierde su elasticidad y
contractilidad, volviéndose mas rigido y menos funcional. Esto se traduce en una disminucion
progresiva de la fuerza muscular, principalmente en grupos proximales, y una pérdida de la

capacidad motora. (1:56)

En este escenario de fragilidad estructural y disfuncion progresiva, el ejercicio fisico
terapéutico cuidadosamente indicado y supervisado puede convertirse en una herramienta de
intervencion clave. Si bien el musculo distréfico es susceptible al dafo inducido por cargas
excesivas, se ha observado que ciertos tipos de ejercicios, pueden modular positivamente los
efectos degenerativos de la enfermedad. Estos estimulos promueven la activacion
mitocondrial, mejoran la perfusibn muscular y favorecen la eficiencia neuromuscular,
contribuyendo a preservar la movilidad y retardar la aparicidon de contracturas y deformidades.
Ademas, se puede influir sobre el entorno inflamatorio sistémico, reduciendo la liberacién de
citocinas proinflamatorias y favoreciendo una respuesta mas equilibrada. También puede
colaborar en la preservacion del trofismo muscular, prevenir el desuso y reducir el riesgo de
complicaciones metabdlicas asociadas al sedentarismo. Si bien no modifica la causa genética
de la DMD, su implementacién adecuada puede mitigar algunos de los mecanismos
secundarios de dafio, constituyendo una herramienta terapéutica fundamental para mejorar la

calidad de vida y prolongar la autonomia en estos pacientes. ©)



llb. CLINICAY EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD

En la DMD, los sintomas no son evidentes al nacimiento, sino que se observa un deterioro de
la funcion motriz entre los 2 y 3 anos, identificandose dificultades en la sedestacién, la marcha
y la capacidad para levantarse del suelo. Al inicio de la fase ambulatoria los nifios adoptan
una postura compensatoria durante la deambulacion con el fin de mantener el equilibrio, con
la cabeza anteriorizada, abdomen prominente, hombros en retraccion, piernas en abduccion,
pies en equino y con un balanceo lateral pronunciado como se observa en la figura 2.
Posteriormente tras la pérdida progresiva de la fuerza, aparecen signos clinicos
caracteristicos como la pseudohipertrofia del complejo gastrosoleo (figura 3), debido al
reemplazo del tejido muscular por tejido fibroso y adiposo, junto con el signo de Gowers (figura
4) que aparece cuando el nifio intenta levantarse del suelo utilizando sus brazos como soporte
para apoyarse en sus piernas, trepando sobre sus cuadriceps, hasta incorporarse. Es por esto

que, tras lo observado durante esta fase, comienza la sospecha diagndstica de DMD. 19

llustracion 2. Postura compensatoria de un llustracion 3. Complejo gastrosoleo. *

nifio con DMD desde una vista sagital. *



llustracion 4. Signo de Gowers. 3

Dentro de este contexto clinico, las dificultades motoras no solo limitan su movilidad, sino
también su integracién en juegos y actividades fisicas con otros nifos, reduciendo sus
oportunidades de socializacion y aumentando el riesgo de aislamiento. Durante este proceso
el apoyo de la familia y el entorno escolar es fundamental para fomentar la inclusion y la
participacion en actividades adaptadas, permitiendo que el nifio desarrolle confianza en sus

capacidades. ©

A medida que la enfermedad avanza, las caidas se vuelven mas frecuentes y la marcha se
hace cada vez mas ineficaz y fatigante, marcando la transicién a la fase no ambulatoria que
generalmente se inicia entre los 12 y 14 afos, obligando al uso de una silla de ruedas para el
desplazamiento. Este cambio impacta significativamente en la calidad de vida del nifio y su
entorno ya que la dependencia de dispositivos de asistencia y cuidadores implica una
reduccion significativa en su autonomia y capacidad para realizar actividades cotidianas, asi
como también de participar plenamente en actividades recreativas y sociales fuera del hogar.
Esto hace que la pérdida de la deambulacién sea una experiencia emocionalmente compleja,

generando sentimientos de impotencia, tristeza, frustracion, ira y miedo ante el futuro. &1

Clinicamente, la reduccion en la movilidad contribuye al desarrollo de complicaciones
ortopédicas como escoliosis, pie equino y contracturas en flexion de miembros inferiores
originadas por debilidad muscular y acortamiento de las estructuras tendinosas. Ademas, la
atrofia por desuso y la pérdida de masa muscular afectan progresivamente las extremidades
superiores, limitando la capacidad para realizar tareas basicas como alimentarse o movilizarse

en la silla de ruedas. 191



Las complicaciones respiratorias comienzan a manifestarse con hipoventilacion nocturna,
causando sintomas como apneas, cefaleas matutinas, fatiga y deterioro cognitivo. A medida
que la enfermedad progresa, la funcién respiratoria continia deteriorandose, aumentando el
riesgo de infecciones pulmonares y el desarrollo de insuficiencia respiratoria, una de las
principales causas de muerte en estos pacientes. Por otro lado, el sistema cardiovascular
también se ve comprometido en esta etapa, la miocardiopatia dilatada y las arritmias se
vuelven mas frecuentes debido a la afectacién de la isoforma de distrofina en el miocardio,
representando otra causa importante de morbilidad y mortalidad. A su vez, los problemas
nutricionales como la desnutricion o el sobrepeso, junto con alteraciones digestivas como el
reflujo gastroesofagico y el estrefiimiento, agravan el cuadro clinico. Como consecuencia de
las complicaciones mencionadas, la edad promedio de sobrevida sigue rondando los 19 afios,
aunque con un abordaje multidisciplinario, es posible optimizar la calidad de vida, adaptando

estrategias de cuidado seguin sus necesidades. %1011

lic. DIAGNOSTICO DE LA DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

El diagnéstico oportuno y preciso de la Distrofia Muscular de Duchenne es un aspecto crucial
en la atencion de los pacientes, ya que permite implementar un manejo multidisciplinario
desde las primeras etapas de la enfermedad. Generalmente, el proceso diagndstico comienza
en la primera infancia, cuando los padres o profesionales de la salud notan los signos y
sintomas sugestivos que fueron descriptos anteriormente en el apartado de clinica. Sin
embargo, en muchos casos el diagnéstico se retrasa lo que impide iniciar tempranamente el

tratamiento adecuado y una derivacion rapida a un especialista neuromuscular o un genetista.
(10,12)

Uno de los primeros estudios que se realizan cuando se sospecha DMD es la medicion de la
creatina quinasa (CK) en sangre cuyos valores se encuentran entre 50 y 100 veces por encima
del valor normal e incluso pueden estar elevados desde el nacimiento, lo que ha llevado a
considerarlo como una herramienta potencial para el tamizaje neonatal. La American
Academy of Pediatrics recomienda realizar este analisis en nifios con retraso del desarrollo
psicomotor, ya que puede ser el primer indicio de la enfermedad. Ademas, en algunos casos
también se observan niveles elevados de transaminasas (AST y ALT), lo que ha llevado a la
realizacion de biopsias hepaticas innecesarias cuando no se sospecha inicialmente una

enfermedad neuromuscular. 19

Para confirmar el diagndstico, se requiere la realizacion de pruebas genéticas, que permiten
identificar alteraciones en el gen de la distrofina y son esenciales no solo para confirmar la
enfermedad, sino también para proporcionar informacion relevante sobre el prondstico y el
asesoramiento genético. Entre las mas utilizadas se encuentra la PCR multiplex, que permite
8



detectar deleciones en uno o varios exones del gen DMD, y la amplificacion dependiente de
sondas de ligadura multiple (MLPA), considerada el estandar de oro por su capacidad de
analizar simultaneamente los 79 exones del gen. En casos donde estas pruebas no detectan
anomalias, se recurre a la secuenciacion genomica, que permite identificar mutaciones

puntuales o pequefias deleciones y duplicaciones. %

En el caso de mujeres portadoras de la mutacion, la deteccién se realiza mediante estudios
moleculares. Si el caso indice ha sido confirmado genéticamente, el tipo de prueba dependera
de la mutacién identificada. Cuando el diagnéstico solo se ha establecido por biopsia muscular
sin hallazgos genéticos, se pueden realizar mediciones seriadas de CK para estimar la
probabilidad de que la persona sea portadora. Sin embargo, estudios recientes han
demostrado que hasta el 47% de las portadoras de la mutacién en DMD tienen niveles
normales de CK, por lo que este método no siempre es concluyente y se debe complementar
con pruebas genéticas mas precisas. El diagndstico prenatal de la DMD es posible a través
del analisis molecular de la mutacidon previamente identificada en la familia, utilizando
muestras obtenidas mediante biopsia de vellosidades coridénicas 0 amniocentesis, aunque, su
aplicacion varia segun la legislacion de cada pais con respecto a la interrupcion del

embarazo.(1?

En conclusion, el diagnostico de la DMD es un proceso que combina la evaluacion clinica con
pruebas bioquimicas y genéticas. La identificacién temprana de la enfermedad es clave para

iniciar un manejo adecuado y mejorar la calidad de vida de los pacientes y sus familias.

[ Sospecha clinica de DMD ]

|

Normales

Sospecha Determinacién de los niveles de CK —————) S0 -descarta
diagnostica DMD
l Elevados*
Confirmacién Deteccién de Considerar
diagnostica deleciones/duplicaciones (MLPA) [ Biopsia del misculo ]—.. diagnosticos
alternativos
Deteccion de l
mutaciones — .
(delecion/duplicacion) Secuenciacion
del gen™**
1 Mutacién encontrada — Si
—_— NO
DMD confirmada pr—

*Elevacion 10-100 veces por encima de valores normales (20-200 U/).

