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1. RESUMEN

Pregunta clinica: ¢Es mas efectivo un tratamiento reeducativo combinado (programa
convencional y sistema Neuroforma) que un programa de reeducaciéon convencional en
los pacientes jévenes diagnosticados de Distrofia Muscular de Duchenne, para mejorar

las habilidades motoras funcionales, las ABVD y la calidad de vida?

Objetivo: Comparar la efectividad de un programa combinado entre el sistema
Neuroformay la reeducacion convencional en relacién con un programa de reeducacion

convencional en pacientes jévenes con Distrofia Muscular de Duchenne.

Metodologia: Se realiza un estudio experimental, concretamente un ensayo clinico
aleatorizado controlado y con un ciego Unico, mediante una muestra formada por nifios
de 9 a 14 afios diagnosticados de DMD, que seran divididos en dos grupos utilizando la
aleatorizacion simple. Después de un primer periodo de rehabilitacion comdn a los dos
grupos, mediante un tratamiento convencional. En un segundo periodo, el grupo control
seguira el tratamiento “convencional” mientras que el grupo experimental recibira un
tratamiento combinado entre las técnicas convencionales y el sistema Neuroforma. Las
valoraciones, mediante MFM, MIF-Mémes y Kidscreen-52, tendran lugar cada cuatro

semanas durante las 32 semanas del estudio.

Limitaciones del estudio: Limitaciéon en elevado nimero de intervinientes disponibles

como voluntarios a encontrar, asi como la importante proporcion de pacientes.

Palabras claves: Distrofia Muscular de Duchenne, realidad virtual, rehabilitacion.



2. ABSTRACT

Clinical question: Is a combined rehabilitation treatment (conventional program and
Neuroforma system) more effective than a conventional rehabilitation program in young
patients diagnosed with Duchenne Muscular Dystrophy, to improve functional motor

skills, basic daily activities and quality of life?

Objective: Compare the effectiveness of a combined program between the Neuroforma
system and conventional rehabilitation in relation to a conventional rehabilitation

program in young patients with Muscular Dystrophy of Duchenne.

Methodology: An experimental study is carried out, specifically a randomized control
trial with a single blind. Using a sample of children aged 9 to 14 diagnosed with DMD,
which will be divided into two groups using simple randomization. After a first
rehabilitation period common to the two groups, by a conventional treatment. In a second
period, the control group will follow the "conventional" treatment while the experimental
group will receive a combined treatment between conventional techniques and the
Neuroforma system. The valuations, by MFM, MIF-Mémes and Kidscreen-52, will take

place every four weeks during the 32 weeks of the study.

Study limitations: Limitation in high number of participants available as volunteers to

find, as well as the important proportion of patients.

Key words: Duchenne Muscular Dystrophy, virtual reality, rehabilitation.



3. INTRODUCCION

3.1. Definicién de la patologia

La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad genética, hereditaria y
neuromuscular caracterizada por una progresiva degeneracién y debilidad de la
totalidad de los musculos del cuerpo, llevando a pérdida de funciones e independencia

(Magot, Mercier y Péréion, 2015).

3.2. Historia de la patologia

Edward Meryon, médico inglés, durante una reunién de la Royal Medical and Chirurgical
Society en 1851 en Londres, presenta un estudio sobre el caso de nueve nifios, nacen
de tres familias diferentes, y afectados de una debilidad muscular progresiva. Describio
en detalle la presentacion clinica de este trastorno de la primera infancia, acompafiado
de una pérdida muscular progresiva y debilidad que conduce a la muerte en la
adolescencia tardia. Mostré que la enfermedad era familiar y afectaba solo a los chicos;
ademas, demostro, a través del examen de la médula espinal post-mortem de un nifio

con distrofia muscular, que esta estaba normal en todos los aspectos ((Meryon, 1851).

Sin embargo, las observaciones de Meryon han sido descuidadas durante muchos afios
por diversas razones, y el trastorno se ha asociado al neurélogo francés Guillaume-
Benjamin-Armand Duchenne, apodado Duchenne de Boulogne, quien detallé la
histologia muscular clinica, en 1868 en los Archivos Generales de Medicina (Jay y
Vajsar, 2001).

Fue sélo en la década de 1980 que se conocia la causa de cualquier tipo de distrofia
muscular. En 1986, los investigadores identificaron un gen particular en el cromosoma
X que, cuando era defectuoso, conducia a la Distrofia Muscular de Duchenne. Al afio
siguiente, identifican la proteina asociada, llamada distrofina, que en caso de ausencia

en las células musculares las hace fragiles y facilmente dafiadas.

3.3. Recuerdo de anatomia y fisiopatologia

El cuerpo humano, formado por varios sistemas (tegumentario, éseo, muscular,

nervioso, endocrino, cardiovascular, respiratorio, circulatorio, linfatico, digestivo,



urinario, genital, etc.) es un conjunto complejo que, ante el menor fallo de una de sus

entidades estan en peligro.

Uno de ellos, el tejido muscular, en sus diversas formas: esquelético, cardiaco y liso,

representa casi la mitad de nuestra masa corporal.

Anatémicamente, un musculo estd compuesto por cientos o miles de células
musculares, también llamadas fibras musculares, ensambladas en haces. Estas células,
de apariencia estriada, estan compuestas por miofibrillas, que a nivel macromolecular
estdn hechas de miofilamentos contractiles (Association Francaise contre les
Myopathies -Téléthon, 2009). Confrontado a danos repetidos e impactando una pérdida
de fibras musculares, el musculo induce un proceso de recuperacion que corresponde

a una autorrenovacion muscular.

Funcionalmente, gracias a sus caracteristicas (excitabilidad, contractibilidad,
extensibilidad y elasticidad), los musculos del organismo humano ejercitan cuatro
funciones importantes: producen el movimiento, mantienen la postura, estabilizan las

articulaciones y emiten calor.

La Distrofia Muscular de Duchenne se caracteriza como una afectacion constitucional
del muasculo estriado manifestado por una degeneracion progresiva de las fibras
musculares sin deterioro neuroldgico ni alteracion inflamatoria, y una sustitucién gradual
de las fibras por tejido fibro-adiposo; causada por un agotamiento del masculo con
respecto a su capacidad de regeneracion (Asociacion Duchenne Parent Project, 2012).
La enfermedad se traduce en una disminucién progresiva o por sacudida de la fuerza
muscular y del volumen del musculo en el territorio dafiado, con retracciones musculo
tendinosas importantes y tenaces. Las funciones fisiolégicas del masculo estan por lo

tanto comprometidas (Dubrovsky y Taratuto, 2007).

3.4. Etiologia

La DMD es un trastorno genético recesivo ligado al cromosoma sexual X, lo que explica
gue la enfermedad afecta principalmente los muchachos (son homocigotos por el

cromosoma X) y proviene de la madre (Ballesta y Oliva, 2008).

Mas detalladamente, la enfermedad depende de un defecto bioquimico y se basa en
mutaciones del gen que codifica la distrofina, una proteina implicada en el sostenimiento
de las fibras musculares y que cumple funciones de protecciéon de las células

musculares contra los dafios inducidos para la actividad de contraccion y necrosis.
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Cualguier mutacion en este gen, localizado en el locus 21 del brazo corto del cromosoma
X (Xp21), ocasiona la ausencia de distrofina en el mlsculo y resulta a una degradacion
mas facil de la fibra muscular y una debilidad muscular progresiva hasta llegar a su
muerte (Genetic and Rare Diseases Information Center, 2017). Las mutaciones del gen
de la distrofina incluyen deleciones en el 60% de los casos, duplicaciones en el 5-10%
y mutaciones puntuales en el resto.

A notar, la reduccion de distrofina en el musculo o su presencia anormal hace referencia

a la Distrofia Muscular de Becker, variante menos severa de la DMD.

3.5. Manifestaciones clinicas

La enfermedad empieza a manifestarse durante la infancia, alrededor de 3-5 afios, con
un retraso del desarrollo motor y global, a través de eventos bastante comunes
(Hosking, 1989; Magot, Mercier y Péréion, 2015; Orphanet, 2018). Se establece que los
signos y sintomas varian entre los individuos y se modifican en el mismo individuo segun

la fase de la enfermedad en la que se encuentra.

El retraso en la adquisicion del habla y problemas de conducta: los problemas de
aprendizaje, particularmente del lenguaje generalmente forman parte de los primeros
sintomas de la DMD, al igual que los problemas de comportamiento (espectro autistico),
atencion, memoria y en las interacciones emocionales. Estos retrasos dificultan la

comunicacion de los enfermos.

La debilidad muscular: gana progresivamente los miembros inferiores (pelvis y parte
proximal del muslo), produciendo dificultades en sus actividades de rutina (sentarse,
ponerse de pie, caminar, subir escaleras, correr o saltar), lo que les conlleva a caidas
frecuentes. Comunmente, se quejan de cansamiento en las piernas y deambula con una
marcha balanceante o “de pato” y un “pie zambo” también llamado pie equinovaro,
talipes equinovaro o pie bot (United States National Library of Medicine [USNLM],
2018b), que es una afeccidn congénita caracterizada por una curva del pie hacia adentro
y hacia abajo. Muchos nifios enfermos, para levantarse del suelo, recurren a la maniobra
de Gower (empujarse desde el suelo con sus manos y apoyarse a lo largo de sus piernas
para poder ponerse de pie).

Después afecta los musculos de la espalda y de los miembros superiores (escapulas y
hombros), lo que les enfrenta a dificultades para levantar los brazos y coger objetos en

lo alto.
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Los musculos de espalda, situados a lo largo de la columna vertebral, debido a su
debilitamiento conducen a una escoliosis predominante dorsal baja o lumbar, pero

también a lordosis lumbar y cervical.

El desarrollo exagerado de las pantorrillas (pseudo hipertréfia o “falsa ampliaciéon”): el
engrandecimiento o crecimiento desmedido de las pantorrillas forma parte de uno de los
primeros indicadores de la DMD, y corresponde a una sustituciéon del mdsculo por grasa

y tejido conectivo.

La rigidez articular y contracturas musculares, principalmente en caderas, rodillas y
tobillos: la enfermedad causa el endurecimiento o la contraccion de la articulacion y de
los tendones. Afecta inicialmente los tendones de tobillos, luego progresa a caderas y
rodillas, y por ultimo acaba con las articulaciones y la parte superior de los miembros

inferiores.

La debilidad del musculo cardiaco: este ataque ocurre a una edad variable y a menudo
de forma silenciosa. Se manifiesta por una dificultad a respirar anormal y palpitaciones.
Pero casi siempre, se descubre durante exdmenes de control. Representa una de las
complicaciones mas severas de la enfermedad, que puede desencadenar un riesgo de
muerte (AFM, 2009).

La disfuncién respiratoria: el diafragma y los otros musculos respiratorios estan
generalmente afectados al momento de la adolescencia (alrededor de los 10 afios). La
alteracion de sus funciones es acentuada por la ocurrencia de una deformidad de la
columna vertebral que obstaculiza la respiracion (AFM, 2009). Provoca dificultades para
toser (combinada con la alteracibn de musculos abdominales), expectorar, respirar
(sensacion de respiracién entrecortada y congestién) e incrementa el riesgo de

infecciones respiratorias graves.

La afectacion del tracto digestivo: la inmovilizacion y la falta de verticalizacion aumentan
los trastornos del transito intestinal al igual que la afectacién de los muasculos del tubo
digestivo. Estos problemas pueden abarcar desde simples hinchazones o estrefiimiento
hasta dolor abdominal, incluso complicaciones graves como la oclusion intestinal (AFM,
20009).

Los padres representan los primeros que ‘dan la alerta” en cuanto a la situacion de su
hijo. Ellos son los que observan las primeras manifestaciones de retraso psicomotor
(caracterizado por dificultades en el campo de las habilidades motoras y/o adquisiciones

mentales y/o sensoriales).
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3.6. Epidemiologia

La Distrofia Muscular de Duchenne es una enfermedad considerada “rara”. No
solamente es la mas severa de las distrofias musculares sino también la mas comun

diagnosticada durante la infancia.

Afecta principalmente los nifios con una incidencia de 1 cada 3.500 nacimientos

masculinos en el mundo, lo que representa alrededor de 20.000 casos nuevos cada afno.

Se estima que afecta cada afio 100 a 150 nifios recién nacidos en Francia. Asi, habra
en la poblacién francesa, alrededor 3 personas que padecen de DMD sobre 100.000

personas, o casi 2.500 personas.

Esta patologia con predominancia masculina también afecta las chicas, que son
habitualmente asintomaticas. Pero un bajo porcentaje de mujeres portadoras del gen

defectuoso presenta formas moderadas de la enfermedad (Insern, 2012).