**La ausencia de distrofina en la biopsia del misculo confirma la enfermedad, pero es necesario realizar el estudio genético ya que el
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llid. TRATAMIENTO

La evolucion de la distrofia de Duchenne plantea desafios que exceden el tratamiento médico
convencional, demandando una respuesta multidisciplinaria que contemple tanto los aspectos
fisicos como emocionales y sociales del paciente. La intervencion combinada de distintas
areas permite preservar al maximo la autonomia, mantener la participacion en las actividades
cotidianas y brindar herramientas para afrontar los cambios funcionales progresivos con

mayor calidad de vida. *?

llid.1 Tratamiento respiratorio

La afectacion respiratoria en la DMD es una de las principales causas de morbimortalidad en
estos pacientes. La insuficiencia respiratoria representa un desafio clinico significativo, ya que
la debilidad progresiva de la musculatura respiratoria compromete la ventilacion y la
efectividad de la tos, aumentando el riesgo de infecciones respiratorias recurrentes e
insuficiencia ventilatoria cronica (2. Durante las primeras etapas de la enfermedad, la funcion
pulmonar puede mantenerse relativamente estable, aunque algunos estudios han evidenciado
una disminucién temprana de la fuerza diafragmatica y de la capacidad vital forzada (CVF) en
pacientes aun ambulatorios (®. Sin embargo, con la pérdida de la deambulacion, el deterioro
respiratorio se acelera llevando al desarrollo progresivo de hipoventilacion nocturna,
caracterizada por cefalea matutina, fatiga y somnolencia. Si no se implementan intervenciones
oportunas en esta etapa, la insuficiencia respiratoria diurna se instala progresivamente,
manifestdndose con disnea, hipercapnia y una mayor predisposicion a infecciones

pulmonares graves (4,

Ante este panorama, el tratamiento respiratorio debe implementarse desde etapas tempranas,
con un enfoque preventivo y terapéutico. Una estrategia clave es la monitorizacién periddica
de la funcién pulmonar para detectar precozmente el deterioro respiratorio. Se recomienda la
evaluacion de la CVF y de las presiones inspiratoria y espiratoria maximas, ya que permiten
estimar la fuerza de los musculos respiratorios y anticipar la necesidad de soporte ventilatorio
(15 La fisioterapia respiratoria y el fortalecimiento de la musculatura inspiratoria mediante
ejercicios de expansion toracica y respiracion diafragmatica son algunas de las alternativas
que se utilizadas ™). Sin embargo, conforme avanza la enfermedad, la ventilacion mecanica
no invasiva (VNI) se convierte en una herramienta particularmente cuando la CVF cae por
debajo del 50% o aparecen signos de hipoventilacién nocturna ya que su implementacion ha
demostrado mejorar la oxigenacién, reducir la fatiga respiratoria y prolongar la supervivencia

en estos pacientes. (12

Otro aspecto crucial del tratamiento respiratorio es la optimizacion de la eliminacion de

secreciones. La debilidad de los musculos espiratorios afecta la capacidad para generar una
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tos efectiva, lo que incrementa la susceptibilidad a infecciones respiratorias. Por ello, se
recomienda el uso de dispositivos de tos asistida mecanica, como la insuflacién-exsuflacion
mecanica (1 y técnicas manuales, especialmente cuando la presion espiratoria maxima es
inferior a 60 cmH20 (19),

En estadios avanzados de la enfermedad, algunos pacientes pueden requerir ventilacién
invasiva mediante traqueostomia cuando la VNI deja de ser efectiva. Esta estrategia implica
cambios significativos en la calidad de vida, por lo que la decision debe ser individualizada,
considerando las preferencias del paciente y el contexto familiar. En conclusién, la
intervencion temprana y un enfoque integral en el tratamiento respiratorio pueden reducir
complicaciones, mejorar la funcionalidad respiratoria y prolongar la supervivencia en

pacientes con DMD. (13

llid.2 Tratamiento farmacolégico

Los corticoesteroides son una de las principales opciones farmacoldégicas en el tratamiento de
la DMD. La evidencia cientifica respalda su uso desde los primeros afios de vida del paciente,
idealmente entre los 4 y 5 afios, para retrasar la progresion de la debilidad muscular y
prolongar la capacidad de deambulacion. Los corticosteroides mas comunmente utilizados
son la prednisona y el deflazacort ('®. Estos farmacos no solo actiian sobre la musculatura
esquelética, sino también sobre la funcidn respiratoria y la progresion de la escoliosis. Al
reducir la inflamacion, los corticoesteroides permiten una mejor conservacioén de la funcién
motora 9. Sin embargo, su uso conlleva una serie de efectos secundarios, tales como el
aumento de peso, la hipertension, la diabetes, las cataratas y las alteraciones emocionales

(18 Ademas, se recomienda la administracion de calcio y vitamina D junto con los

corticosteroides para prevenir la pérdida 6sea y el riesgo de fracturas.

El régimen de administracion de corticosteroides puede ser diario o intermitente. En algunos
estudios, el régimen intermitente (10 dias de tratamiento seguidos de 10 dias sin tratamiento)
ha mostrado buenos resultados, al reducir los efectos secundarios sin comprometer los

beneficios del tratamiento. (19

Illd.3 Tratamiento cardiaco

La afectacién cardiaca se da como consecuencia del déficit de distrofina en el miocardio,
provocando una miocardiopatia dilatada progresiva que puede llevar a insuficiencia cardiaca,
arritmias y, en algunos casos, a la muerte subita. El seguimiento cardiaco debe comenzar en
el momento del diagnéstico y realizarse anualmente en sujetos sintomaticos, incluyendo

dentro de la evaluacidon un examen fisico, un electrocardiograma (ECG) y, cuando sea
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posible, una ecocardiografia transtoracica o resonancia magnética. En caso de detectar
anomalias en las imagenes, la frecuencia de las revisiones debe incrementarse cada 3 a 6

meses. (18

En cuanto al tratamiento, se recomienda el uso de inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina (IECA) y betabloqueantes para reducir los riesgos de insuficiencia y arritmias.
Los IECA deben iniciarse lo antes posible, idealmente alrededor de los 10 afos, ya que su

uso preventivo podria retrasar la aparicion de sintomas cardiacos. ?%

llid.4 Tratamiento psicolégico

El abordaje de la DMD requiere una perspectiva integral que contemple no solo el impacto
fisico, sino también las repercusiones psicoldgicas y sociales. La progresion de la enfermedad
conlleva limitaciones en la actividad diaria, fatiga, alteraciones del suefio y dolor, por lo
que es fundamental brindar acompafamiento desde el momento del diagndstico y en cada
transicion relevante de la enfermedad tanto para el paciente como para su familia.'® Ademas
de los desafios emocionales, los pacientes con DMD presentan una mayor predisposicién a
alteraciones neuropsicolégicas, como deterioro cognitivo, trastorno por déficit de atencion e
hiperactividad (TDAH), trastorno del espectro autista, ansiedad y trastorno obsesivo-
compulsivo. Estas manifestaciones pueden interferir en el desempeno escolar y social del
paciente, generando frustracion y afectando su bienestar emocional. Por ello, se recomienda
la realizacién de evaluaciones neuropsicolégicas desde el diagndstico y su repeticiéon

periddica cuando surjan inquietudes sobre el desarrollo o el aprendizaje. 29

llld.5 Tratamiento nutricional

Durante el desarrollo de la DMD pueden presentarse cambios en la composicion corporal y
trastornos gastrointestinales, por este motivo en las primeras etapas, es frecuente el
sobrepeso u obesidad, especialmente en pacientes bajo corticoterapia. A medida que avanza
la enfermedad, la disminucién de la masa muscular y las dificultades en la deglucién aumentan
el riesgo de desnutricion ¢, es por esto que, desde el diagndstico, se deben realizar controles
trimestrales para ajustar la ingesta caldrica segun la fase de la patologia.t'?

En casos donde la ingesta oral no es suficiente, se considera la alimentacion por sonda
nasogastrica como medida temporal o la gastrostomia como opcién definitiva para asegurar
el aporte nutricional adecuado. Esta ultima ha demostrado mejorar el estado nutricional y
reducir el riesgo de aspiraciones, aunque debe evaluarse cuidadosamente en funcion de la

condicion respiratoria del paciente. 1 12)
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Illd.6 Tratamiento fisico

El abordaje terapéutico en la Distrofia Muscular de Duchenne requiere una estrategia integral
que combine intervenciones dirigidas tanto a preservar las funciones motoras como a
mantener la participacion del paciente en su entorno. En este sentido, la terapia fisica
conforma un pilar fundamental del tratamiento, desde etapas tempranas hasta fases

avanzadas de la enfermedad.