3.7. Diagnéstico

El diagndstico de esta patologia depende de una combinacion de informaciones sobre
la historia familiar, la gestacion y el parto, observaciones de signos y sintomas, y
examen cuidadoso de grupos articulares y musculares individuales, exploracion de los
reflejos en general y de la sensibilidad junto con observaciones clinicas de la alteracion

funcional debida a debilidad muscular (Emery, 2002).

La evaluacion clinica se realiza a través de exadmenes especificos. A nivel de prueba de
laboratorio, la creatinofosfoquinasa (CPK) es una enzima que se encuentra en altas
concentraciones en el masculo esquelético y algunos otros tejidos. El dafio muscular
puede originar el pasaje de la CPK a la corriente sanguinea y entonces resultar a niveles
mas altos que los usuales en la sangre.

Respecto a examenes electrofisiolégicos, el electromiograma (EMG) que representa la
actividad eléctrica de un mdasculo activo, se caracteriza por una abundancia de
potenciales de accion musculares polifasicos breves. El electrocardiograma (ECG),
analisis de la actividad eléctrica del corazon, a veces, revela anormalidades (ondas R
de hipervoltaje en derivaciones derechas y Q profundas a izquierda, inversion de ondas
T en derivaciones precordiales) a pesar de que la enfermedad cardiaca como tal es rara,
excepto en fase terminal.

El estudio anatomopatologico del masculo mediante la biopsia muscular, muestra
amplias anormalidades: gran variacion en el tamafio de las fibras, migracion del nucleo

hacia el centro de las fibras, infiltracién difusa de grasa y tejido fibroso (seudohipertrofia).
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También, las pruebas genéticas aparecen como muy reveladoras en el diagndstico
médico de la DMD (Hoffman y Miller, 1994; Mittal, 2015). Mediante la extraccion del
acido desoxirribonucleico (ADN) de células sanguineas y su estudio en laboratorio de
genética molecular, la determinacion de la existencia de mutacién, delecién o
duplicacion del gen de la distrofina, y cuando proceda, su posicionamiento se vuelve
posible. Las pruebas (de delecién y duplicacion) mas comunmente utilizadas son la
reaccién en cadena de la polimerasa multiplex (PCR Multiplex), la amplificacion de la
sonda dependiente de la ligacidbn multiplexada (MLPA), la amplificacion de condicion
Unica / imprimador interno (SCAIP) y la hibridacion de sonda amplificable multiplexada
(MAPH). En caso de falla con estas técnicas, se puede recurrir a la secuenciacion del
gen de la distrofina para buscar mutaciones puntuales o0 pequefas

deleciones/duplicaciones.

El diagnéstico se realiza principalmente durante los 3-5 afios de vida del nifio, pero
volverse posible de forma prenatal en células del liquido amniético a las 16 semanas de

gestacion, o mediante biopsia de corion a las 10 semanas.

3.8. Tratamiento

La DMD es una enfermedad incurable y en ultimo término fatal, caracterizada por
debilidad muscular, contractura, deformidad e incapacidad progresivas. Sin embargo,
“‘incurable” no significa “intratable”.

Se dispone de diversas estrategias terapéuticas que pueden reducir los sintomas,
prevenir la evolucion de la patologia, mejorar la calidad de vida y prolongar la
supervivencia del enfermo, pero es imprescindible que la atencién sea pluridisciplinar,
incluyendo como a minimo las competencias de neuropediatra, médico de reeducacion,

genetista, fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, neumélogo, cardiélogo y psicélogo.

3.8.1. Tratamiento convencional

Tratamiento farmacoldgico:

La corticoterapia se usa comUnmente para tratar de retardar la progresion de la
enfermedad. Numerosos estudios clinicos han demostrado que estos farmacos
permitirian, por su accion antiinflamatoria, una prorroga del periodo de marcha de dos
afios en media.

Ademas de sus efectos beneficiosos, los corticosteroides tienen efectos indeseables,

pero generalmente son manejables de forma médica y quirdrgica: aumento de peso
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excesivo, fragilidad 6sea con riesgo de fractura, hipertension arterial, trastornos del
comportamiento, cataratas, etc. A menudo se recomiendan medidas complementarias
(vitamina D y calcio, monitoreo dietético) para minimizar estos efectos secundarios
mientras se mantienen los beneficios de usar corticosteroides.

Sin embargo, el uso mas frecuente de corticosteroides en la DMD en los Gltimos afios
ha demostrado que un namero significativo de nifios con esta enfermedad no responde

al tratamiento, incluso en ausencia de efectos secundarios graves.

Por otra parte, la funcion cardiaca puede estar ligeramente protegida por una
combinacién de farmacos cardioprotectores. Estos son los inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina (IEC) y bloqueadores beta indicados en la insuficiencia

cardiaca.

Tratamiento ortopédico:

La atencion ortopédica se centrara en la prevencion de retracciones muasculo tendinosas
y deformidades articulares, movilizando todas las articulaciones del cuerpo en el rango
mas amplio posible, y relajando y estirando los tendones de forma regular (3 a 5

sesiones de fisioterapia por semana), segun la edad y evolucion de la patologia.

Esta movilizacion esta acompafiada no s6lo por una instalacién en una buena posicién
(para evitar desequilibrios articulares), sino también una alternancia de diferentes
posiciones en el transcurso del dia (posiciones sentada, de pie, acostada). Cuando ya
no es posible estar de pie espontaneamente, una sesion regular de verticalizacion ayuda

a mantener la solidez del esqueleto favoreciendo su mineralizacion (Vuillerot, s.f.).

Ademas, el cuidado ortopédico también puede implicar la fabricacién de aparatos tales
como corsés, férulas, zapatos ortopédicos, para mantener la posicién correcta de las

articulaciones.

Tratamiento respiratorio:

La fisioterapia respiratoria precoz es necesaria para mantener la movilidad y flexibilidad
tordcica y cuidar la funcién respiratoria. Son técnicas complementarias de
movilizaciones pasivas (modelado toracico durante la espiracion), activas (ejercicios de
inspiracion y espiracion permitiendo el control de su aliento) e hiperinsuflaciones
mecanicas (enviar volimenes sucesivos de aire en los pulmones gracias a un dispositivo
llamado relajante de presion) administradas durante varias sesiones semanales
(Association Francaise contre les Myopathies — Téléthon, 2013a). Mas, la practica

cotidiana de tos asistida y drenaje bronquial, técnicas complementarias, manuales o con
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aparatos de ventilacion, permite la eliminacion de secreciones bronquiales y facilita la

libre circulacion del aire en las vias respiratorias (AFM, 2013b).

Asimismo, cuando la afectaciébn de los musculos respiratorios causa una funcién
respiratoria insuficiente, un dispositivo de ventilacién toma el relevo. En primer lugar,
serd no invasivo (con mascareta o pipeta bucal conectada al respirador) y luego se

volvera invasivo (con traqueotomia) si la situacion se vuelve muy preocupante.

Tratamiento digestivo:

Los trastornos del transito intestinal pueden ser reducidos por masajes abdominales y

también momentos de verticalizacion (Vuillerot, s.f.).

Tratamiento quirlrgico:

La cirugia ortopédica a veces puede intervenir en relevo de la fisioterapia y los aparatos
ortopédicos. En efecto, el debilitamiento de los musculos del cuerpo favorece la
aparicion y agravacion de deformidades 6seas y articulares. El objetivo es restaurar una
posicion comoda y funcional.

Las intervenciones quirdrgicas mas comunes son la artrodesis espinal (USNLM, 2018a)
y tenotomia (Larousse, s.f.), que consisten, por la primera, en una fusidn de manera

permanente de vértebras, y por la segunda, en una seccién quirargica de un tendén.

3.8.2. Tratamiento basado sobre nuevas tecnologias

En los dltimos afos, las tecnologias de la informacion y de la comunicacién (TIC) han
florecido y ganado un lugar significativo en nuestra sociedad. Ahora tienen un impacto
importante en cada aspecto de nuestras vidas. Esto es también valido en el sector de la
salud, a través de la introduccidon de diversos medios, tales como la historia clinica
electronica, telemedicina, tableta con control ocular, rehabilitacion mediante el uso de
realidad virtual (RV) (Alvarez, Capelini et al., 2017).

Entendiendo por RV, la simulaciéon de un entorno real generado mediante un ordenador,
en el que el paciente podra interactuar (Lucas, 2017). Entonces, permite a una persona
vivir una experiencia de inmersion y realizar una actividad sensomotora en un mundo
artificial.

Existe tres tipos de RV: la non-inmersiva, la semi inmersiva y la inmersiva. La primera,
también denominada interactiva, permite al paciente entrar en un ambiento virtual

tridimensional, mediante pantallas conectadas a un computadora o consola como
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Kinect® de Microsoft. La segunda, utiliza sistemas informéticos gréaficos acoplados a
sistemas de proyectores de gran pantalla o sistemas de televisibn mdltiples, para
procurar una inmersion parcial pero no completamente al paciente en un entorno virtual.
La ultima se basa en la utilizacibn de cascos de visualizacion estereoscopia y
dispositivos de deteccibn de movimiento, que permiten que el paciente perciba

experiencias muy realistas, estimulando todos sus sentidos (tactiles, sensoriales).

Sistema Neuroforma:

Es un sistema de rehabilitacién de las funciones motriz de las extremidades superiores

y musculos de la columna vertebral basado en la RV (Neuroforma, 2018a).

Los movimientos pueden captarse gracias a la ayuda del sistema de captura de
movimientos en 2D y 3D (analisis bi y tridimensional de imagenes), Kinect®, encargado
de enviar la localizacién y posicion del paciente en el espacio en tiempo real, pudiendo,
por tanto, imitar el movimiento que ha realizado. Asimismo, el médulo de postura 3D
permite rectificar efectivamente la postura del paciente, al principio y durante los

ejercicios, notificandolo un feedback instantaneo.

A través de la variedad de ejercicios que propone, estd disefiado para mejorar la
precision de movimiento, coordinacion visual-motora, movilidad articular, fuerza y
resistencia de los musculos de los miembros superiores y de la columna vertebral.
También, otros ejercicios apuntan a mejorar las funciones cognitivas gracias a tareas
desarrollando procesos de percepcion, de toma de decisiones, atencién, memoria
(Neuroforma, 2018b). De este modo, ejercicios involucran simultdneamente funciones
cognitivas y motoras gracias al paradigma de dos tareas utilizado.

Ademas, el programa se complementa con ejercicios de respiracion y relajacion.

Los unicos requisitos para que funciona el sistema son: una camara con un
procedimiento 6ptico 3D Kinect®, un ordenador, una gran pantalla con conexion HDMI,

y el software Neuroforma.

Asimismo, el sistema Neuroforma con la informacion recibida durante la ejecucion de la
terapia ofrece la posibilidad de registrar y evaluar los datos obtenidos por el paciente

siente, por tanto, una herramienta de andlisis objetiva de la evolucion de este.

También, hay que considerar que los ejercicios de los que dispone el sistema han sido
confeccionados por parte de un equipo de profesionales sanitarios utilizando una
dinamica ludica que permite aumentar la motivacion en la realizacion de la terapia.
Comparado a la rehabilitacion convencional, tienen la misma finalidad reeducativa, pero

la RV utiliza las TIC para proponer juegos mas atractivos y que parecen a los
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videojuegos actuales, a los cuales los nifios les encanta jugar. A modo de ejemplo, en
el videojuego como Octopus®, utilizado en el reentrenamiento de la coordinacién brazo-
postura en pacientes con lesion cerebral traumatica, los creadores han optado por
transformar la apariencia del paciente en un pulpo, y sus manos en varios avatares
(Cassavaugh, Ingersoll, Leonard y Ustinova, 2011). Ademéas de este aspecto visual
estimulante y ludico, el programa ofrece un juego real con un sistema de recompensas

multiples, lo que hace el juego atractivo y desafiante.

3.9. Evolucion de la patologia

La DMD es una enfermedad degenerativa progresiva y lleva a problemas médicos
graves. Su desarrollo depende de cada persona y cada situacion, pero es bastante
predecible y generalmente puede orientarse de la siguiente manera.

Empieza a manifestarse a los 3-5 afos, y progresivamente la debilidad muscular afecta
las extremidades inferiores, luego las superiores, asi como las funciones vitales.

El nifio pierde la habilidad de subir las escaleras a 8 afios. Poco después, a 9 afios,
pierde la posibilidad de levantarse de una silla. Alrededor de 9-10 afios deja de caminar,
o0 algunas veces a 12 afios, cuando esta tomando corticoides. A los 14 afios, pierde la
utilizacion de los miembros superiores. A los 16 afios, pierde la capacidad respiratoria
suficiente vital y necesita la ayuda de un aparato de ventilacion mecéanica non invasiva
(VNI) (Brancalion, 2014). El recurso a un ventilador artificial invasivo (a través de una
traqueotomia) no es ineluctable y esta usado en un contexto de urgencia. Pero a
menudo, se produce después de una reflexion multidisciplinar y con una non oposicion

del paciente.