Durante la fase ambulatoria, el objetivo principal del tratamiento fisiokinésico es enlentecer la
pérdida funcional, prevenir contracturas musculares y retrasar la aparicion de deformidades
osteoarticulares. Esto se logra mediante un programa estructurado de estiramientos pasivos
o asistidos que deben enfocarse particularmente en grupos musculares que tienden a
acortarse, como los flexores de cadera, la cintilla iliotibial, el triceps sural y los musculos
intrinsecos del pie. Se recomienda realizarlos al menos cuatro veces por semana,
manteniendo cada elongacion por un minimo de treinta segundos. En algunos casos, la
aplicacion previa de calor local puede aumentar la eficacia del estiramiento al reducir la

resistencia tisular. 22

Paralelamente, el mantenimiento de una actividad fisica moderada, ajustada a las
capacidades del nifio, es esencial para evitar el desacondicionamiento y sus consecuencias
funcionales. El ejercicio, entendido como una forma de actividad fisica planificada,
estructurada y repetitiva, tiene como objetivo mantener o mejorar las capacidades fisicas, la
movilidad, el equilibrio y la coordinacién. Ademas de sus beneficios fisicos, contribuye a
mejorar parametros generales de salud como la presién arterial, la densidad 6sea y el control
metabdlico, al mismo tiempo que favorece el bienestar psicoldgico al reducir los sintomas
depresivos y mejorar el estado de animo, factores clave en la calidad de vida de la persona y

su entorno familiar. 22

En el caso especifico de la distrofia muscular de Duchenne, representa una herramienta de
intervencion con beneficios potenciales, pero también con riesgos importantes si no se aplica
con precaucion. Esta patologia se caracteriza por una degeneracion progresiva de las fibras
musculares, debido a una alteracion estructural del sarcolema generando una marcada
debilidad muscular, fatiga precoz y pérdida funcional como consecuencia de una capacidad

regenerativa limitada y una gran susceptibilidad al dafio inducido por el esfuerzo fisico. ©

Histéricamente, el ejercicio fue desaconsejado en esta poblacion debido al temor de inducir
dafno muscular adicional, sobre todo en actividades que implican grandes esfuerzos o
contracciones excéntricas. Sin embargo, investigaciones proponen que ejercicios de bajo

impacto, como el entrenamiento isométrico o aerébico de baja intensidad, podrian ser
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seguros Yy beneficiosos si se implementan de manera controlada, sin provocar sobrecarga ni
deterioro funcional. ®®A pesar de estos avances, aun persiste la necesidad de establecer
indicaciones precisas, basadas en evidencia, para guiar la prescripcion del ejercicio en esta
poblacion. En este contexto, resulta fundamental recurrir al modelo FITT, el cual permite
ajustar los parametros del entrenamiento a las particularidades de cada paciente, minimizando
riesgos y asegurando una intervencion personalizada. La frecuencia (F) se refiere a la
cantidad de veces que se realiza ejercicio en un periodo de tiempo determinado, adaptada a
la capacidad del paciente. La intensidad (l) describe el nivel de esfuerzo requerido durante el
ejercicio, el cual debe ser moderado para evitar sobrecargas que puedan agravar el estado
muscular. El tiempo (T) se refiere a la duraciéon de la actividad realizada, siendo clave para
asegurar beneficios terapéuticos sin inducir fatiga excesiva. Finalmente, el tipo (T) abarca las
diferentes modalidades de ejercicio, como estiramientos, fortalecimiento y actividades
aerobicas, que deben ser cuidadosamente seleccionadas para no sobrecargar el sistema
musculoesquelético y fomentar la conservaciéon de la fuerza muscular. La combinacion de
estos principios con la evaluacion constante del paciente permite un enfoque mas efectivo y
seguro. Un ejemplo de aplicacion de estos principios puede observarse en la figura 6, que
presenta un calendario de ejercicios basado en FITT y utilizando la escala OMNI para medir

la intensidad del esfuerzo 24

Sets de Queé tan duro estoy trabajando:

D Ejsrcicio Duracion repeticion: intensidad

Lunes [ Cardio

/[ | O Fortalecimiento

O Cardio

Martes O Fortalecimiento

O Cardio

Miércoles | O Fortalecimiento

O Cardio

Jueves O Fortalecimiento

O Cardio

Viernes O Fortalecimiento

O Cardio

Sabado O Fortalecimiento

O Cardio

Domingo [ Fortalecimiento

llustracion 6. Ejemplo de un calendario de ejercicios basado en FITT. %

A medida que la enfermedad progresa, el posicionamiento adecuado y el uso de ortesis se
tornan fundamentales para el manejo postural. Es frecuente la indicacién de ortesis tobillo- pie
(AFO) nocturnas con el fin de prevenir el desarrollo del equinismo. Mas adelante, cuando la

deambulaciéon comienza a deteriorarse, el uso de ortesis largas tipo KAFO puede permitir la
14



prolongacién funcional del periodo ambulatorio y facilitar la bipedestacion asistida. En algunos
casos, su implementacion se combina con intervenciones quirdrgicas minimamente invasivas,
como tenotomias del tendon de Aquiles, para mejorar la alineacion biomecanica ©). En etapas
mas avanzadas, se utilizan férulas para miembros superiores con el fin de prevenir

retracciones digitales, especialmente en pacientes no deambuladores. 3

En este proceso, la evaluacion funcional periddica cumple un rol clave, ya que permite
monitorear la progresién de la enfermedad y ajustar oportunamente las intervenciones
terapéuticas. Durante la fase ambulatoria, se emplean herramientas como la North Star
Ambulatory Assessment (NSAA), el test de marcha de seis minutos (6MWT) y la escala Motor
Function Measure (MFM), las cuales brindan informacion detallada sobre el estado del
paciente. La NSAA fue desarrollada para valorar la evolucién motora en nifios con DMD
durante la etapa de marcha independiente, evaluando aspectos como la capacidad para
levantarse del suelo, el patrén de la marcha y nuevas habilidades adquiridas. Por su parte, el
6MWT ofrece una estimacion de la resistencia y la capacidad funcional ambulatoria, siendo
un predictor confiable de deterioro: valores inferiores a 350 metros indican un alto riesgo de
pérdida de la marcha, especialmente si se reducen por debajo de los 325 metros. La escala
MFM, permite valorar distintos niveles de motricidad mediante 32 items distribuidos en tres
dimensiones: la D1, que analiza la bipedestacién y las transferencias; la D2, enfocada en la
motricidad axial y proximal; y la D3, que evalua la motricidad distal. A medida que la
enfermedad avanza hacia la fase no ambulatoria, se vuelve prioritario evaluar la funcionalidad
de los miembros superiores. En este contexto, la escala Performance of Upper Limb (PUL) se
convierte en una herramienta fundamental, ya que examina el desempefio de brazos y manos,
permitiendo captar la progresion de la debilidad muscular en etapas avanzadas y aportando,

junto con otras escalas, una vision integral del estado funcional del paciente. 3

Un momento clave en la evolucion funcional es la pérdida de la marcha. La transicion hacia el
uso de silla de ruedas suele generar impacto tanto fisico como emocional en el individuo y su
familia. Inicialmente, pueden indicarse sillas manuales livianas para distancias largas, pero a
medida que disminuye la fuerza muscular, la silla motorizada se convierte en la herramienta
oOptima para preservar la autonomia. Esta debe contemplar no solo la movilidad, sino también
una postura adecuada en sedestacion, considerando factores como la presencia de escoliosis,
el control cefélico, la oblicuidad pélvica y el riesgo de ulceras por presion. Los modelos
actuales permiten incorporar dispositivos electronicos adaptados, reposapiés, respaldos
reclinables y cojines posturales que se ajustan a las necesidades particulares de cada

paciente. (232

Complementariamente, la terapia ocupacional interviene en todos los estadios de la

enfermedad con el objetivo de preservar la autonomia funcional del paciente en las actividades
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de la vida diaria. A partir de una evaluacion integral del perfil ocupacional, el entorno y el grado
de deterioro funcional, el terapeuta ocupacional disefia estrategias personalizadas orientadas
al mantenimiento o compensacion de habilidades mediante el uso de productos de apoyo
como utensilios adaptados, sistemas de comunicacion aumentativa, sillas especiales o
tecnologia asistida, entre otras cosas, permitiendo sostener la participacién del nifio en sus
rutinas cotidianas, promoviendo su independencia y su rol activo dentro del hogar, la escuela
y la comunidad. En definitiva, tanto la terapia fisica como la ocupacional deben concebirse
como intervenciones dinamicas, interdisciplinarias y centradas en la persona, que evolucionan

junto con la enfermedad y acompaiian al paciente y su familia a lo largo de todo el proceso.®
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IV) JUSTIFICACION

En la distrofia muscular de Duchenne, la debilidad muscular progresiva desencadena
complicaciones respiratorias, ortopédicas y cardiacas, reduciendo significativamente la

esperanza de vida, situandola entorno a los 30 afos.

El ejercicio fisico y la rehabilitacion son componentes criticos para el manejo de la DMD, pero
requieren un enfoque especializado debido a las particularidades de la enfermedad. La
ausencia de distrofina en las fibras musculares no solo impide la estabilizacién adecuada de
las mismas durante la contraccion, sino que también aumenta el riesgo de dafio muscular con

ciertos tipos de ejercicios.

Para los kinesidlogos, contar con evidencia clara sobre la dosificacion del ejercicio terapéutico
adecuada es fundamental. Por esto, a partir del desarrollo de este trabajo, se pretende indagar
sobre herramientas practicas y recomendaciones especificas que permitan a los profesionales
disefiar programas de rehabilitacion adaptados a cada etapa de la enfermedad, desde el
diagnéstico hasta las fases avanzadas, con el objetivo optimizar la fuerza muscular y la

funcionalidad sin agravar la condicidon de esta patologia.

Finalmente, al prolongar la fase ambulatoria y mejorar la autonomia de los pacientes, no solo
se impactara en la salud fisica, sino que también contribuira a su bienestar emocional y social,

aspectos fundamentales para la calidad de vida.
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\")] METODOS

En el presente trabajo se llevo cabo una revision bibliografica en las bases de datos Portal Regional

de la Biblioteca Virtual en Salud, PubMed, Google Académico y Scielo.

Se utilizaron los siguientes términos DeCS, MeSH y términos libres para realizar la

busqueda y sus respectivas combinaciones.

Términos MeSH Términos DeCS Termino libre
Muscular Dystrophy, | Distrofia muscular de Duchenne
Duchenne

Physical Therapy Modalities Modalidades de Fisioterapia

Exercise Therapy Terapia por Ejercicio Ejercicio Terapéutico

Exercise Therapies

Muscle Weakness Debilidad Muscular

Muscle Fatigue Fatiga Muscular Fatiga del Musculo

Muscle Strength Fuerza Muscular

Endurance Training Entrenamiento Aerdbico Entrenamiento de Resistencia

Tabla 1. Términos descriptores en ciencias de la salud

V.a. COMBINACIONES DE TERMINOS:

Pubmed:

“Muscular Dystrophy Duchenne” AND (“Physical Therapy Modalities” OR “Exercise Therapy”

OR “Exercice Therapies”).

“‘Muscle Weakness” AND “Muscular Dystrophy Duchenne” AND “Physical therapy

modalities”.
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“Muscular Dystrophy Duchenne” AND “Muscle Fatigue” AND “Exercise Therapy”.

“Muscular Dystrophy Duchenne” AND “Muscle Strength” AND (“Exercise Therapy” OR

“Exercice Therapies”).

"Muscular Dystrophy Duchenne” AND “Endurance Training” AND (“Exercise Therapy” OR

“Exercice Therapies”).

“Muscle Strength” AND “Muscular Dystrophy Duchenne” AND “Muscle Fatigue”.

Biblioteca Virtual en Salud:

“Distrofia Muscular de Duchenne” AND ( “Modalidades de Fisioterapia” OR “Terapia por

ejercicio” OR “Ejercicio Terapéutico”).

“Debilidad Muscular” AND “Distrofia Muscular de Duchenne” AND “Modalidades de

Fisioterapia”.

“Distrofia Muscular de Duchenne” AND “Fatiga muscular” AND (“Terapia por ejercicio” OR

“Ejercicio Terapéutico”).

“Distrofia Muscular de Duchenne” AND (“Fuerza muscular” OR “Fatiga del musculo”) AND

“Terapia por Ejercicio”.

“Distrofia Muscular de Duchenne” AND (“Entrenamiento Aerdbico” OR “Entrenamiento de

resistencia”) AND (“Terapia por ejercicio” OR “Ejercicio terapéutico”).

“Fuerza Muscular” AND “Distrofia Muscular de Duchenne” AND (“Fatiga Muscular” OR

“Fatiga del Musculo”).

V.b. CRITERIOS DE SELECCION DE ARTICULOS:

-Articulos publicados desde el afio 2010 hasta la actualidad en idioma inglés y espafiol.

-Disefio de estudio: ensayos clinicos, estudios de cohorte o revisiones sistematicas/

metaanalisis.

-Pacientes diagnosticados con Distrofia Muscular de Duchenne.

-Estudios que exploren el impacto del ejercicio fisico durante la rehabilitacion.
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V.c. SELECCION DE ARTICULOS:

Para la presente revision, se llevé a cabo una busqueda inicial de articulos cientificos en

bases de datos reconocidas como PubMed, Biblioteca Virtual en Salud (BVS), SciELO y

Google Académico. Se utilizaron tanto términos DECS/MESH como términos libres, lo que
permitié recuperar un total de 230 articulos (212 mediante descriptores DECS/MESH y 18

mediante términos libres).

En la primera etapa, se excluyeron 51 articulos por no cumplir con los criterios de inclusién
previamente establecidos por ejemplo, estudios realizados en animales, textos incompletos y
aquellos que no cumplian con el idioma y fecha seleccionada. Luego, se eliminaron 38
articulos duplicados, quedando un total de 179. Posteriormente, se descartaron 125 articulos
tras la lectura del titulo por no estar relacionados directamente con el objetivo de la

investigacion.

A continuacién, se revisaron 16 articulos en texto completo, de los cuales 9 fueron eliminados
por no aportar informacién relevante para los objetivos del estudio. Finalmente, se

seleccionaron 7 articulos que cumplian con todos los criterios de inclusion.

Busqueda inicial

! |

«

DECS/MESH Terminos libres
N: 212 N: 18

l l Articulos
excluidos

N-230 Eliminados por no cumplir criterios de inclusion s N:51

N-179 Eliminados por duplicado » N:38
N:141 Eliminados por titulo ol N:125

B Eliminad lectura de text let
N-16 iminados por lectura de texto completo o N9
FINAL N:7

Tabla 2. Esquema de seleccion de articulos.
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Vi) RESULTADOS

TITULO-AUTORES

TIPO DE ESTUDIO

MUESTRA

OBJETIVOS

CONCLUSIONES

“Experiences of
individually tailored
physical exercise in
boys with Duchenne
Muscular Dystrohpy: a
qualitative study”. —
2024.

Siri Dahl Aune y cols

Entrevistas cualitativas que
utilizan grupos focales y
entrevistas individuales.

El estudio se llevé acabo enla
Clinica de Rehabilitacion
Pediatrica del Hospital
Universitario Haukeland, en
Bergen, Noruega, entre Marzo
de 2021 y Abril de 2022.

Se incluyeron un totalde n =10
nifos (entre 11y 18 afos) con
DMD vy 7 asistentes/ familiares.

Esclarecer los aspectos
fisicos, psicolégicos y sociales
de cémo la participacion en un
programa de entrenamiento
personalizado influye en nifios
con DMD.

Los hallazgos enfatizan la
importancia de la motivacion, la
necesidad de equilibrar el
entrenamiento, las dificultades
para gestionar el tiempo y la
importancia de las interacciones
sociales,

ya que podrian orientar la
personalizacion del tratamiento
de fisioterapia, la actividad
fisica y las intervenciones de
ejercicio.

“Determination of
muscle fatigue index
for strength training in
patients with Duchenne
dystrophy” - 2010.
Adriano Rodrigues
Oliveira y cols.

Estudio observacional,
cuantitativo y transversal a
través serie de casos.

El estudio se llevd a cabo enla
Clinica de Fisioterapia de la
Universidad Nove de Julho
(Sao Paulo, Brasil) e incluyeron
un total de n= 4 pacientes con
DMD

Determinar, mediante
electromiografia de superficie
(EMG), un indice de fatiga que
sirva como parametro para el
entrenamiento fisioterapéutico
de fortalecimiento muscular.

Las mediciones
electromiogréficas del indice de
fuerza para el entrenamiento
muscular demostraron ser un
método de evaluacion sencilloy
accesible que permite el disefio
de un programa de
entrenamiento de fuerza
muscular con un umbral de
carga individualizado.
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“The new challenge of
“exercise + X" therapy
for Duchenne muscular
dystrophy—
Individualized
identification of
exercise tolerance and
precise implementation
of exercise
intervention’- 2022.
Yuhui Su y cols.

Revision bibliografica.

La totalidad de articulos
incluidos fueron 22, de los
cuales 6 fueron realizados en
humanos con DMD y 16 en
animales con DMD,
principalmente ratones.

Resumir e investigar la base
cientifica y la eficacia del
ejercicio como terapia
adyuvante para la terapia
génica, la terapia celular y la
farmacoterapia en la DMD, asi
como presentar el marco
tedrico y las estrategias
opcionales de la terapia
combinada de "ejercicio + X".

Se espera que en el futuro se
realicen mas estudios que
vinculen los programas de
ejercicio de alta precision con la
monitorizacién molecular,
comparen las diferencias entre
animales y humanos, y
prescriban tratamientos
combinados especificos para
pacientes con DMD con terapia
de "ejercicio + X".

“Management of motor
rehabilitation in
individuals with
muscular dystrophies.
1st Consensus
Conference report from
UILDM - Italian
Muscular Dystrophy
Association (Rome,
January 25-26, 2019)” —
2021.

Maria Elena Lombardo y
cols.

Revision sistematica mediante
una conferencia de consenso
llevada a cabo por un comité
cientifico formado por fisiatras,
neurologos, fisioterapeutas y
otros profesionales de la salud,
posterior a la revison de los
articulos se abordaron 9 temas
fundamentales en relacion a la
rehabilitacion motora en nifios
con DMD.

9 expertos revisaron articulos
recuperados de bases de datos
como PubMed, EMBASE,
CINAHL, PsycINFO y Scopus
Los criterios de inclusién para la
seleccion de articulos fueron
amplios e incluyeron estudios
que abordan intervenciones de
rehabilitacion motora en
personas con diferentes
distrofias, entre ellas DMD, sin
restriccion de edad o severidad.
Se priorizo la inclusiéon de
trabajos que evaluaran
resultados relevantes en
términos de funcionalidad,
autonomia y calidad de vida.

Establecer indicaciones
generales y protocolos
consensuados para la
rehabilitacion motora de las
diferentes formas de DM,
mediante los resultados de
una conferencia del consenso
italiano promovida por la
UILDM.

Detalla medidas practicas para
el manejo de contracturas,
movilidad y AVD y proporciona
indicaciones técnicas acordes
con el modelo FITT de
fisioterapia. El documento es
valioso tanto para profesionales
clinicos, al ser una herramienta
de consulta rapida para
asesorar a los pacientes, como
para los propios pacientes,
quienes necesitan asegurarse
de recibir la atencién adecuada
en el momento oportuno de su
historia clinica.
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“Efficacy of two
intervention
approaches on
functional walking
capacity and balance in
children with Duchene
muscular dystrophy”-
2021

Abd EIl Aziz A Sheriefy
cols.

Ensayo clinico aleatorizado y
controlado, de acuerdo con el
Cadigo de Etica de la
Asociacién Médica Mundial
(Declaracion de Helsinki) para
experimentos con seres
humanos, y se aleatoriz6 a dos
grupos iguales (A 'y B).

Se incluy6 a un total de n= 30
nifos de entre 6 y 10 afios con
diagnostico de distrofia
muscular de Duchenne del
Hospital Pediatrico y Clinica
Ambulatoria Abu EI-Rish,
Facultad de Fisioterapia,
Universidad Kafr EI-Sheikh. El
programa tuvo una duracién de
tres meses.