3.10. Prondstico

La DMD es una enfermedad con prondstico severo incluso mortal, esta calificada de
“‘incurable”, y asi limita significativamente los afios de vida de los afectados.

Hasta hace relativamente poco tiempo, los nifios con DMD generalmente no sobrevivian
mucho mas all4 de la adolescencia. Gracias a los avances médicos, especialmente en
la atencién cardiaca y respiratoria, la esperanza de vida estd aumentando y su promedio
es de 30 afios (The Muscular Dystrophy Association, 2018).
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3.11. Justificacidon del tema de estudio

La DMD se considera la enfermedad degenerativa con mayor frecuencia en muchachos
en el mundo. Ademds, hay que tener presente que en estudios recientes se han
localizado unos 2.500 casos de DMD en Francia, poblacién de la que se extraera la

muestra del estudio.

Si se suma a esta situacion, la pérdida progresiva e irremediable de numerosas
aptitudes y habilidades fisicas locomotrices y de la vida cotidiana, ya que hoy en dia, a
pesar de las investigaciones cientificas, no se ha descubierto una alternativa sostenible,
se hacen evidentes las dificultades de desplazamiento, movimiento y todos otros actos

de la vida cotidiana que presentaran la mayoria de estos pacientes.

Por otra parte, el desarrollo reciente y significativo de las TIC permite poner en practica
sistemas utiles en reeducacion tal como la RV. Ahora, varios sistemas de realidad virtual
se utilizan en reeducacién y demostraron ser cientificamente efectivos. Existen diversos
estudios en patologias tan diversas como pardlisis cerebrales (Alter, Chambers y
Damiano, 2009; Biffi, Cesareo et al., 2018; Harlaar, Sloot y Van Der Krogt, 2015; Hing,
Lewis, Rosie y Ruhen, 2015), accidentes vasculares cerebral (Atay, Senel, Stam, y
Yavuzer, 2008; Badia, Cameirao, Duarte, Frisoli y Verschure, 2012; Fung, Lamontagne,
Malouin, Mc Fadyen y Richards, 2006), enfermedades neurodegenerativas (Parkinson
(Fonseca, Santos, Severiano, Teive y Zeigelboim, 2018), Alzheimer, Huntington o
Esclerosis Mdltiple (Alguacil Diego et al., 2013; Finlayson y Plow, 2014; Fulk, 2005)),
trastornos traumatolégicos (fracturas), grandes quemaduras (Chan et al., 2010), donde
en estos casos se obtienen resultados positivos para todas las variables estudiadas.
Asimismo, la RV se utiliza corrientemente en rehabilitacién pediatrica y también ha
demostrado su efectividad en esta area (Biffi, Gagliardi et al., 2016; Cho, Chung y
Hwang, 2016; Kumar, Raviy Singhi, 2017; Regef, s.f.).

Sin embargo, las variables analizadas, los sistemas utilizados y la calidad metodolégica
de cada uno de ellos es muy diversa haciendo evidente la necesidad de un mayor
numero de estudios en esta direccién. En efecto, como lo menciona Keshner, Levin y
Weiss (2015), no existe un consenso claro sobre la utilizacion de la RV.

Ademas, en el caso de la DMD, no se dispone de evidencia cientifica concreta por falta
de estudios. Un Unico estudio evalta parametros de la extremidad superior en pacientes
con DMD a través de rehabilitacién con RV. Alvarez, Crocetta et al. (2018) han realizado
un ensayo controlado aleatorizado exploratorio donde se estudian nifios con DMD, sin
efecto significativo en el criterio de valoraciéon principal, lo que requiere lineas de

investigacion futuras mas explicitas.
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Pues, la poca evidencia cientifica del tratamiento con RV en vista del nUmero importante
de casos jovenes de DMD censados en el territorio francés pone en evidencia la
importancia de llevar a cabo investigaciones cientificas y quizas crear nuevas vias de

investigacion.

Por este motivo y con la finalidad de observar la efectividad real que se atribuye a la RV
se plantea el estudio siguiente, donde mediante una plataforma Kinect®, y mas
concretamente el procedimiento Neuroforma, se quiere aplicar un tratamiento
determinado a través de juegos. Estos se basarian en movimientos de las extremidades
superiores y control del tronco, competencias indispensables en la realizacién de las
actividades basicas de la vida diaria (ABVD). Eso permitiria retrasar sus pérdidas, y
consecuentemente preservar y mantener el mayor tiempo posible la calidad de vida del
paciente. Asi pues, se pretende determinar si la aplicacion de RV mediante el sistema
Neuroforma es mas efectiva que la utilizacién de un programa de ejercicio fisico a la

hora de alcanzar estos objetivos.
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4. HIPOTESIS

El tratamiento reeducativo combinado (programa convencional y sistema Neuroforma)
es mas efectivo que un programa de reeducacion convencional en los pacientes jévenes
diagnosticados de Distrofia Muscular de Duchenne. Las habilidades motoras
funcionales, las actividades basicas de la vida diaria, y, por lo tanto, la calidad de vida

de los pacientes, son mejoradas por esta combinacion de reeducacion.
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5. OBJETIVOS

5.1. Objetivo general

Comparar la efectividad de un programa combinado entre el sistema Neuroforma y la
reeducacioén convencional en relacion con un programa de reeducacién convencional

en pacientes jovenes con DMD.

5.2. Objetivos especificos

Cuantificar las habilidades motoras funcionales de pacientes jovenes que padecen de

DMD aplicando un tratamiento gracias al sistema Neuroforma.

Evaluar las actividades basicas de la vida diaria en pacientes jovenes con DMD en

realizar un tratamiento mediante el sistema Neuroforma.

Valorar la calidad de vida de los pacientes jovenes diagnosticados con DMD en finalizar

el tratamiento de la extremidad superior mediante el sistema Neuroforma.
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6. METODOLOGIA

6.1. Disefio de estudio

El estudio sera de tipo experimental, controlado, aleatorizado y con un ciego Unico.

El estudio experimental o ensayo clinico se define como un experimento controlado en
voluntarios humanos para evaluar la eficacia y la seguridad de tratamientos o
intervenciones contra problemas de salud. Tratandose asi de un estudio de caracter
prospectivo y longitudinal donde el equipo investigador (EIl) controla las variables de un

grupo de pacientes que han sido escogidos de manera aleatoria.

La intervencion contara con dos grupos, por un lado, el grupo control y, por otra parte,
el grupo experimental. Durante un primero periodo, se ofrecera a los dos grupos un
tratamiento rehabilitador individual “convencional” supervisado mediante un programa
de ejercicios. Este periodo nos permitira elaborar base de datos por cada sujeto y servira
en el andlisis de los resultados para poner en evidencia una posible progresion,
estabilizacién o incluso regresién de un mismo sujeto durante el tiempo del estudio. Este
componente puede ser interesante con respecto al hecho de que la enfermedad
estudiada es degenerativa. Luego, en un segundo periodo, el grupo control seguira el
tratamiento “convencional”’ iniciado durante el periodo 1 mientras que el grupo
experimental recibir4 un tratamiento combinado entre las técnicas convencionales y el

sistema Neuroforma.

Periodo 1 Periodo 2
1 1
1 1
Grupo | Tratamiento | Tratamiento
control . convencional | convencional
Poblacion Muestra I I
Grupo I Tratamiento : Tratamiento
experimental : convencional : convencional
| | +
' ' Sistema
Neuroforma

Figura 1. Caracteristicas basicas del estudio experimental. Elaboracion propia.

En cuanto a la aleatorizaciéon, se utilizara para dividir los participantes en grupos de
tratamiento al azar, ofreciendo por tanto a cada sujeto la oportunidad de ser asignado a
cualquier de los dos grupos. Se utilizara este proceso con el fin de reducir los errores
sistematicos producidos durante la seleccién de los sujetos, incrementando a la vez la
comparabilidad de los grupos en cuanto a factores conocidos o desconocidos que

podrian afectar a las variables estudiadas (Angeles-Llerenas et al., 2004).
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El método utilizado para llevarla a cabo es una aleatorizaciébn simple con tipo de
asignacion fija 01:01, esta proporcion no variara durante el desarrollo del estudio
ofreciendo mayor equivalencia y uniformidad entre los grupos. Para implementarla se
utilizara un generador de numeros aleatorios producidos por un ordenador,
estableciendo una probabilidad de p = 50% por el grupo control y una probabilidad de
1-p = 50% por el grupo experimental. Asi, se asignara un numero de entre 0'0 y 0'999 a
todos los participantes, si el nimero asignado es incluido entre 0 y p, formara parte del
grupo control, si no el participante serd del grupo experimental. Esta aleatorizacion
simple se realizard mediante el programa Statistical Package for the Social Sciences

(SPSS), gracias a la participacion voluntaria de un bioestadistico.

La aleatorizacion simple presenta como ventaja principal una gran simplicidad a la hora
de ejecutarse. Pero, también muestra inconvenientes, sobre todo en muestras
pequefias, donde se producen irregularidades en termino de nimero en la asignaciéon
de los pacientes a cada grupo de tratamiento. Otra desventaja es la produccion en
alguna ocasion de secuencias repetidas que asignaran una serie de sujetos al mismo
grupo, por ejemplo, los pacientes 2, 3 y 4 al grupo control y los 5y 6 al grupo

experimental, y de nuevo los sujetos 7, 8, 9y 10 al grupo control y asi sucesivamente.

El ensayo clinico sera con un ciego Unico. Los pacientes no conoceran el grupo al que
pertenecen, sin embargo, conoceran los objetivos del estudio como consecuencia de la
firma del consentimiento informado y lectura del archivo explicativo que lo acompania.
Asi que es imposible cegarlos. Por otro lado, los fisioterapeutas encargados de llevar a
cabo los tratamientos no pueden ser ciegos, porque, aungue son miembros externos del
proyecto y no conocen el grupo al que administran el tratamiento, seran conocedores
de las terapias que se aplican a los pacientes. Pues, los Unicos cegados seran los
responsables de realizar las valoraciones, a fin de disminuir los errores en la obtencién
y procesamiento de los resultados. Este hecho sera posible mediante el cédigo
encriptado asignado a cada individuo, durante la aleatorizacién que permitird a los
evaluadores conocer el nombre del paciente, pero no el grupo al que pertenece que

facilitara por otra parte, la introduccion de datos para analizar los resultados obtenidos.

6.2. Sujetos del estudio

La poblacion diana del estudio esta formada por los nifios de 9 a 14 afos diagnosticados
con DMD. Esta muestra sera de pacientes de nacionalidad francesa. Con el fin de
informarles sobre el proyecto, el El se pondra en contacto con la Asociacion Francesa

contra las Miopatias (AFM) que le permitira obtener una lista de centros franceses de
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referencia en tratamientos de este perfil de paciente. Mediante llamadas telefonicas a
los responsables reeducativo de los centros, este primero contacto permitira la
planificacion de una cita en cada centro. Gracias a estas reuniones, el El pretende
explicar el proyecto y al mismo tiempo pedir la difusion del estudio entre sus pacientes.
Un folleto explicativo, adaptado a la edad de los sujetos potenciales, sera distribuido
durante las reuniones y facilitara la comunicacion del estudio al igual que la posterior

toma de contacto con el El.

Se eligié este sistema porque muchos pacientes jovenes con DMD viven en centros
especializados. Por lo tanto, se facilitara el contacto por medio del centro y sélo los
sujetos que cumplian con éxito los criterios de inclusién y exclusion seran seleccionados

para participar al estudio.

A fin de estimar la proporcion de pacientes o en otras palabras el tamafio de la muestra
de pacientes requeridos para la realizacion del estudio, considerando que se trata de
una poblacion finita, se utiliza la formula:

3 N=*Zi*p=xq
Cd2x(N—-1)+Z2xp=q

n

Explicacion de los simbolos de la férmula:
- n=tamafio de la muestra
- N =numero de poblacion conocida
- Za?=1.962 (utilizando un intervalo de confianza del 95%)
- p = proporcion esperada (en este caso 5% = 0.05)
- g=1-p(enestecaso 1-0.05 =0.95)

- d = precision (en este caso deseamos un 3%)

La finalidad de este calculo es obtener el nUmero de pacientes necesarios para la
realizacion de un estudio correcto con la posible extrapolacién de los resultados
obtenidos con un intervalo de confianza del 95%, y asumiendo por tanto un margen

de error del 5%. Por lo tanto:

2500 * 1.96% % 0.05 * 0.95

= =188
0.032 % (2500 — 1) + 1,962 * 0.05 * 0.95

n

Una vez se obtiene el resultado de n se incrementa para cubrir pérdidas o abandonos

durante la realizacion del proyecto. Para calcular las posibles pérdidas se utiliza la

1
"“:n<1—R)

siguiente férmula:
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Explicacion de los simbolos de la formula:
- Na=namero de sujetos ajustado a las pérdidas
- n=ndmero de sujetos sin pérdidas
- R =proporcion esperada de pérdidas, expresada en tanto por 1. En este estudio

se estima un 10% de pérdidas.