Comparar el efecto del
cicloergébmetro frente a la cinta
de correr sobre la capacidad
funcional para caminary el
equilibrio en nifios con distrofia
muscular de Duchenne.

El entrenamiento en cinta como
ejercicio aerdbico puede
mejorar la capacidad de
caminar y el equilibrio de
manera mas efectiva que el
cicloergébmetro en nifios con
distrofia muscular de
Duchenne.

“Safety, Feasibility, and
Efficacy of
Strengthening Exercise
in Duchenne Muscular
Dystrophy” — 2022.
Donovan J Lott y cols.

El articulo esta compuesto por
dos estudios complementarios
que evaluan la seguridad,
factibilidad y eficacia del
ejercicio de fortalecimiento
DMD.

Estudio 1: Estudio
experimental de escalada de
dosis para evaluar seguridad
de ejercicios isométricos en
ninos ambulatorios con DMD.
Estudio 2: Estudio piloto de
intervencion longitudinal sin
grupo control, evaluando
programa domiciliario de
fortalecimiento isométrico
durante 12 semanas.

Seincluyeron un totalde n =10
pacientes con DMD.

Todos los nifios se inscribieron
en el Estudio 1, y n =8 de estos
mismos 10 se inscribieron
posteriormente en el Estudio 2.

1) Determinar la respuesta a la
dosis y la seguridad del
ejercicio isométrico de
intensidad leve a moderada en
nifos con DMD e 2)
Implementar una intervencion
piloto de ejercicio en el hogar
supervisada de forma remota
que consiste en entrenamiento
de fuerza isométrica de la
musculatura del muslo para
examinar su viabilidad y
seguridad.

Los resultados de este trabajo
sugieren que un programa de
ejercicio isométrico en el hogar,
de intensidad leve a moderada,
realizado 3 veces por semana,
es seguro y potencialmente
tiene un efecto positivo en la
fuerza y la funcion en nifos
ambulatorios con DMD.
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“Physical training in
boys with Duchenne
Muscular Dystrophy:
the protocol of the No

Use is Disuse study” -

2010.
Merel Jansen y cols.

Consta de dos estudios de
intervencion de
entrenamiento:

Estudio 1: Ensayo clinico

exploratorio, aleatorizado y
controlado con un disefio
longitudinal, con multiples
mediciones basales, post
intervencién y seguimiento.

Estudio 2: Estudio experimental

observacional de una sola
cohorte, con mediciones
repetidas intragrupo. Disefio
longitudinal, no controlado ni
aleatorizado.

Se incluyeron un total de n=30
nifos (edad media 10,5 = 2,6
afos, 18 ambulatorios y 12
dependientes de silla de
ruedas) con diagndéstico
confirmado de DMD por ADN.
La aleatorizacion se estratifica
segun el estado ambulatorio,
asignandose al grupo de
intervencion (n

=17) o al grupo control (n =
13). Fueron reclutados a partir
de la base de datos del
Proyecto de Padres de
Duchenne de los Paises Bajos
y mediante anuncios en los
sitios web de la Asociacion
Holandesa de Enfermedades
Neuromusculares y el Proyecto
de Padres de Duchenne entre
enero de 2009 y enero de
2010.

Examinar si el entrenamiento
fisico de baja intensidad es
beneficioso para la preservacion
de la resistencia musculary las
capacidades funcionales.

El entrenamiento asistido en
bicicleta de piernas y brazos es
factible y seguro para nifios con
DMD, tanto deambulantes
como dependientes de silla de
ruedas, y que el entrenamiento
fisico prolongado puede
retrasar el deterioro funcional
secundario por desuso en
estos nifos.

Tabla 3. Resultados
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Vl.a. Analisis de resultados

ESTUDIO MODALIDAD/ TIPO DE TIPO DE INTENSIDAD | FRECUENCIA | DURACION DE | METODO DE
EQUIPAMIENTO EJERCICIO CONTRACCION SEMANAL LA EVALUACION
INTERVENCION
Aune etal., | Plan adaptado Fuerza + Concéntrica Leve a 3 sesiones (2 | 12 meses Registro de
2024 domiciliario con Resistencia submaxima e moderada fuerza + 1 frecuencia,
apoyo terapéutico | (programa isométrica (Escala resistencia) duracion,
personalizado) OMNI y Borg) intensidad, dolor,
adherencia
Sheriefet | Bicicleta Aerobico Conceéntrica Moderada 3 sesiones 12 semanas 6MWT, evaluacién
al., 2021 ergométrica o cinta | (bicicleta o cinta) | submaxima (60-70% FC de equilibrio
rodante + fisioterapia max.) postural
convencional
Resonancia
Lottetal., Ejercicio en Entrenamiento Isométrica Leve a 3 sesiones 12 semanas magnética, CK,
2022 domicilio de fuerza moderada dinamometria,
supervisado dolor percibido
Jansen et Bicicleta asitida Aerdbico Concéntrica Baja 2-3 sesiones 6 meses 6MWT, MFM,
al., 2010 para MMII/ asistido y asistida intensidad ARAT
entenamiento funcional
functional de (piernas y
MMSS brazos)
Rodrigues | Electromiografia Fuerza con Isométrica a 40-100% No Protocolo en Electromiografia
Oliveira et | con protocolo de monitoreo EMG | distintas cargas | MVIC. especificada consultorio (Fmed y RMS)
al., 2010 carga progresiva

Tabla 4. Dosificacion del ejercicio terapéutico en estudios con intervencion
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llustracion 7. Cambios pre y post intervencion en 6MWT- Sherief et al. (2021)
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llustracion 8. Cambios pre y post intervencion en OSI- Sherief et al. (2021)
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Cambios Pre y Post Intervencion - Lott et al. (2022)
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llustracion 9. Cambios pre y post intervencion- Lott et al. (2022)

A continuacion, desarrollaremos un resumen de cada uno de los articulos seleccionados:

“Experiences of individually tailored physical exercise in boys with Duchenne Muscular

Dystrohpy: a qualitative study”. — 2024.

Este estudio cualitativo, explord en profundidad las experiencias subjetivas y corporales de nifios y
adolescentes con Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) frente a un programa de ejercicio fisico
personalizado.

La muestra estuvo compuesta por once participantes con diagnostico de DMD, de entre 12 y 20

afnos, que habian completado una intervenciéon de entrenamiento fisico de un afio de duracion.

El objetivo del estudio fue comprender como los jovenes con DMD experimentan e interpretan la
realizacion de ejercicio fisico individualizado en el marco de sus capacidades funcionales, y qué

significado le atribuyen a esta practica en su vida cotidiana.

El disefio metodoldgico consistid6 en un enfoque cualitativo basado en entrevistas individuales
semiestructuradas y grupos focales, que permitieron captar las percepciones, emociones y
vivencias asociadas al programa de entrenamiento. La intervencion se desarroll6 en la Clinica de

Rehabilitacién Pediatrica del Hospital Universitario Haukeland (Noruega) e incluyé tres encuentros
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hospitalarios intensivos (al inicio, a los seis y a los doce meses), con evaluaciones fisicas,
seguimiento multidisciplinario y la prescripcion de un plan de ejercicios adaptado. El entrenamiento
contemplo ejercicios de fuerza y resistencia distribuidos semanalmente (dos sesiones de fuerza y
una de resistencia), con al menos 48 horas de descanso entre sesiones. La intensidad fue
monitorizada mediante la escala OMNI (fuerza) y la escala de Borg (resistencia), y se registraron
variables como frecuencia, duracion, intensidad, dolor y cumplimiento. Las actividades fueron
integradas a la rutina diaria con el apoyo de cuidadores, fisioterapeutas y personal escolar, lo que

favorecio la adherencia.

En conclusién, durante este estudio, los jovenes percibieron el ejercicio como una experiencia
significativa y motivadora, asociada a sentimientos de autonomia, superacion y bienestar fisico.
Ademas, se destacé la importancia de la personalizacién del entrenamiento y del acomparnamiento
terapéutico para sostener el compromiso con la actividad fisica, dentro de las limitaciones propias
de la DMD.

“Determination of muscle fatigue index for strength training in patients with Duchenne
dystrophy” - 2010.

El presente estudio tuvo como objetivo identificar un indice fiable de fatiga muscular en pacientes
con distrofia muscular de Duchenne, a fin de establecer parametros seguros y eficaces para el
entrenamiento de fuerza. Para ello, se analizaron las sefiales electromiograficas (EMG) de los
musculos recto femoral, vasto medial y vasto lateral durante contracciones isométricas
voluntarias maximas (MVIC), evaluando tanto la frecuencia mediana (Fmed) como la amplitud de la
sefial (RMS).

Se empled un sistema de adquisicion EMG con electrodos bipolares de superficie colocados en los
puntos motores de los musculos del miembro dominante, siguiendo la direccion de las fibras
musculares. Los participantes, sentados con la rodilla flexionada a 60°, realizaron extensiones a
cuatro niveles de fuerza (100 %, 80 %, 60 % y 40 % de la MVIC), con una duracién de 30 segundos

por nivel y descansos de tres minutos entre cada uno. Este procedimiento se repitié en tres series.

El indice de fatiga se calcul6 mediante el angulo de inclinacion de la linea de regresion lineal
obtenida a partir de la frecuencia mediana, utilizando el coeficiente de correlacion de Pearson. Este
enfoque permitié cuantificar de forma objetiva el nivel de fatiga muscular asociado a distintos niveles

de carga.

Los resultados evidenciaron que el analisis electromiografico aplicado en este contexto constituye
un método de evaluacion practico y accesible, con un alto valor clinico. Su implementacién permite
disefiar programas de entrenamiento de fuerza ajustados a umbrales individuales de carga, lo que
resulta especialmente relevante en poblaciones con vulnerabilidad muscular, como los pacientes

con DMD. Esta metodologia no solo contribuye a optimizar los beneficios del ejercicio terapéutico,
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sino que también ofrece una via segura para prevenir la fatiga excesiva y preservar la funcionalidad

a largo plazo.

“The new challenge of “exercise + X" therapy for Duchenne muscular dystrophy—
Individualized identification of exercise tolerance and precise implementation of exercise

intervention”- 2022.

El articulo propone un enfoque terapéutico integral que combina el ejercicio fisico con otras
intervenciones, como terapias farmacoldgicas, génicas o celulares, representadas por la variable
“X”, en el tratamiento de la distrofia muscular de Duchenne. Este enfoque reconoce que el
ejercicio, lejos de ser contraindicado, puede constituir una herramienta terapéutica valiosa si se
adapta cuidadosamente a la capacidad individual de cada paciente. El objetivo central del estudio
es identificar la tolerancia al ejercicio de manera personalizada, con el fin de implementar

intervenciones que maximicen los beneficios clinicos sin inducir dafio muscular.

Para desarrollar este planteamiento, se llevé a cabo una revision sistematica de la literatura que
incluyé estudios que evaluaban los efectos del ejercicio fisico en combinacion con otras terapias.
Los criterios de analisis abarcaron variables como la intensidad, duracion y tipo de ejercicio, asi
como parametros metabdlicos, estructurales, inflamatorios y funcionales, entre ellos los niveles de

creatina quinasa, hallazgos de biopsias musculares, resonancia magnética y escalas de funcion

motora. Esta diversidad de herramientas permitié valorar el impacto global del ejercicio en la

progresion de la enfermedad y su interaccion con otras intervenciones terapéuticas.

El estudio concluyo que la combinacién de ejercicio fisico con otras terapias, bajo un enfoque
personalizado que considere la tolerancia individual al ejercicio, representa una estrategia
prometedora para el tratamiento de la DMD. Este modelo terapéutico integrado puede
potencialmente mejorar los resultados clinicos al optimizar la funcién muscular y la calidad de vida
de los pacientes, siempre que se implemente con un monitoreo adecuado y adaptaciones

especificas para cada individuo.

“Management of motor rehabilitation in individuals with muscular dystrophies. 1st
Consensus Conference report from UILDM - Italian Muscular Dystrophy Association (Rome,
January 25-26, 2019)” — 2021

Este articulo presenta los resultados de la Primera Conferencia de Consenso organizada por la
Asociacion ltaliana de Distrofia Muscular (UILDM), llevada a cabo en Roma los dias 25 y 26 de
enero de 2019. El principal objetivo del encuentro fue desarrollar recomendaciones consensuadas
para la rehabilitacion motora en personas con distintas formas de distrofias musculares, debido a la

escasa disponibilidad de estudios clinicos de alta calidad sobre el tema.
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El comité cientifico, compuesto por nueve expertos (entre fisiatras, neurdlogos, fisioterapeutas y
otros profesionales de la salud), formulé preguntas clinicas utilizando el modelo PICO (Poblacién,
Intervencién, Comparacion y Resultados). A partir de estas preguntas, se realizé una busqueda
bibliografica estructurada en bases de datos como PubMed, EMBASE, CINAHL, PsycINFO y

Scopus.

Los criterios de inclusion para la seleccion de articulos fueron amplios e incluyeron estudios que
abordan intervenciones de rehabilitacion motora en personas con DMD, Distrofia Muscular
Congénita, de Cinturas, de Becker, Miotonica y Fascioescapulohumeral, sin restriccion de edad o
severidad. Se priorizo la inclusion de trabajos que evaluaran resultados relevantes en términos de

funcionalidad, autonomia y calidad de vida.

Durante la conferencia se abordaron nueve temas fundamentales: medidas de resultado empleadas
para valorar la funcion motora y la participacion; el disefio y planificacion de programas de
rehabilitacién basados en el modelo de la Clasificacién Internacional del Funcionamiento (CIF); el
tratamiento de complicaciones musculoesqueléticas como contracturas y deformidades oseas; la
implementacién de ejercicios fisicos adaptados (aerébicos de baja a moderada intensidad y
entrenamiento de fuerza controlado); la mejora de la movilidad y la postura, incluyendo el uso de
ortesis y ayudas técnicas; el fomento de la autonomia en las actividades de la vida diaria; la

integracion de distintos profesionales en equipos interdisciplinarios; la elecciéon del entorno mas

adecuado para la rehabilitacién (domiciliario, ambulatorio u hospitalario); y la determinacion de la

frecuencia y duracién éptimas de las intervenciones.

El documento reafirma la importancia de un abordaje individualizado, progresivo y multidisciplinario
en la rehabilitacion motora de personas con distrofias musculares. Se destaca que, si bien la
evidencia cientifica disponible aun es limitada, existen suficientes datos clinicos y consenso
profesional para recomendar programas de ejercicio adaptado como parte esencial del tratamiento,
siempre que se tenga en cuenta la variabilidad del curso evolutivo de cada enfermedad. Asimismo,
se subraya que la rehabilitacion debe orientarse no solo a mantener funciones motoras, sino también
a preservar la calidad de vida, la participacion social y la autonomia del paciente a lo largo del

tiempo.

“Efficacy of two intervention approaches on functional walking capacity and balance in
children with Duchene muscular dystrophy”- 2021

El estudio comparé la eficacia de dos modalidades de ejercicio aerdbico: bicicleta ergométrica y
cinta rodante en combinacién con fisioterapia convencional, en 30 nifios con Distrofia muscular de
Duchenne de entre 6 y 10 afios. Se tratdé de un ensayo clinico aleatorizado donde los participantes
fueron divididos en dos grupos: el Grupo A recibid fisioterapia convencional junto con entrenamiento

aerdbico en bicicleta ergométrica, y el Grupo B recibi6 fisioterapia convencional junto con
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entrenamiento aerdbico en cinta rodante. Ambos grupos realizaron un programa de tratamiento que
consistio en sesiones de una hora, tres veces por semana, durante un periodo total de 12 semanas.
La fisioterapia convencional incluyd ejercicios de estiramiento, movilizacion, fortalecimiento
moderado y actividades funcionales. La intervencion aerdbica se aplicé de forma progresiva y
adaptada al nivel funcional de cada nifo, controlando la intensidad a través de la frecuencia cardiaca
submaxima (aproximadamente entre el 60 y el 70% de la frecuencia cardiaca maxima), con
supervision continua por parte de profesionales.

Los criterios de inclusién para participar en el estudio fueron: nifos varones de entre 6 y 10 ainos,
con diagnéstico confirmado de DMD mediante biopsia muscular o estudio genético, y con la
capacidad de caminar de manera independiente, sin asistencia de dispositivos ortopédicos. Se
excluyeron aquellos pacientes que presentaban enfermedades respiratorias, cardiacas o
neuroldgicas asociadas, antecedentes de cirugia ortopédica reciente, fracturas en los ultimos seis
meses, inestabilidad clinica general o tratamiento reciente con corticosteroides (menos de tres
meses). Las evaluaciones funcionales se realizaron antes y después del periodo de intervencion,

con el objetivo de medir cambios en la capacidad de marcha y en el equilibrio postural.

Como conclusion, ambos enfoques demostraron ser eficaces para mejorar la capacidad de marcha
funcional y el equilibrio en nifos con DMD, aunque se observaron diferencias entre los grupos.
El grupo que entrend con cinta rodante mostré una mejora mas significativa en la distancia recorrida
durante el test de marcha de seis minutos, mientras que el grupo que utilizé bicicleta ergométrica
evidencié mayores avances en el control postural. Los autores destacan que la incorporacion de
ejercicio aerobico adaptado, en conjunto con fisioterapia convencional, puede potenciar los
beneficios funcionales en esta poblacién, y subrayan la necesidad de adaptar la modalidad del

ejercicio a los objetivos terapéuticos especificos de cada paciente.

“Safety, Feasibility, and Efficacy of Strengthening Exercise in Duchenne Muscular
Dystrophy” — 2022.

El estudio fue disefiado en dos fases con el objetivo de evaluar la seguridad, viabilidad y eficacia de
un programa de ejercicios de fortalecimiento isométrico en nifios ambulatorios con Distrofia
muscular de Duchenne. En la fase 1, participaron 10 nifos que realizaron ejercicios isométricos
supervisados en un entorno clinico. Las evaluaciones pre y post intervencion incluyeron resonancia
magnética, niveles de creatina quinasa (CK) y autorreportes de dolor para determinar si el ejercicio
inducia dafno muscular. Al no observarse aumentos significativos en biomarcadores de dafo ni

sintomas adversos relevantes, se concluyé que la intervencion era segura.

Con base en estos resultados, se avanzo a la fase 2, en la que 8 niflos completaron un programa
domiciliario de ejercicio isométrico durante 12 semanas. El protocolo incluyé tres sesiones
semanales de baja a moderada intensidad, enfocadas en grupos musculares especificos, con la

supervision de los cuidadores y registro del cumplimiento. La adherencia fue alta, con buena
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tolerancia general al programa.

Los resultados indicaron mejoras o estabilidad en la fuerza muscular y funcion motora en la mayoria
de los participantes, sin indicios de dafo estructural muscular, elevaciones significativas de CK ni
eventos adversos relacionados al ejercicio. Ademas, tanto los nifios como sus familias reportaron

una experiencia positiva en términos de practicidad y motivacion.