Asi pues:

na=188( >=208

1-0.1
Una vez obtenido el tamafio de la muestra se realiza un muestreo probabilistico
mediante la aleatorizacion simple (Pita Fernandez, 1996). Este proceso garantizard que
cada individuo tendra las mismas oportunidades de ser seleccionado y de tal forma la

muestra sera representativa de toda la poblacion.

Ademds, aparte de ser seleccionados mediante estas técnicas de muestreo sera
indispensable que los pacientes cumplan los criterios de inclusion y exclusion definidos

y valorados por la El.

Criterios de inclusion:
- Niflo con edad comprendida de 9 a 14 afios.
- Diagnostico confirmado de DMD.
- Viviendo en uno de los centros de referencia franceés.
- Ha perdido la capacidad de caminar.

- Miembros superiores funcionales.

Criterios de exclusion:
- Participacién simultanea a otro estudio o proyecto.
- Paciente con una MFM con una puntuacién total de 0% (pérdida de la totalidad
de las habilidades motoras funcionales).

- Paciente con un MIF-M6mes con una puntuacion de 18 (dependencia total).

Una vez obtenida la muestra necesaria que cumpla estos criterios, se firmara el
consentimiento informado y finalmente se realizara la aleatorizacion de los grupos.
Digno de atencion, los sujetos siendo menores de edad, el consentimiento informado

tendra que ser dado por la persona que ejerce la autoridad parental o tutela.

6.3. Variables del estudio

Las variables de un estudio pueden considerarse la unidad fundamental del método de
investigacion cientifica, su clasificacién es muy diversa, pero se puede dividir en dos

grandes tipos segun su posicién en el estudio. Entre las mas importantes, por un lado,
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encontramos la variable independiente, también denominada variable predictora o

antecedente, es la causa de otro fendmeno y puede ser modificada por el El. Por otra

parte, la variable dependiente o variable resultado, representa la consecuencia, el

efecto, el fenébmeno posible producido que hay que explicar a partir de otras variables y

no puede ser modificada por el El (Fer estadistica, s.f.).

Variable independiente:

Tratamiento: ya sea el programa de reeducacidon convencional o el sistema
Neuroforma, ambos tratamientos se definen mas adelante en el apartado del

plan de intervencion.

Variables dependientes:

La Medicién de Funcién Motriz (MFM) es una escala de evaluacién precisa,
estandarizada, concebida, validada, y cuantitativa midiendo las capacidades de
la funcibn motora (postura, movimientos activos de la cabeza, tronco,
extremidades superiores e inferiores) en personas con trastornos
neuromusculares, como la DMD (Bérard, Girardot, Payan, et le Groupe d’étude
MFM, 2006). Esta compuesta de 32 items, repartidos en 3 dominios:
bipedestacién y transferencias, motricidad axial y proximal, y motricidad distal.
Cada item esta valorado gracias a una escala de 4 puntos (de 0 = no puede
iniciar la tarea, a 3 = realiza completamente el movimiento) pero cada item tiene
instrucciones especiales. Se pueden calcular varios puntajes, un puntaje total
(calificacion de todos los items) o un puntaje por dominio. Cada valor se expresa
como un porcentaje de la cotizacibn maxima. Entonces, un porcentaje mas
elevado revela una funcién motriz “normal” sin afectacion mientras que un
porcentaje mas bajo significa una pérdida de las capacidades funcionales
motoras del paciente. El tiempo de entrega se estima en un promedio de 30
minutos con un paciente cooperativo (Bérard, Fermanian, Hodgkinson y Payan,
2005).

La Medicién de Independencia Funcional por el nifio (MIF — Mbmes) consiste en
asignar a cada paciente una puntuacién en funcién de su dependencia en su
dimensién motora, pero también cognitiva, psicolégica y conductual y refleja las
limitaciones de actividad y la necesidad de ayuda (ayudas técnicas o asistencia
fisica) a la hora de realizar un conjunto de items, concretamente 18 que son
evaluando en 6 areas funcionales: cuidado personal, esfinteres, movilidad,
locomocién, comunicacién y funciones cognitivas (Bethoux, Calmels, Charmet,
Gautheron y Minaire, 1996; Partenariat Canadien pour le rétablissement de
FAVC, 2019).
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La puntuacion asignada a cada actividad depende de la severidad en cuanto a
la dependencia que tiene el paciente para realizarla. Todas las actividades se
valoran de la misma forma gracias a una escala ordinal de 7 niveles (de 1 =
dependencia completa, a 7 = independencia completa). La totalidad de puntos
obtenidos mostrara si el paciente es totalmente dependiente (18 puntos,
puntuacion minima) o completamente independiente (126, puntuacion maxima).
La eleccion de la MIF-M6mes es debida a su validez, fiabilidad y aplicabilidad
demostrada. La calificacion se basa en la observacion directa del rendimiento, y
el tiempo necesario por la cotizacion es de 15-30 minutos.

- El cuestionario Kidscreen-52 (calidad de vida relacionada con la salud en nifios
y adolescentes) fue elaborado en una dimension europea (Abel et al., 2005).
Verdadera medida fiable transnacional, consta de 52 items distribuidos entre 10
dominios imprescindibles para valorar subjetivamente el estado de salud y el
bienestar del nifio y adolescente (bienestar fisico, bienestar psicolégico, estado
de &nimo y emociones, autoestima, autonomia, relacién con los padres y vida
familiar, apoyo social y relaciones entre iguales, ambiente escolar, intimidacion,
y recursos financieros).

Ademas, hay que considerar que el Kidscreen-52 se pasa de forma

autoadministrada y requiere 15-20 minutos para ser completado.

También, la variable de ajuste, representada como un recurso que varia en funcién de
sus necesidades y puede modificar la relacibn entre variable dependiente e
independiente, tiene una importancia en el estudio. En este caso sera la edad de los
pacientes que se encuentra directamente relacionada con la evolucion de la patologia,

ya que a edades avanzadas, mas rapida es la evolucion de la enfermedad.

6.4. Manejo de la informacion

Una vez los centros empiecen a derivar posibles candidatos al tratamiento, el El
evaluara, gracias a los expedientes médicos, las caracteristicas de estos segun los

criterios de inclusién y exclusion para saber si pueden participar o no en el estudio.

A fin de iniciar el estudio, el EI contactara por teléfono cada centro para informar de la
lista de pacientes susceptibles de integrar el estudio. Por ende, cada centro podra
contactar los representantes legales para comunicarles una fecha de reunién comun a
todos los candidatos del centro, que tendra lugar en el mismo centro. Entonces, el El
organizara una reunién informativa en cada centro. En el caso de la inclusion de los

pacientes en el estudio, durante esta reunion, el El explicard el consentimiento
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informado, siendo el encargado también de resolver las dudas que les puedan surgir.
Finalmente, los pacientes si entienden y firman el consentimiento informado (por medio
de su representante legal) pasaran a formar parte de la muestra que posteriormente la
bioestadistica mediante la aleatorizacion simple, dividir4 en dos grupos, el grupo control
y el grupo experimental. Este proceso se realizara en una sala puesta a disposicion por
uno de los centros, especialmente dedicada a este estudio, y con un ordenador
comprado espacialmente para el estudio para asegurar una proteccion adecuada de los

datos.

Después de la obtencion de los dos grupos se comunicara a cada centro una fecha
especifica a la cual el El se desplazara al centro para iniciar la primera fase del

tratamiento.

Los datos personales de los pacientes, asi como las de los grupos formados y los
consentimientos informados se guardaran en un disco duro al que tendrd acceso

Unicamente el bioestadistico y que se encontrara en su despacho.

El tratamiento lo realizaran unos fisioterapeutas voluntarios, que no trabajan en ninguno
de los centros elegidos por el estudio, y obtenidos mediante un anuncio en el colegio de
fisioterapeutas francés. Seran los mismos fisioterapeutas que proporcionaran el
tratamiento convencional durante el periodo 1, asi como la continuacién de este
tratamiento durante el segundo periodo del estudio. Sin embargo, para evitar las
diferencias entre los pacientes y descartar a lo sumo los sesgos, se establecera una
rotacion entre los fisioterapeutas y, por lo tanto, cada paciente recibira sesiones con
cada uno de los fisioterapeutas y no siempre con el mismo profesional. También, los
fisioterapeutas que realizardn la parte del tratamiento con el sistema Neuroforma
durante el periodo 2, se organizaran en torno a una rotacion a fin de administrar sesiones
a cada paciente.

Asi, el El sera responsable de informarlos sobre el tratamiento a realizar en cada grupo

de trabajo mediante la elaboracién de una pauta muy cuidada.

Finalmente, otros fisioterapeutas serdn encargados de valorar los sujetos de los dos
grupos, y no conoceran la finalidad del estudio. También, seran voluntarios obtenidos
mediante un anuncio en el colegio de fisioterapeutas francés. Estas valoraciones se
realizaran antes de la participacion, y en las semanas cuatro, ocho y doce del periodo
1. También en las semanas dos, seis, diez, catorce, dieciocho y veinte del periodo 2.

Estas también tendran lugar en cada centro, seran de manera individual.

Para realizar una recogida de datos objetiva se facilitara a los fisioterapeutas

evaluadores una hoja de recogida, donde constara el niumero encriptado de cada
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paciente y su hombre para facilitar el trabajo de todos los integrantes al proyecto al
tiempo que se ciegan los evaluadores del estudio. Una vez obtenidos los datos seran
introducidos en el ordenador por parte del bioestadistico anteriormente mencionado, el
cual se encargara también de realizar la inferencia estadistica de las variables mediante

otra vez el sistema SPSS.

Una vez finalizado el estudio, para cumplir con los requisitos legales o institucionales se
guardaran los datos de los participantes durante unos afios. Esta responsabilidad
recaera sobre el responsable del El, que guardara los consentimientos informados y las
hojas de recogida de datos en una caja fuerte situada dentro de su despacho, situado
en uno de los centros donde se realizara el estudio. Solo él tendra acceso. Ademas, el
documento de aleatorizacién del grupo, asi como los realizados durante el muestreo y
la inferencia estadistica (Legendre,1991), se almacenaran en el disco duro

especificamente utilizado por el estudio accesible Gnicamente por el bioestadistico.

Con el fin de aumentar la proteccion de los datos de los participantes todos los
profesionales participantes en el estudio firmaran una hoja donde se asegurara el

mantenimiento de la confidencialidad de los pacientes.

6.5. Generalizacion y aplicacion

La difusibn de investigaciones cientificas permite numerosos cuestionamientos y
grandes avances, y a veces tiene un gran impacto en la mejora de la calidad en la
atencion y por lo tanto la salud y el bienestar de los pacientes. Asi el El tendra como

finalidad la publicacion de los resultados obtenidos en este ensayo clinico.

Asi, si los resultados obtenidos son estadisticamente significativos con respecto a la
aplicacion del sistema Neuroforma en pacientes con DMD, se obtendrd una nueva
aportacion bibliografica respecto al tratamiento de esta enfermedad a la vez que se

creard una nueva via de investigacion.

También, la obtencién de resultados favorables estadisticamente puede derivar en la
creacion de otras lineas de investigacion centradas en la utilizacién del mismo sistema

en otras patologias de tipos similares, es decir neuromusculares degenerativas.

Por otra parte, el sistema Neuroforma graba los resultados y rendimiento de cada sesién
en una base de datos que permite el seguimiento de cada paciente. Pero en este estudio
no se utiliza esta funcionalidad de grabacion de datos a fin de recurrir a una manera lo
mas similar posible en ambos grupos, disminuyendo asi los errores asociados al registro

de datos que podrian modificar el resultado final del estudio.
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La aplicacion de este sistema en el tratamiento de pacientes con DMD proporcionaria
una mejora sanitaria individual que incluso podria retrasar la necesidad de asistencia
médica y en los actos de la vida cotidiana. Ademas, se obtendrian beneficios
economicos al anular el requerimiento de la variedad de recursos materiales para

realizar la terapia y hacerla siempre més atractiva, divertida y no aburrida.

6.6. Analisis estadistico

El estudio expuesto y desarrollado aqui es caracterizado como un estudio experimental
destinado a analizar los datos obtenidos y establecer las posibles relaciones entre las
variables. De tal forma, la estadistica sera necesaria (Analyse statistique, s.f.; Gaudoin,
s.f.). Definida como una ciencia, representa un método de analisis que nos permite
estudiar numéricamente con la mayor objetividad los fendmenos colectivos que se

conocen de manera incompleta (Enciclopédia catalana, s.f.).