En conjunto, los hallazgos apoyan que un programa domiciliario de ejercicio isométrico adaptado
puede ser una intervencién segura y factible para nifios con DMD ambulatorios, con potencial para
preservar la funcién muscular sin inducir dafno. Esto refuerza la importancia de incorporar estrategias
de ejercicio bien estructuradas dentro del manejo clinico de la enfermedad, ajustadas a las

capacidades individuales y supervisadas adecuadamente en el hogar.

“Physical training in boys with Duchenne Muscular Dystrophy: the protocol of the No Use is
Disuse study” -2010.

Se trata de un ensayo clinico exploratorio disefiado para evaluar la seguridad y eficacia de un
programa de entrenamiento fisico de baja intensidad en nifios con Distrofia muscular de Duchenne.
La investigacion se dividié en dos partes complementarias. La aleatorizacion se estratificé segun el
estado ambulatorio (ambulatorio/no ambulatorio) de los nifios, y estos se asignaron al grupo de
intervencion o al grupo control en una proporcion de 2:1. El grupo de intervencion recibid tratamiento
de ejercicio dinamico, mientras que el grupo control recibié la atencion habitual (sin intervencién
especifica) durante 24 semanas. Después de este periodo, el grupo control también recibid
entrenamiento fisico.

El estudio 1 incluyé a 17 nifos que estaban al final de su fase de deambulacién y cumplian con
algunos criterios como: necesitar 25 segundos para levantarse del suelo o no poder hacerlo, no
poder andar en bicicleta sin ayuda, y depender de una silla de ruedas para desplazarse a largas
distancias (>500 m), entre otros. Estos realizaron un programa de entrenamiento de seis meses
utilizando bicicletas activas y/o asistidas para piernas y brazos. El objetivo principal fue medir
cambios en la resistencia muscular y en la funcion motora a través de la prueba de ciclismo de seis
minutos y la Medida de Funciéon Motora.

Cabe destacar que los resultados de este estudio fueron desarrollados por los mismos autores el 24
de Julio del afio 2013 a través del articulo “Assisted bicycle training delays functional deterioration in
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boys with Duchenne muscular dystrophy: the randomized controlled trial ‘No Use is Disuse’. Los
hallazgos mostraron que los participantes del grupo de intervencion lograron mantener o incluso
mejorar temporalmente la funcién motora y la resistencia muscular en comparacién con el grupo
control, en quienes se observo una progresion mas rapida del deterioro funcional.

El estudio 2 incluyé a 13 nifilos con DMD en silla de ruedas desde hacia varios afos, quienes
participaron en otro programa de seis meses enfocado en la funciéon del miembro superior. Este

consistié en entrenamiento asistido por computadora y ejercicios funcionales utilizando un soporte
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para el brazo, evaluando su progreso mediante la Action Research Arm Test. Los resultados
evidenciaron mejoras funcionales en el uso del miembro superior en algunos participantes, asi como
una mayor motivacién y adherencia al tratamiento.

En conjunto, ambos protocolos permitieron explorar los posibles beneficios de intervenciones fisicas
adaptadas segun el nivel de movilidad del paciente, brindando datos relevantes sobre la viabilidad,
seguridad e impacto funcional de este tipo de estrategias en la DMD. Como conclusion, el estudio
demostré que el entrenamiento fisico de baja intensidad, tanto en miembros superiores como
inferiores, puede contribuir a retrasar la progresion del deterioro funcional en nifios con DMD,

siempre que se adapte a su nivel de capacidad y se acomparie de supervision adecuada.
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Vi)  DISCUSION

La Distrofia muscular de Duchenne plantea grandes desafios terapéuticos, especialmente en lo que
respecta al uso del ejercicio fisico como parte del abordaje integral del paciente. Tradicionalmente,
fue desaconsejado por temor a causar dafno adicional en las fibras musculares debilitadas, como
consecuencia de fatiga excesiva que pueda agravar la lesion muscular. En la actualidad, existe
consenso en que tanto la inactividad como el sobreesfuerzo pueden resultar perjudiciales, llevando
a la necesidad de una intervencion planificada con un enfoque individualizado y supervisado, que
contemple tanto los aspectos fisiolégicos como los psicosociales del paciente. El Consenso de la
UILDM. 2021 establece que antes de iniciar cualquier plan de ejercicio o rehabilitacién, se debe
realizar una evaluacién integral del paciente, que incluya fuerza, resistencia, capacidad aerdbica y
evaluaciones funcionales, respiratorias y cardiolégicas. Este enfoque multidimensional es necesario
para garantizar la seguridad del programa terapéutico y adaptarlo al estadio clinico y genotipo del
paciente. Asimismo, se recomienda evaluar el nivel de actividad previo al entrenamiento, ya que un

nifio sedentario tiene mayor riesgo de sufrir efectos adversos con la introduccion de ejercicio.

En linea con estas recomendaciones, Donovan J Lott, 2022 durante su estudio aplicé una
metodologia para monitorear el posible dafio muscular en nifios con DMD luego del entrenamiento
isométrico. Se utilizaron tres indicadores: resonancia magnética (medicion del tiempo T, en
musculos extensores y flexores de rodilla), niveles séricos de creatina quinasa (CK), y dolor
percibido. El dafio muscular se considero presente solo si el T, de la resonancia y al menos uno de
los otros parametros se veian alterados. Esta combinacién de métodos permite una evaluacién
objetiva y sensible del estado muscular, complementando el criterio clinico tradicional. Por su parte,
El Consenso de la UILDM, sugiere que el nivel sérico de CK, aunque es ampliamente utilizado, no
puede interpretarse de forma aislada ni absoluta ya que es un parametro altamente variable, influido
por el genotipo, la fase de la enfermedad y el nivel basal individual del paciente, por lo que no existen

valores de corte universales para definir daino muscular.

En cuanto a los signos clinicos durante la practica del ejercicio, Merel Jansen, 2010 advierte como
sefales de sobrecarga el dolor muscular excesivo, la fatiga extrema (OMNI > 6) y el malestar
significativo durante o después del entrenamiento. Estas sefiales subjetivas, aunque menos
precisas que los biomarcadores, resultan fundamentales cuando se trabaja con nifos,
especialmente si presentan limitaciones cognitivas o comunicativas. Abd El Aziz A. Sherief, 2021 a
diferencia de Jansen, establece como criterio clinico que el nifio debe interrumpir inmediatamente
la sesidn de ejercicio si experimenta dolor, fatiga intensa o dificultad respiratoria. Esta norma de
seguridad es aplicable especialmente en sesiones de resistencia, donde el umbral de tolerancia es

mas dificil de anticipar, y el riesgo de complicaciones respiratorias o cardiovasculares es mayor.
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En este contexto, la fatiga surge como una de las variables mas relevantes a considerar al momento
de prescribir el ejercicio terapéutico. El estudio de Rodriguez Oliveira, 2010 se centré en la
cuantificacién objetiva del indice de fatiga muscular mediante electromiografia de superficie (EMG),
evaluando la frecuencia mediana (Fmed) del espectro de potencia y la amplitud (RMS) de los
musculos recto femoral, vasto medial y vasto lateral durante contracciones isométricas mantenidas
a diferentes porcentajes del MVIC (100%, 80%, 60% y 40%). La disminucién progresiva de la Fmed
durante el mantenimiento de la contraccién confirmé la presencia de fatiga periférica, permitiendo
no solo su deteccion, sino también el disefio de un programa de fortalecimiento individualizado
basado en el umbral de carga especifico de cada paciente. Este enfoque resulté en mejoras de
fuerza sin provocar lesiones, lo cual representa un hallazgo clave para la prescripciéon segura del
ejercicio en esta poblacion. Sin embargo, este trabajo presentd limitaciones importantes, entre ellas
el tamano reducido de la muestra (sélo 4 pacientes completaron el protocolo), y la ausencia de un
grupo control, lo que limita la generalizacion de los resultados. Asimismo, los autores destacan la
necesidad de estudios adicionales que verifiquen la confiabilidad intra e interexaminador de este

tipo de mediciones, asi como la eficacia sostenida del enfoque individualizado de entrenamiento.

Complementariamente, el estudio de Jansen, también abordé la fatiga muscular, evaluandola tanto
objetiva como subjetivamente durante la realizacion de ejercicios en bicicleta ergométrica. A nivel
objetivo, se utilizd la electromiografia de superficie bipolar (SEMG), observando, al igual que lo
planteado por Rodriguez Oliveira, un aumento en la amplitud y una disminucién en la frecuencia
media de la sefial como signos de fatiga muscular periférica. Estos pardmetros se mostraron
sensibles a los cambios generados por el programa de ejercicios, sugiriendo su utilidad para

monitorear la respuesta del sistema neuromuscular al entrenamiento en nifios con DMD.