El estudio se basara por una parte sobre la estadistica descriptiva para organizar y
describir los datos de la muestra, y por otra parte sobre la estadistica analitica o
interferencial para poder generalizar los datos obtenidos de la muestra a la poblacion
gque se queria representar. Este proceso serd realizado por el bioestadistico

anteriormente mencionado, mediante el programa SPSS.

A fin de analizar la muestra gracias a la estadistica descriptiva se utilizaran:

Tablas de frecuencia compuestas de los valores posibles para cada variable,
frecuencia absoluta, frecuencia relativa, frecuencia acumulada, porcentaje,
proporcion acumulada y porcentaje acumulado.

- Valores de tendencia central y posicién para identificar cuéles son los valores
mas repetidos en la muestra, sus valores centrales y valor medio, mediante la
media aritmética, mediana y moda.

- Indices de dispersion para entender como se distribuyen los datos alrededor de
la media utilizando herramientas como el rango intercuatrtilico y la desviacion
tipica.

- Asimetria de cada variable con los indices de forma.

Para facilitar su resumen y su comprension utilizardn representaciones gréficas, que
variaran segun el tipo de variables representadas, como en este estudio son variables

cuantitativas discretas y cualitativas ordinales se requerira el diagrama de barras.

A fin de extrapolar los datos de la muestra a la poblacion estudiada, mediante la

inferencia estadistica, y hacer un juicio sobre los resultados de la muestra tomada de la
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poblacion, se aplicara el contraste de hipotesis. Asi se formulara la hipétesis nula (Ho)
gue postula una falta de diferencias entre el tratamiento combinado (tratamiento
convencional y sistema Neuroforma) y el tratamiento Gnicamente convencional respecto
a las ABVD, las habilidades motoras funcionales y la calidad de vida en pacientes
jovenes padeciendo de DMD. Una vez formulada la hipétesis se contrasta con los datos
obtenidos con el objetivo de determinar si esta se caracteriza como falsa o verdadera.
No obstante, con el fin de aceptar o rechazar la hipétesis se asumira un 5% de error o
valor alpha afirmando asi con un intervalo de confianza del 95% que la poblacién general

se encuentra representada por la muestra del estudio.

Para realizar esta inferencia habréa definir la hipétesis nula y luego seleccionar el método
estadistico mas adecuado segun el tipo de variable a contrastar y el nivel de enfoque
(Monbet, 2016; Pvalue.io, s.f.).
A nivel de andlisis bivariado se utilizara:

- T-Student para relacionar una variable cualitativa con una cuantitativa.

- Mc Nemar para relacionar dos variables cualitativas apareadas.

- Fisher por dos variables cualitativas.
A nivel de andlisis multivariado se utilizara:

- Modelos de regresion lineales generalizados por una variable dependiente

cuantitativa.

- Modelos de regresion logisticos por una variable dependiente cualitativa.

6.7. Plan de intervenciéon

Como se menciond anteriormente, la DMD es una enfermedad que evoluciona a
diferentes velocidades segun cada paciente, lo que varia la importancia de las
afectaciones de un individuo a otro y, por lo tanto, la necesidad de un tratamiento u otro.
Por lo tanto, en esta ocasion y con el objetivo de unificarlo para hacerlo lo mas
comparable posible, el tratamiento convencional se realizard de la misma manera para
todos los sujetos del estudio durante su primera parte, a través de un programa basado
principalmente en estiramientos y verticalizacion. Representan los dos abordajes
principales de fisioterapia a trabajar. En esta fase, el programa se ejecutara de la
siguiente manera:

- Realizacién de un programa 3 dias cada semana.

- Laduracion es de 20 minutos por sesion.

- Las primeras y terceras sesiones de la semana seran dedicadas a estiramientos

de brazos, especificamente los dedos, mufieca, codo y hombro.
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- Las segundas sesiones de cada semana serviran a poner el paciente en posicion
vertical sobre una mesa de verticalizacion.

- Durante las sesiones de verticalizacién seran propuestos al paciente ejercicios
de manipulacion de objetos.

- Seis fisioterapeutas seran encargados de aplicar este programa.

- Cada dia habra un turno de los profesionales para que cada paciente tenga una
sesion con un fisioterapeuta diferente cada dia en la misma semana.

- Cada semana habra un turno de los profesionales para que cada paciente reciba
sesiones con cada fisioterapeuta: los tres primeros la primera semana, y los tres

restantes la semana siguiente.

En este primer periodo, el tratamiento de ambos grupos tendra una duracién de 12
semanas. Este constara de una evaluacion la semana antes de empezar el tratamiento
y después tres valoraciones que se realizaran la cuarta semana, la octava semanay la
Ultima semana de la mano de tres evaluadores, dedicados especialmente a esta parte

del estudio.

En lo que concierne el programa de rehabilitacion convencional durante el periodo 2 del
estudio, se basara sobre los mismos aspectos que durante el primer periodo. En esta
fase, el programa atribuido al grupo control se ejecutara de la siguiente manera:
- Realizacion de un programa 4 dias cada semana.
- Laduracién es de 20 minutos por sesion.
- Las primeras y terceras sesiones de la semana seran dedicadas a estiramientos
de brazos, especificamente los dedos, mufieca, codo y hombro.
- Las segundas y cuartas sesiones de cada semana serviran a poner el paciente
en posicién vertical sobre una mesa de verticalizacion.
- Durante las sesiones de verticalizacién seran propuestos al paciente ejercicios
de manipulacién de objetos.
- Cuatros fisioterapeutas seran encargados de aplicar este programa.
- Cada dia habra un turno de los profesionales para que cada paciente reciba una

sesion con cada fisioterapeuta por semana.

Por otra parte, el grupo experimental utilizard una alternativa actual a la rehabilitacién
convencional mediante la RV y méas concretamente el sistema Neuroforma. Este
software utiliza la tecnologia aportada por Kinect® de Microsoft para ofrecer una via
ludica y tecnoldgica de rehabilitacion.

Asimismo, hay que tener presente que el software dispone de una base de ejercicios en
constante crecimiento. La mayoria de los ejercicios contienen 28 niveles de dificultad y

de 4 a 10 niveles de movimiento que le permiten adaptar el ejercicio a las habilidades
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del paciente. Para los fines del estudio, los paquetes de ejercicios incluidos seran de

nivel intermedio con el objetivo de mejorar las funciones motrices del utilizador, y mas

precisamente la movilidad articular, fuerza y resistencia de las extremidades superiores

y de los musculos de la columna vertebral.

Asi pues y con el fin de hacer lo mas comparable posible los tratamientos, se realizara

la terapia en el grupo experimental que consistira en:

Tratamiento 2 dias a la semana.

La duracion es de 20 minutos por sesion.

Utilizacion del set de ejercicios de nivel intermedio, incluyendo movimientos y
actividades de las extremidades superiores, donde se dispondra de una sesién
de entrenamiento para cada sesion de la semana.

Dos fisioterapeutas seran encargados de aplicar este programa.

Cada dia habra un turno de los profesionales para que cada paciente reciba una
sesion con cada fisioterapeuta por semana.

Cada semana habra un turno de los profesionales para que cada paciente reciba

sesiones con cada fisioterapeuta.

De otra manera, también en el periodo 2 del estudio, el programa de rehabilitacion

convencional dispensado al grupo experimental se basara sobre los mismos aspectos

gue durante el primer periodo y se ejecutara de la siguiente manera:

Realizacién de un programa 2 dias cada semana.

La duracion es de 20 minutos por sesion.

Una sesion sera dedicada a estiramientos de brazos, especificamente los dedos,
mufieca, codo y hombro.

La otra sesién servird a poner el paciente en posicion vertical sobre una mesa
de verticalizacion.

Durante las sesiones de verticalizacién seran propuestos al paciente ejercicios
de manipulacién de objetos.

Dos fisioterapeutas seran encargados de aplicar este programa.

Cada dia habra un turno de los profesionales para que cada paciente tiene
sesion con un fisioterapeuta diferente cada dia en la misma semana.

Cada semana habra un turno de los profesionales para que cada paciente reciba

sesiones con cada fisioterapeuta.

En este segundo periodo, el tratamiento de ambos grupos tendra una duracion de 20

semanas. Este constara de seis valoraciones que se realizaran las semanas dos, diez,

catorce, dieciocho y veinte de la mano de tres evaluadores, dedicados especialmente a

esta parte del estudio.
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7. CALENDARIO PREVISIONAL

Calendario 2020
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Figura 2. Calendario previsto por el afio 2020. Elaboracion propia.

Calendario 2021

| Enero |

Figura 3. Calendario previsto por el afio 2021. Elaboracién propia.
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Calendario 2022

Figura 4. Calendario previsto por el afio 2022. Elaboracién propia.

W Evidenciar el proyecto

-, Bl Realizacion de la terapia — Periodo 1
Obtencion de los recursos

., Realizacién de la terapia — Periodo 2
I Obtencion de la muestra P

. Analisis de los resultados
E Valoracion inicial

B Difusion de las conclusiones

Instalacion del sistema

Figura 5. Leyenda del calendario previsto del estudio. Elaboracion propia.

El estudio tendra una duracién de dos afios y cuatros meses. Se inicia en enero del 2020
dedicando los tres primeros meses a evidenciar su utilidad mediante una busqueda
bibliografica y una descripcion detallada del protocolo donde se especificard su
realizacion y utilidad. Los siguientes tres meses se utilizaran para reunir los recursos
humanos y materiales necesarios, es decir, encontrar los ocho fisioterapeutas
voluntarios (seis para realizar el tratamiento convencional y dos para llevar a cabo el
tratamiento con el sistema Neuroforma), los tres evaluadores voluntarios, un
bioestadistico voluntario y un técnico informatico también voluntario. Ademas, se pondra
en contacto con la empresa distribuidora para reunir los sistemas necesarios, al mismo

tiempo se hablara con los centros, para disponer de sus infraestructuras.

Los 6 meses siguientes se dedicarian a la obtenciéon de la muestra de pacientes
requerida, contactando con los centros anteriormente mencionados, valorando los
criterios de inclusion y exclusion de los participantes y firmando el consentimiento
informado. También se utilizaran para realizar la aleatorizacion simple y obtener los dos
grupos. Este periodo se supondra las dos ultimas semanas de diciembre para evitar

coincidir con las vacaciones de navidad.

En enero del 2021 se realizard la valoracion inicial de los pacientes, antes de iniciar los
tratamientos. Seguidamente, el técnico informatico dispondra de una semana mas para

realizar la instalacién de todos los sistemas de los participantes del grupo experimental.
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La realizacion de terapia por el primer periodo tendra lugar por primera vez el dia 1 de
febrero 2021 y se realizara tres dias por semana, y presentando una duracion de 20
minutos por cada sesion. En la cuarta y octava semana se realizaran la segunda y
tercera valoracion, estas valoraran los mismos pardmetros que en la primera, y seran
llevadas a cabo en cada centro por tres evaluadores ajenos al estudio. Finalmente, la
pendltima semana de abril finalizara la intervencién de los grupos del primer periodo del
estudio y se realizard la ultima valoracion siguiendo los mismos métodos que en las

valoraciones anteriores.

Después, durante la ultima semana del mes de abril, los meses de mayo, junio, julio,
agosto, y las dos primeras semanas de septiembre tendra lugar la terapia del periodo 2.
Se realizara, por el grupo control, 4 dias a la semana, con una duracion de 20 minutos
por sesién. En lo que concierne el grupo experimental y la parte del tratamiento
dispensada con el sistema Neuroforma, se proporcionara a razén de 2 dias a la semana
con una duracién de 20 minutos por sesion. Ademds, por este mismo grupo, el
tratamiento convencional se ejecutara también 2 dias a la semana con sesiones de 20
minutos cada una. Este segundo periodo constard, para los dos grupos, de seis
valoraciones que se realizaran las semanas dos, diez, catorce, dieciocho y veinte, de la

misma manera que las anteriores valoraciones.

A partir del 13 septiembre 2021 y todas las semanas hasta el final de octubre se
utilizaran para analizar los datos y redactar las conclusiones del proyecto. A
continuacién, se dispondrd de seis meses para publicar el estudio y difundir los
resultados obtenidos mediante la realizacion de pésters o ponencias en diferentes
jornadas y congresos, asi como informar a los centros de tratamiento de la DMD para

poder considerar los resultados en la realizacién de su tratamiento.
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8. LIMITACIONES Y POSIBLES ERRORES

Es importante considerar que el desarrollo y la puesta en practica de este proyecto
puede enfrentarse a un conjunto de limitaciones o errores asociados que pueden influir

en los resultados esperados.

En primer lugar, el elevado nimero de pacientes que se debe obtener de la poblacién
de Francia para poder controlar las posibles pérdidas, y no sélo este hecho, sino que
los pacientes deberan cumplir los criterios de inclusion para poder ser introducidos en

el estudio.

En segundo lugar, se debe considerar que los sujetos seleccionados para el estudio

podrian abandonar antes o durante la realizacion del estudio.

En tercer lugar, el cuestionario Kidscreen-52 proporcionado por parte del paciente es
subjetivo; puede influir el estilo de vida personal, eventos adversos, estrés, estado de
animo, problemas de salud, y sobre todo la capacidad de expresar y puntuar

correctamente su estado en un momento concreto.

En cuarto lugar, el elevado presupuesto del estudio al tener que comprar el sistema
Neuroforma para poder realizarlo. Hecho que se intentara solucionar pidiendo becas de

investigacion.

En quinto lugar, la reparticion geografica en el territorio francés de los centros elegidos
para el estudio puede provocar dificultades en los desplazamientos de los intervinientes

e imposibilidad o retraso en caso de eventos adversos.

En sexto lugar, el elevado numero de intervinientes (fisioterapeutas, evaluadores,
bioestadistico, técnico informatico) disponibles como voluntarios sobre un largo periodo

(varios meses) a encontrar puede ser complicado.

Por dltimo, cegar todos los elementos del estudio es un hecho muy valorado para
obtener un mayor nivel de evidencia. En este estudio es imposible, porque los
fisioterapeutas que aplican la terapia de ambos grupos saben perfectamente en qué
consiste su actuacion y los pacientes conocen el objetivo del estudio. Haciendo posible

un Unico ciego, el de los evaluadores.
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9. PROBLEMAS ETICOS

Cualquier estudio cientifico debe garantizar los principios éticos de beneficencia,
autonomia y justicia, siendo el consentimiento informado el procedimiento que controla
gue el paciente exprese voluntariamente su intencion de participar en el estudio después

de haber comprendido la informacién proporcionada.

Con el fin de garantizar la visién ética de este estudio sera indispensable que la
participacion de cada persona sea totalmente voluntaria. Ademas, es imprescindible
contar con el consentimiento informado, que recibira por parte de la El durante una
sesion informativa, cuando la persona que participa en el estudio (por medio de su
representante legal) lo entiende, acepta participar y lo firma.

Por lo tanto, debe ser informado previamente de todo lo que se incluye en el estudio y
como implica su participacién. Por este, el consentimiento informado seguird las
directrices de la Union Europea comprendidas en el Real Decreto 223/2004 (Agencia
Estatal Boletin Oficial del Estado [AEBOS], s.f.), especificando: los objetivos del estudio,
sus inconvenientes y riesgos, las condiciones en las que se realizar4, asi como, el
derecho del paciente de retirarse en cualquier momento sin represalias ni perjuicios.
Junto con el consentimiento habrd una hoja de informacion relevante, ambos escritos

en el idioma propio del sujeto y con palabras claras y comprensibles.

Ademads, el estudio debera ser aceptado por el comité de ética y se someterd a
diferentes comités que son: el comité director o cientifico (steering committee), comité
de coordinacion o ejecutivo (executive committee), comité de validacion de eventos
(events committee o adjudication committee) y, comité de vigilancia (data safety
monitoring board or safety committee). Este procedimiento se utilizard, para valorar los
aspectos metodoldgicos, éticos y legales midiendo también la relacion riesgo / beneficio.
Pues, estos comités de ética son los garantes de la rigor y excelencia de los ensayos

terapéuticos (Liévre, 2007).

De otra parte, para proteger los derechos de todos los participantes, asi como la
confidencialidad de los datos, tendremos en cuenta tres leyes principales.
- Ley Organica 15/1999, de 13 de diciembre, de Proteccion de Datos de Caracter
Personal (Noticias Juridicas, s.f.a).
- Real Decreto 994/1999, de 11 de junio, por el que se aprueba el Reglamento de
medidas de seguridad de los ficheros automatizados que contengan datos de

caracter personal (Noticias Juridicas, s.f.c).
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- Real Decreto 1720/2007, de 21 de diciembre, por el que se aprueba el
Reglamento de desarrollo de la Ley Organica 15/1999, de 13 de diciembre, de
proteccién de datos de caracter personal (Noticias Juridicas, s.f.b).

Estas leyes pretenden garantizar y proteger los datos personales y los derechos
fundamentales de las personas fisicas y, mas concretamente, el honor y la intimidad

personal y familiar.
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10. ORGANIZACION

El proyecto acogera a los pacientes derivados de cincos centros franceses de referencia
en tratamientos de pacientes con DMD, pero se realizard en cada centro donde se
dispondra de tres salas especialmente utilizadas por el estudio. Las dos primeras
estaran equipadas del material necesario para la rehabilitacion convencional, es decir
una mesa de verticalizacion y juegos de manipulacién. La tercera sala estara dotada de
todo el material informético necesario al desarrollo de una sesién de rehabilitacion con
el sistema Neuroforma.

Ademds, un despacho sera puesto a disposicion por uno de los centros, para llevar a
cabo la aleatorizaciéon de los grupos y el andlisis de los datos al tratarse de un espacio
adaptado como una sala informatica, sin embargo, el bioestadistico realizara el proceso
con su ordenador donde dispondra del programa SPSS.

En lo que concierne los consentimientos informados, se firmaran en la sala de
conferencias de cada centro, al tratarse de una sala preparada con mesas y sillas, y

accesible para personas con movilidad reducida.

Durante el primer periodo, solo las dos salas dedicadas al tratamiento convencional de
cada centro seran utilizadas, indistintamente para los dos grupos. Pero para el segundo
periodo del estudio, el grupo experimental realizar4 la mitad del tratamiento con el
sistema Neuroforma en la sala dedicada a este y la otra mitad, la parte del tratamiento
convencional, en una de las dos salas previstas a este fin. Mientras que el grupo control

seguira el tratamiento en las mismas dos salas de inicio.

Para disponer de estos espacios se contactard cada centro de referencia seleccionado
por el estudio, mediante una cita telefonica por parte del El. Durante este contacto se

explicara la utilidad de estos espacios y todo el procedimiento del estudio.

En cuanto a los recursos humanos se requieren ochos fisioterapeutas, tres evaluadores,
un bioestadistico y un técnico en informética, todos ellos voluntarios obtenidos mediante
anuncios en el colegio de fisioterapeutas francés, los diversos centros participantesy en

las facultades especificas de la materia.

Asi pues, los fisioterapeutas se dividirdn en dos grupos, unos realizaran el tratamiento
convencional (en el periodo 1, los seis indistintamente para los dos grupos, y en el
periodo 2, cuatro por el grupo control y dos por el grupo experimental) y los otros dos
seran los encargados de proporcionar el tratamiento con el sistema Neuroforma.

Ademads, tres evaluadores tendran como misién la valoracion los pacientes.
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El bioestadistico serd el encargado de realizar la aleatorizacion y el andlisis de datos y
tampoco podra comunicarse con los participantes en el estudio, sean pacientes o
profesionales, y finalmente el técnico en informatica se encargara de instalar el sistema
Neuroforma en todas las salas dedicadas a este de forma previa al inicio del estudio, y

también reparar los problemas informéticos que pueden ocurrir.

Asi, el responsable del El serd el responsable de realizar una reunion individual con
todos los profesionales requeridos para asegurarse de que llevaran a cabo de manera
adecuada su funcién, también hara un seguimiento durante el desarrollo del proyecto.
Pero también, de ponerse en contacto con los centros. Asimismo, sera encargado de

coordinar el estudio.

En cuanto a los recursos materiales seran comprados antes de iniciar el estudio para el
El. Y durante el estudio cada interviniente sera responsable del material utilizado en

sesion de trabajo.
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11. PRESUPUESTO Y FINANCIACION

El estudio tendra costos econdmicos, pero estos seran basicamente debidos a los
recursos materiales requeridos, ya que los recursos humanos sean los fisioterapeutas,
los evaluadores, el bioestadistico, el técnico informético o responsable del El seran

voluntarios, por tanto, realizaran una practica no remunerada.

En cuanto a los recursos materiales se estima que:

Tabla 1. Presupuesto estimado de los recursos materiales del estudio

MATERIAL CANTIDAD | PRECIO UNIDAD | PRECIO FINAL
(€ /unidad)
Neuroforma* 5 11 845 € 59 225 €
Licencia 5 7416 € 37 080 €
Caja fuerte 1 269,60 € 269,60 €
Disco duro externo 1 49,99 € 49,99 €
Programa SPSS 1 1494 € 1494 €
Portétil Asus 1 279 € 279 €
TOTAL 98 397,59 €

*Se compone de: software, pantalla grande (40 ", full HD), sistema computarizado SO
Windows 10 de 64 bits, Intel Core i5-7200U, 8 GB de RAM, GPU compatible con DirectX
11, disco SSD de 2GB, USB 3.0 y 2.0, HDMI, WiFi), sistema éptico para analisis de

movimiento en 3D y stand mévil (Meden-Inmed, 2018).

Es necesario precisar que los precios indicados mas arriba sirven de indicacién y se
pueden variar. Ademas, sera necesario un presupuesto dedicado a los desplazamientos
regulares previstos de los profesionales de centro a centro durante todo el estudio. Pero,
estos gastos de desplazamientos dependeran de la ubicacion de cada centro, y hoy en
dia no se pueden cifrar.

Para poder financiar el material se solicitarian previamente al estudio becas de

investigacion.
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13. ANEXOS

13.1. Anexo1l
13.1.1. Composicién del Equipo Investigador (El)

Responsable del
Equipo Investigador

- Coordinar el estudio.
- Establecer contactos con los centros de

referencia.
- Vigilar que el estudio lleva a cabo
correctamente.
8 fisioterapeutas: wuevarmd cabo las 1 bioestadistico 1 tecnico informatico
A i - Almanecer y proteger los
- 6 encargados de administrar evaluaciones de los e y proteg - Preparar las
el tratamiento convencional pacientes del estudio. - I ST instalacicnes numericas
b ) - Realizar la aleatorizacion i
- 2 responsables de aplicar el - Realizar las de la muestra mediante el y tecnologicas.
tratamiento mediante el evaluacionesgracias a la programma SPSS - Reparar los problemas
sistema Neuroforma WFM. R T informaticos
. - - - healizar la inferencia occuriendos en las
- Aplicar los tratamientos, - Supervisar las estadistica de las variables. i i
segun pautas estrictas_ evaluaciones mediante la isntallaciones.
MIF-Mé&mes y el

Kidscreen-52.

Figura 6. Composicion y reparticion de las tareas dentro del Equipo Investigador (EI).
Elaboracién propia.
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13.2. Anexo 2
13.2.1. Escala de Medicion de Funcién Motora (MFM)

MEDICION de la FUNCION MOTORA

en enfermedades neuromusculares
MFM

TABLA DE PUNTUACION

Apellidos, nombre :

Fecha de nacimiento: __/__ / Edad del paciente:

lin  mes afn aflos [T

Fecha de la evalvacion: __/ / Nombre del examinador

dia [ Al

Cansancio del paciente al inicio de la prueba MFM respecto a su estado habitual (opinion del paciente):
Mas en forma [ En su estado habitual Mas cansado | Mucho mas cansado |

La MFM es una escala de evaluacion precisa, estandarizada, concebida v validada por el grupo de

estudio MFM para medir las capacidades motoras funcionales de pacientes con enfermedades
neuromusculares. La evaluacion reiterada con la MFM en diferentes periodos, permite medir los
cambios de las capacidades motoras funcionales del paciente. El esquema de puntuacion que sigue
debe servir como indicacion general. Todos los items poseen indicaciones especificas para cada
puntuacion. La utilizacion de estas indicaciones es imperativa para poder evaluar cada item. Todas
estas indicaciones estan descritas en el Manual del usuario’.

ESQUEMA DE PUNTUACION:

0 = no puede iniciar la prueba o no puede mantener la posicion de partida
1 = realiza parcialmente el ejercicio
2 = realiza el movimiento indicado de manera incompleta, o completamente pero de forma

imperfecta (compensaciones, duracion insuficiente de mantenimiento de la posicion, lentitud, falta
de control del movimiento etc.)