Los estudios analizados coinciden en destacar la importancia de ajustar cuidadosamente la
dosificacion del ejercicio terapéutico. En relacion con la intensidad, Yuhui Su, 2022 sefala que los
programas de ejercicio deben situarse en un rango bajo a moderado, dado que intensidades mas
elevadas pueden inducir dafio muscular o acelerar la progresion de la enfermedad . Algunos autores
como Lott y Jansen emplearon la Escala de Borg del Esfuerzo Percibido, con valores entre 11y
13, y la Escala OMNI de ejercicio de resistencia, con un rango de 4 a 6, como referencia subjetiva
para ajustar la carga. Segun Jansen, la intensidad no se basa en la frecuencia cardiaca maxima,
que es comun en la literatura sobre entrenamiento de ejercicio fisico. La razén para esto es doble,
en primer lugar, los nifios con DMD tienen una frecuencia cardiaca en reposo mas alta (110 + 12
latidos/min) en comparacién con los controles sanos. Ademas, a menudo se ven obligados a finalizar
una prueba de ergometria en bicicleta cuando su frecuencia cardiaca maxima es de solo 120-130
latidos/min, ya que el principal factor limitante durante la ergometria parece no ser su transporte de
oxigeno sino su capacidad "periférica" (resistencia muscular, potencia anaerdbica y fuerza

muscular).
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Respecto al tipo de ejercicio, Lott y Sherief, observaron que modalidades como la bicicleta
ergométrica asistida, la caminata sobre cinta, y los ejercicios de fortalecimiento isométrico de
intensidad leve a moderada, resultan seguros y viables, contribuyendo a mantener la fuerza y la
funcionalidad sin inducir dafo estructural. Ademas, Sherief destaca que los ejercicios de marcha
y equilibrio mostraron beneficios superiores en comparacién con el ciclismo en la mejora de la
estabilidad funcional, aspecto clave en etapas ambulatorias. Por su parte, Jansen y UILDM,
enfatizaron en la importancia de incorporar a la terapia programas domiciliarios o escolares con
sesiones de 20 a 30 minutos, entre tres y cinco veces por semana, como una estrategia sostenible

en el tiempo.

En cuanto al tipo de contraccion muscular, los resultados del estudio de Yuhui Su, evidencian que
las contracciones excéntricas deben evitarse debido a su alta asociacidon con lesiones musculares,
inflamacioén y necrosis en el tejido. En relacion a esto, Lott y UILDM,senalaron que las contracciones
concéntricas submaximas y las contracciones isométricas dosificadas con control de intensidad
han mostrado ser alternativas seguras, e incluso beneficiosas en términos de fuerza y funcion,

cuando se aplican bajo supervision.

Otro aspecto importante a tener en cuenta durante la rehabilitacién es comenzar con programas de
fortalecimiento en etapas tempranas, ya que la debilidad muscular progresiva constituye uno de los
sintomas centrales de la DMD, especialmente a partir de los 6 afios de edad, cuando, segun Chen,
2022 se observa un descenso significativo de la fuerza y funcién en las extremidades inferiores. En
relacién a esto, Lott aporta evidencia al demostrar que tres sesiones de ejercicios isométricos de
intensidad leve a moderada no generan dafio muscular agudo en niflos con DMD. Ademas, en el
Estudio 2, se observd que un programa de fortalecimiento isométrico de intensidad moderada no
solo es seguro sino que también promueve mejoras en la fuerza y funcién motora. La fuerza fue
evaluada objetivamente mediante dinamometria isométrica con Biodex, lo que refuerza la validez

de los resultados.

En cuanto a la metodologia de entrenamiento, Jansen describe un programa con 2 sesiones de
fuerza semanales, que incluye de 6 a 8 ejercicios dirigidos a grandes grupos musculares (piernas,
caderas, espalda, abdomen, hombros y brazos), acompanado de una sesién de resistencia. Esta
ultima fue definida por el autor como la capacidad de mantener una potencia sin aparicién de fatiga
periférica y se evalué mediante una prueba de bicicleta ergométrica asistida por motor (modo
pasivo, 7 RPM), en la que se instruyé a los nifios a realizar la mayor cantidad de revoluciones
posibles en seis minutos. Complementando este enfoque, el estudio de Siri Dahl Aune, 2025 resalta
la necesidad de personalizar las actividades de resistencia (caminar, nadar, ciclismo de brazos o
piernas), ajustando la intensidad del entrenamiento segun las capacidades funcionales individuales.
Finalmente, Sherief respalda la implementacién del entrenamiento de resistencia al sefialar que los

nifos con DMD presentan menor capacidad anaerdbica y fuerza que
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sus pares sanos, por lo que necesitan estimulos especificos que mantengan su nivel funcional el

mayor tiempo posible.

Por ultimo, resulta fundamental considerar el impacto psicosocial del ejercicio terapéutico en esta
poblacion. Segun un estudio cualitativo reciente de Siri Dahl Aune el entrenamiento fue percibido
como beneficioso por la mayoria de los participantes, quienes manifestaron mejoras en su salud
general, fuerza y capacidad funcional. Asimismo, se destacaron efectos positivos en el bienestar
emocional, con sensaciones de mayor autonomia y logro personal, como el hecho de poder realizar
actividades cotidianas que antes no eran posibles. Sin embargo, también se evidencid cierta
ambigliedad: mientras algunos participantes disfrutaban del ejercicio, otros lo vivenciaban como una
obligacién, lo que pone de relieve la necesidad de estrategias motivacionales adaptadas. Ademas,
se mencioné que los beneficios eran transitorios, ya que al suspender el entrenamiento, algunas
capacidades adquiridas se perdian rapidamente, lo que genera una carga emocional adicional. Los
cuidadores y familiares, por su parte, enfatizaron la importancia de una ejecucién técnica adecuada
y la correcta dosificacién de la intensidad para evitar dafos y garantizar la utilidad del ejercicio. Esto
sugiere que el abordaje terapéutico debe considerar no solo la seguridad fisica, sino también los
aspectos emocionales, motivacionales y educativos del entorno. Cabe destacar que de los estudios
seleccionados este fue el Unico que abordd especificamente el componente psicosocial del ejercicio,
lo cual evidencia una importante brecha en la literatura actual y refuerza la necesidad de futuras

investigaciones que integren esta dimension del tratamiento.

En conjunto, estos hallazgos respaldan que el ejercicio terapéutico, cuando esta correctamente
dosificado y adaptado, puede ser una herramienta efectiva para preservar la fuerza, la resistencia
y la capacidad funcional en pacientes con DMD, al tiempo que promueve beneficios en su bienestar

psicoldgico.
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VIIl) CONCLUSION

El objetivo general de esta tesis fue analizar el efecto del ejercicio terapéutico sobre la debilidad
muscular progresiva en pacientes con Distrofia muscular de Duchenne, considerando variables
como la fuerza, la resistencia, la capacidad funcional, la fatiga y el impacto psicosocial del
entrenamiento. Los resultados obtenidos a partir de los estudios analizados permitieron sostener
que el ejercicio terapéutico, cuando es prescripto de manera individualizada y con parametros bien
definidos, puede contribuir significativamente a preservar la funcionalidad motora, ralentizar el
deterioro progresivo caracteristico de la enfermedad y mejorar la calidad de vida de los pacientes.
Estos beneficios fueron observados tanto en variables objetivas (como fuerza muscular, distancia
caminada o rendimiento en pruebas especificas) como subjetivas (como percepcién de esfuerzo,

bienestar y motivacion).

En cuanto al tipo de ejercicios seguros, se identificé consenso en la literatura sobre la necesidad de
evitar las contracciones excéntricas intensas por su potencial lesivo sobre la fibra muscular. En su
lugar, se promueve el uso de contracciones concéntricas submaximas y contracciones isométricas.
Las intervenciones aerdbicas de baja a moderada intensidad, demostraron ser bien toleradas, sin
generar aumentos significativos en los niveles de creatina quinasa ni signos clinicos de dafo
muscular, siempre que fueran realizadas bajo supervision profesional y con monitoreo
individualizado. La correcta seleccién del tipo de contraccion y la adecuacion a la fase evolutiva del

paciente fueron elementos clave para garantizar la seguridad del abordaje.

Respecto a la dosificacién del ejercicio, se observé una amplia variabilidad en los protocolos,
aunque con ciertos elementos comunes: la mayoria de los programas combinaron entre 2 y 3
sesiones semanales, con una duracion de 30 a 60 minutos por sesion, a lo largo de periodos de
entre 6 y 12 semanas. Aquellos estudios que implementaron un acompafamiento mas prolongado
y estrategias de ajuste progresivo segun la tolerancia del paciente mostraron mejores resultados
funcionales y mayor adherencia. La comparaciéon entre diferentes modalidades (bicicleta, cinta,
ejercicios de miembro superior, programas domiciliarios o clinicos) no permitié establecer una unica
férmula, pero si reafirmé la necesidad de adaptar cada intervencion a las caracteristicas individuales

del paciente, su entorno y su estadio clinico.

Dentro de los signos de advertencia identificados para prevenir lesiones por esfuerzo, se destacé el
uso complementario de herramientas objetivas como la electromiografia, los niveles de CK y la
resonancia muscular, junto con métodos subjetivos como las escalas de esfuerzo percibido (OMNI,
Borg) y el monitoreo del dolor. Estos instrumentos permitieron ajustar la intensidad del ejercicio,
evitando sobrecargas. Los signos clinicos que deben generar alerta incluyen fatiga excesiva, dolor
muscular inusual, disminucién subita del rendimiento o cambios en el patron de marcha. La
participacién activa de cuidadores y terapeutas en el registro y observacion cotidiana resultd

esencial para la deteccion temprana de estos eventos.
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Mas alla de los beneficios terapéuticos observados, también se evidencié un impacto positivo en el
bienestar psicosocial de los pacientes, asociado al aumento de la autonomia, la integracién social
y la motivacion frente al tratamiento. Estos aspectos, si bien menos cuantificables, desempefian un
rol central en la adherencia a largo plazo y en la calidad de vida tanto de los nifios como de sus

familias.

No obstante, deben considerarse limitaciones metodologicas comunes entre los estudios, que
condicionan la evidencia disponible. Entre ellas se destacan: el tamafio muestral reducido, la
heterogeneidad en los protocolos de intervencion, la escasa estratificacion por fases de la
enfermedad, la ausencia de seguimiento a largo plazo y la falta de grupos control en algunos
ensayos. Estas debilidades metodoldgicas remarcan la necesidad de seguir desarrollando mas
investigaciones que permitan establecer lineamientos terapéuticos especificos segun el estadio

funcional y la edad del paciente.
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