3 = realiza completamente, « normalmente » el ejercicio, el movimiento es controlado,
dominado, dirigido v realizado a velocidad constante,

Para cualquier informacion, contactar: Docteur Carole Berard, Service de Reeducation Pediatnque |'Escale, HFME, Aile Al, 59 bd
Pinel, 69677 Bron Cedex, France. ® 04 72 12 94 50, Mail : ;mmmu_lmnj

Para cualquier informacicn sobre la Base de datos MFM, ir al sitio web:
http://www.mfin-nmd.org banque-de-donnees aspx

" El Manua] de Usuario estd disponible: escribiendo a la AFM Département des Actions Médicales, 1 rue de |'Internationale, BP39,

91002 Evry cedex 01 69 13 21 60 teléfono gratuito para obtener un ejemplar encuademado, o bien pinchandolo gratuitamente
desde la pagina Web : hitp-//www.mfm-nmd.org/le-manuel-wtilisateur. aspx

0 Copyright 1 Lo Moidivkin de Funeidi Mators estd proseghla par an copyright infermasiesal oo iodas os denechos reservidos al Canist de segaiminnto MIS, Mo usar sii sutonizcion. e
ol anfoemac i o agsorizcion de we de b Modickin de Fasesin Motora ©, grocias por contactar con gaode b nlirehysleng it
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Items MFM 32 (de 6 a 60 aiios). @ Items MFM 20 (nifio menor de 6 afios)

D1

=
(=1

D3

1. © ACOSTADO BOCA ARRIBA, CABEZA EN EL EJE: mantiene la cabeza en el eje
después girarla completnmente detm]ldnydapm del ofro.

2.: ACOSTADO BOCA ARRIBA: mantiene la cabeza y la mantiene levantada.
COPEHIAPION, 1. eeeieece ettt it b L bk

pie del suelo.
COMERIIEIFTOR. ... eooeeceiei ittt et e bt sk 4 46 h b 4ttt

lado : derecha O izquierda O

oooooooOooooo
ad Bt = 2 |t B = D a B =

4. © ACOSTADO BOCA ARRIBA, PIERNA SUJETA POR EL EXAMINADOR: de la
posicién pie relajado en flexion plantar, realiza una flexion dorsal del pie a 90° respecto a la

lado : dascha D izquierds O

oooo
(N =~

5. © ACOSTADO BOCA ARRIBA: levanta una mano de la camilla y la lleva hasta el
hombrnupnem.
comentarios ;...

lado: dmehan' izquierda O

oooo
[P S =

6. © ACOSTADO BOCA ARRIBA, MIEMBROS INFERIORES SEMI FLEXIONADOS,
ROTULAS EN EL ZENIT ¥ LOS PIES DESCANSAN SOBRE EL SUELO: levanta la pelvis,
columna lumbar, pelms v muslos alineados v p].es_]mtm

Rl AT S cormore e momorrerrrermroe s mrp e T

oooo
i b

1. @ ACOST,HDO BOCA ARRIEJL se gira boca nhajo v despeja los miembros superiores dg

debajo del cuerpo.
COMERIATIOS ........ . . e

lado:  derechaD  izquierdaQ

oooo
Ld b =

8. ACOSTADO BOCA ARRIBA: sin apoyo de los miembros superiores se sienta en el suelo.
COMERIATION. ...o.vvoivieiecee e si s oo 888880

oooo
Lk B s

90, © SENTADO EN EL SUELO: sin apoyo de los miembros superiores mantiene la estacién
:mﬁndﬂpnésuupudemmerelcmmmhﬂmm
LT 5 R 8 rrrreee e rrerrerrr e e rrerer e e rrrerTe——

10. @ SENTADOENEL SU‘ELO UNAPELDTADE TENIS SITUADO DELA.NTEDEI.
SUJETO: sin apoyo de los miembros superiores se inclina hacia adelante, toca la pelota y luego
ge endereza.

COmentarios : .. —vrrrrrrrrTTE—

oooooooo
L bt S | b —

11. @'SENTADOENEL SUELO: sepmu&epaemapnyodelmmmnhm mpenoru
0 Y S S Ot S S T o

oooo
[
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Items D1 D2 D3
12. © DE PIE: sin apoyo de los miembros superiores, se sienta en la silla manteniendo los pies |0 0
ProRImos. o1
T L7 PP T e PP e P e P e e P T EF LT PP e serrorr o 2
...................................................... 0 3
13. SENTADO EN LA SILLA: sin apovo de los miembros superiores v sin apoye contra el m
respalde de la silla mantiene la posicicn sentada, cabeza v fronco en el gje. O 1
comentarios O 2
O 3
14. © SENTADO ENLA SILLA O EN SU SILLA DE RUEDAS, CABEZA POSICIONADA O o
EN FLEXION: de la posicién cabeza flexionada completamente, levanta la cabeza v despugs la a1
mantiene levantada, movimiento v mantenimiento se hacen con la cabeza en el eje. o 2
COMBMBAFION T e O 3
15. SENTADO EN LA SILLA O EN SU SILLA ANTE-BEAZOS PUESTOS SOBERE LA oo
MESA, CODOS FUERA DE LA MESA: lleva a la vez las 2 manos sobre la cima del craneo, la O 1
cabeza v el tronco permanecen en el ge. o 2
COMEMEAPION  ooooeeeee e cemem e e et smssses s e s s s s e e o o b 4 asan s e mm e e e s s O 3
16. SENTADO EN LA SILLA O EN SU SILLA DE RUEDAS, EL LAPIZ SITUADO SOBRE
LAMESA: coge el lapiz con una mano, codo en extension completa al final del movimiento. oo
COMERIATION oevvirevameemrecssn e ssnmeom s o1
o 2
lado - derecha O izquierda O o3
17. SENTADO EN LA SILLA O EN SU SILLA 10 MONEDAS SITUADAS EN LA MESA:
coge sucesivamente ¥ almacena 10 monedas de 10 céntimos en uma mano al cabo de 20 oo
sezundos. o1
o2
COMEFIATION Toooioieoeeece e
4 4 8 8 D 3
lado - derecha O izquierda O
18. © SENTADO EN LA SILLA O EN SU SILLA DE RUEDAS, UN DEDO FUESTO EN oo
EL CENTROQ EN UN CD FLJO: realiza el giro completo del CD con un dedo, sin apoyo de la o1
Tang. o2
COMERIATTAN T O 3
O
19. SENTADQ ENLA SILLA O EN SU SILLA DE RUEDAS, EL LAPIZ SITUADO SOBRE
LAMESA: coge el lapiz situado al lado de su mano luego dibuja una serie continua de bucles de
1 cmn de zitura en un cuadro de 4 cm de longrtud.
m
Intento n® 1 O 1
I o2
O3
Intento n°2
COMEMEIIIDT 1 oo emememem e et a e eeee e s s e sa s s snm e em e o e a2 e et e s e n
lado : derecha O izquierda O
2{. SENTADO EN LA SILLA O EN SU SILLA DE RUEDAS, UNA HOJA DE PAPEL | m
SITUADA EN 5US MANOS: mmpe lahOJa doblada en 4 comenzando por el pheoue o1
Comeriarios o 2
0 3
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Items D1 D2 D3
21. © SENTADOEN LA SILLA O EN SU SILLA DE RUEDAS, LA PELOTA DE TENIS
SITUADA SOBRE LA MESA: coge la pelota luego gira su mano completamente sujetando la oo
COMEHIETION ©eovvoeeveee e eenm s o2
R B8 R D 3
lado : derecha O izquierda O
22. © SENTADO EN LA SILLA O EN 8U SILLA DE RUEDAS, UN DEDO FUESTO EN oo
EL CENTRO DE UN CUADRADO FIIO: levanta el dedo y lo pone sucesivamente en el centro
delasﬂcas]llas del cuadro sm tocar el cuadnlatero. g %
waaa am e D 3
erecha O mqmﬁrda a
23, © SENTADO EN LA SILLA O EN SU SILLA DE RUEDAS, MIEMBROS oo
SUPERIORES A LO LARGO DEL CUERPO: pone a la vez los 2 antebrazos y/o las manos 01
sobre la mesa. O 2
comentarios ... O 3
24, @ SENTADOQ EN LA SILLA: se pone de pie, sin apoyo de los miembros superiores, loz (O 0
pies juntos. 01
COMERTarios T ... o2
O 3
25. @' DE PIE, CON APCYO DE LOS MIEMBROS SUPERIORES SOBRE UN|g ¢
MATERIAL: se suelta luego mantiene la estacion de pie con los pies proxumos, cabeza, tronco v | o ¢
miembros en el eje. o 2
comentarios . O 3
26. DE PIE, CON APOYO DE LOS MIEMEBROS SUPERIORES SOBRE UN MATERIAL: (4 4
Sin apoyo de los miembros superiores levanta un pie, 10 seg'l.mdos o1
comeRtarios .. . o 2
..................................... - D 3
lado pie en apoyo : derecha : | lqu.u.erda I_I
27. © DE PIE: sin apoyo, se'ba]aasnnclma,tocaelsu&l{:cﬂnunamﬂmluegnselevﬂnta_ oo
comentarios: ... o1
O 2
O 3
28. DE PIE SIN APOYO: realiza 10 pasns hacia adelante sobre los 2 talones. oo
comentarios ; . o1
O 2
O 3
29, DE PIE SIN APOYO: realiza 10 pasos hacia adelante sobre una linea recta. O o
comentarios . e . 01
o2
O 3
30. © DE PIE SIN APOYO: corre 10 metros. oo
COMERBAIION ©.oeeeve e reve v sesssse e e e e s s s nnm e e e e 01
...................................................... o2
O 3
oo
O 1
O 2
lado pie enapoyo :  derecha: O3
32. ©: DE PIE SIN APOYO: sin apoyo de los miembros superiores llega a la posicién de [0 0
cuclillas lnego se levanta, 2 veces seguidas. 01
comentarios - . o2
O 3
= |Dl= 2= Di=

*Todos los cdlculos se hacen automaticamente cuando los datos se meten en la base de datos MFM
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Cooperacion del paciente: nula J media [ optima L)

Comentarios:

CALCULO DE LAS PUNTUACIONES MFM 32* :

PUNTUACIONES EN %
D1. Estacion de pie v transferencias Total Dimension 1 X 100 = X1Wd= ... %
39 e
D2, Motricidad axial y proximal Total Dimensién 2 X 100 = X1W0= ... %
36 36
D3, Motricidad distal Total Dimensién 3 X 100 = N100= ... ... %
21 21
PUNTUACION TOTAL = Total de puntuaciones X 100 = X100 = .. e %
2X3 96
@ CALCULO DE LAS PUNTUACIONES MFM 20*:
PUNTUACIONES EN %
D1. Estacién de pie v transferencias Total Dimensicn 1 X 100 = X1W0= e %
24 b1
D2, Motricidad axial v proximal Total Dimension 2 X 100 = X1Wo= ... %
24 24
DA, Motricidad distal Total Dimensicn 3 X 100 = X1Wo= .. %
12 12
PUNTUACION TOTAL = Total de puntuaciones X 100 = XMW= . %%
20X3 60

*Todos los calculos se hacen automaticamente cuando los datos se meten en la base de datos MFM

Figura 7. Medicion de la Funcion Motora — Tabla de puntuacion.
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13.2.2. Escala de Medicion de Independencia Funcional (MIF-M&mes)

MESURE DE L’ INDEPENDANCE FONCTIONNELLE POUR ENFANTS (M.LF. MOMES)

=
=

Ll

|___|[F] ___|F I

e
E
b

I L |V -
I . IN . IN

z

Ne laisser aucun blanc. Mettre 1 si le patient ne peut &tre testé pour des raisons de sécurité.

*M. = Marche **A = Auditive ***y = Verbale
*F = Fauteuil roulant **V = Visuelle ***N = Non verbale
*P = A quatre pattes

Figura 8. Medicién de la Independencia Funcional.
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13.2.3. Cuestionario Kidscreen-52

KIDSCREEN-52 version enfants et adolescents




—
(o]




Figura 9. Cuestionario Kidscreen-52.



13.3.  Anexo 3

13.3.1. Hojaderecogidade informacion

HOJA DE RECOGIDA DE INFORMACION

Datos de identificacion: Cadigo encriptado:
- MNombre y apellido:
- Sexo. H/ M
- Edad: Fecha de realizacion:
Criterios de inclusion: Si No
Nifio con edad comprendida de 9 a 14 afos
Diagnéstico confirmado de DMD
Vivir en uno de los centros de referencia francés
Haber perdido la capacidad de caminar
Tener la utilizacion de sus miembros superiores.
Entender y firmar el consentimiento informado
Criterios de exclusion: Sj No
Paciente con una MFM con una puntuacion total de 0%
(pérdida de la totalidad de las habilidades motoras funcionales)
Paciente con un MIF-Momes con una puntuacion de 13
(dependencia total)
Participacion simultanea a otro estudio o proyecto
Variables:
Puntuacion MFM
D1. Estacién de pie y transferencias | ... R 1
D2. Motricidad axial y proximal | ... yoeee 0
D3. Motricidad distal | ... v Yo
Puntuacion total | ... R
Puntuacion MIF-Mémes
Cuidados personales | ... puntos
Control de esfinteres | ... puntos
Movilidad | ... puntos
Locomecion | .. puntos Puntuacién Kidscreen-52:
Comunicacion | ... puntos |
Consciencia del mundo exterior | ........ puntos
Puntwacién total | ... puntos

Figura 10. Hoja de recogida de datos. Elaboracién propia.
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13.4. Anexo 4

13.4.1. Explicacion de los tratamientos

Tratamiento comin a los dos grupos (control y experimental)

Caracteristicas:
Tres sesiones semanales,
Durada de 20 minutos por sesidn,
1ra y 3ra sesion semanal dedicadas a estiramientos de brazos.
2na sesion semanal dedicada a verticalizacion.

ESTIRAMIENTOS (hombros, codos, muiiecas y dedos)
Tipo pasivos,
Realizados sobre una mesa de trabajo.
Siempre se estiran los dos lados del cuerpo,

Los estiramientos se realizaran por un fisioterapeuta, sin dolor y considerando las
posibilidades individuales de cada paciente.

Dorsal ancho:
Paciente en declbito lateral, contralateral al musculo a estirar.
Un rodillo debajo de la cresta iliaca.
La extremidad inferior confralateral flexionada.
La extremidad superior homolateral extendida.
El pie homolateral fuera de la camilla.
Fisioterapeuta en bipedestacion, defras del paciente y a la aliura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacion:
Llevar el hombro en flexion, abduccidn y rotacion externa,
La mano colocada sobre la cresta iliaca induce una presion caudal,
el
-

i

f t r-ﬂ .\%“.
/ .'" | 1 -
R

| Figura 11. Estiramiento del misculo dorsal
1

1\!

ancho.

Pectoral mayor:
Paciente en declbito supino.

- El brazo homolateral fuera de la camilla.
- El borde axilar de la escapula homolateral colocado lo méas préximo posible del
borde de la camilla.

- Abduccidn frontal de 90°, abduccion horizontal y rotacién externa de hombro.

- Las extremidades inferiores flexionadas.

- Eltronco en rotacidn contralateral.
Fisioterapeuta en bipedestacion, defras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacion (doble presa);
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- Superficies anteriores del brazo y del antebrazo.
- Torax, a la altura de los seis primeros cartilagos costales.
El estiramiento se aplica durante el tiempo espiratorio (espiracién suave y larga).

P, P ;’f.o
I:JO" -

/ " :
/ foiid Figura 12, Estiramiento del misculo
( 5 { ‘5/ pectoral mayor
Triceps braquial:

Paciente en decubito supino.
- El borde axilar de la escapula homolateral colocado lo mas préximo posible del
borde de la camilla, al igual que la cabeza.
- Las extremidades inferiores flexionadas.
Fisioterapeuta en bipedestacion, lateralmente al paciente.
Desarrollo de la manipulacion (doble manipulacion):
- Flexion de codo en posicién anatémica. g
- Flexion de la articulacion escapulo humeral.

Figura 13. Estiramiento del misculo triceps braquial. _’_WA

Palmar largo:
Paciente en dectibito supino,

- El brazo homolateral en flexion.
- El codo homolateral en extension y supinacidn.
- La mufieca homolateral en extension.

Fisioterapeuta en bipedestacion, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (doble manipulacisn):
- Colocaciones de los pulgares del
fisioterapeuta en la cara palmar del
segundo metacarpiano del paciente.

- Extensidn de la mufieca.

Figura 14. Estiramiento del misculo palmar

largo.

Flexor profundo de los dedos:
Paciente en dectibito supino,
- El brazo homolateral en flexion.
- El codo homolateral en extension y supinacian.
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- La mufieca homolateral en extension.
Fisioterapeuta en bipedestacién, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (doble manipulacién):
- Extension de las articulaciones metacarpofalangicas de los cuatros dltimos dedos
dejando libres las interfalangicas distales.
- Extensién de las articulaciones interfaldngicas distales de los cuatros Gltimos dedos.

Figura 15. Estiramianto del misculo flexor

- profundo de los dedos.

Flexor largo del pulgar;
Paciente en declbito supino,

- Elbrazo homolateral en flexién.

- El codo homolateral en extension y supinacion.

- La mufieca homolateral en extension.
Fisioterapeuta en bipedestacion, defrds del paciente y a la aliura de la cabeza del paciente,
Desarrollo de la manipulacion (triple manipulacién):

- Bloqueo, con una presa, de la inclinacién cubital de la murieca.

- Extensién de la arficulacién metacarpofaldngica del pulgar dejando libre la

interfaldangica. . -
- Extensién de la articulacién interfalangica del d:"l' -~
*

pulgar,

R !

Figura 16. Estiramiento del misculo flexor largo del pulgar. |

VERTICALIZACION

- Transferencia del paciente, con la ayuda de una gria para enfermos, desde su silla
de ruedas hasta la mesa de vericalizacion eléctrica.

- Instalacién obligatoria del paciente con sus aparatos ortopédicos (corsé, férulas).

- Instalacién comoda y no dolorosa por el paciente: afadiendo de cojines si necesario
por el bienestar del paciente.

- Estacién bipodal alrededor de 70° de inclinacién,

- Ejercicios manuales durante la sesion segun los deseos y gustos del paciente
(dibujos, juegos de construccion tipo Lego®, instrumento musical, etc.).
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Figura 17. Instalacion de un paciente con DMD para su sesion
de verticalizacion. Elaboracion propia,
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Tratamiento grupo control

Caracteristicas;
Cuatro sesiones semanales
Curada de 20 minutos por sesién
1ra y 3ra sesion semanal dedicadas a estiramientos de brazos
2Zna y dtra sesién semanal dedicadas a vericalizacidn

ESTIRAMIENTOS (hombros, codos, mufiecas y dedos)

Tipo pasivos.

Realizados sobre una mesa de trabajo.

Siempre se estiran los dos lados del cuerpo.

Los estiramientos se realizaran por un fisioterapeuta, sin dolor y considerando las
posibilidades individuales de cada paciente.

Dorsal ancho:
Paciente en declbito lateral, contralateral al musculo a estirar.
Un rodillo debajo de la cresta iliaca,
La extremidad inferior contralateral flexionada.
La extremidad superior homolateral extendida.
El pie homolateral fuera de la camilla.
Fisioterapeuta en bipedestacion, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacion:
Llevar el hombro en flexion, abduccién y rotacidn externa.
La mano colocada sobre la cresta iliaca induce una presion caudal.

Figura 11. Estiramiento del misculo
dorsal ancho,

Paciente en dectbito supino.
- Elbrazo homolateral fuera de la camilla.
El borde axilar de la escapula homolateral colocado lo mas proximo posible del
borde de la camilla.
Abduccién frontal de 90°, abduccion horizontal y rotacién externa de hombro.
Las extremidades inferiores flexionadas.
El tronco en rotacion contralateral,
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[ Fisioterapeuta en bipedestacién, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (doble presa):
- Superficies anteriores del brazo y del antebrazo.
- Toérax, a la altura de los seis primeros cartilagos costales.
El estiramiento se aplica durante el tlempo espiratorio (espiracion suave y larga).

Figura 12, Estiramiento del misculo
pectoral mayor.

Triceps braquial:
Paciente en dectibito supino.

- El borde axilar de la escapula homolateral colocado lo mas préximo posible del

borde de la camilla, al igual que la cabeza.

- Las extremidades inferiores flexionadas.
Fisioterapeuta en bipedestacion, lateralmente al
paciente.

Desarrollo de la manipulacién (doble manipulacién):

- Flexion de codo en posicion anatémica.

- Flexion de la articulacién escapulo humeral.

Figura 13. Estiramiento del masculo triceps braquial.

Palmar largo:
Paciente en dectbito supino.

El brazo homolateral en flexién.
El codo homolateral en extensién y supinacién.
- Lamufieca homolateral en extension.
Fisioterapeuta en bipedestacion, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (doble manlpuladﬁn}
Colocaciones de los pulgares del .
fisioterapeuta en la cara palmar del
segundo metacarpiano del paciente.
- Extensidn de la mufieca.

Figura 14. Estiramiento del misculo palmar
larga.

Flexor profundo de los dedos:
Paciente en dectbito supino.
- El brazo homolateral en flexidn.

- El codo homolateral en extensién y supinacién.
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La mufieca homolateral en extensidn.
Fisioterapeuta en bipedestacion, detrds del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (doble manipulacién):
Extension de las articulaciones metacarpofalangicas de los cuatros dltimos dedos
dejando libres las interfaldngicas distales.
- Extensidn de las articulaciones interfalangicas distales de los cuatros dltimos dedos.

Figura 15, Estiramiento del misculo flexor
profundo de los dedos,

Paciente en declbito supino.
El brazo homolateral en flexion.
El codo homolateral en extension y supinacian.
La mufieca homolateral en extension.
Fisioterapeuta en bipedestacion, detras del paciente y a la allura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (triple manipulacién):
Blogueo, con una presa, de la inclinacidn cubital de la mufieca.
Extension de la articulacion metacarpofalangica del pulgar dejando libre la
interfalangica.
Extension de la articulacion interfalangica del pulgar.
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Figura 16. Estiramiento del misculo flexor largo del
pulgar,
VERTICALIZACION

Transferencia del paciente, con la ayuda de una gria para enfermos, desde su silla
de ruedas hasta la mesa de vericalizacion eléctrica.

Instalacién obligatoria del paciente con sus aparatos ortopédicos (corsé, férulas).
Instalacién cémoda y no dolorosa por el paciente: afiadiendo de cojines si necesario
por el bienestar del paciente.

Estacidn bipodal alrededor de 70° de inclinacién.

Ejercicios manuales durante la sesién segun los deseos y gustos del paciente
(dibujos, juegos de construccion tipo Lego®, instrumento musical, etc.).
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Figura 17. Instalacion de un paciente con DMD para 5u sesion de
verticalizacion. Elaboracion propia
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Tratamiento grupo experimental

Caracteristicas:
- Cuatro sesiones semanales
- Durada de 20 minutos por sesion
- 1 sesion semanal dedicada a estiramientos de brazos
- 1 sesion semanal dedicada a verticalizacion
- 2 sesiones semanales dedicadas al sistema Neuroforma

ESTIRAMIENTOS (hombros, codos, muiiecas y dedos)

- Tipo pasivos.

- Realizados sobre una mesa de trabajo.

- Slempre se estiran los dos lados del cuerpo.

- Los estiramientos se realizaran por un fisioterapeuta, sin dolor y considerando las
posibilidades individuales de cada paciente.

Dorsal ancho:
Paciente en decubito lateral, contralateral al musculo a estirar.
= Un rodillo debajo de la cresta iliaca.
- La extremidad inferior contralateral flexionada.
- La extremidad superior homolateral extendida.
- El pie homolateral fuera de la camilla.
Fisioterapeuta en bipedestacion, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacion:
- Llevar el hombro en flexion, abduccidn y rotacion externa.
- Lamano colocada sobre la cresta iliaca induce una presion caudal,
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3 Figura 11. Estiramiento del misculo dorsal
'l | ancho.

Paciente en dectbito supina.

- Elbrazo homolateral fuera de la camilla.

- El borde axilar de la escapula homolateral colocado lo més préximo posible del

borde de la camilla.

- Abduccion frontal de 90°, abduccidn horizontal y rotacién externa de hombro.

- Las extremidades inferiores flexionadas.

- Eltronco en rotacion contralateral.
Fisioterapeuta en bipedestacidn, detrds del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (doble presa):

- Superficies anteriores del brazo y del antebrazo

- Tdrax, a la altura de los seis primeros cartilagos costales.
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[El estiramiento se aplica durante el tiempo
espiratorio (espiracién suave y larga).

Figura 12. Estiramiento del misculo
pectoral mayor.

Triceps braquial:
Paciente en decubito supino.

- El borde axilar de la escapula homolateral colocado lo més préximo posible del

borde de la camilla, al igual que la cabeza. )

- Las extremidades inferiores flexionadas.
Fisioterapeuta en bipedestacion, lateralmente al
paciente.

Desarrollo de la manipulacién (doble manipulacion):

- Flexién de codo en posicion anatémica.

- Flexion de la articulacion escapulo humeral.

Figura 13. Estiramiento del misculo triceps braquial.

Palmar largo:
Paciente en decubito supino.

- El brazo homolateral en flexion.

- El codo homolateral en extension y supinacién.

- La mufieca homolateral en extension.

Fisioterapeuta en bipedestacion, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (doble manipulacién):

- Colocaciones de los pulgares del
fisioterapeuta en la cara palmar del
segundo metacarpiano del paciente.

- Extension de la mufieca.

Figura 14. Estiramiento del misculo palmar
largo.

Flexor profundo de los dedos:
Paciente en decubito supino.
- El brazo homolateral en flexion.
- El codo homolateral en extensién y supinacion.
- La mufieca homolateral en extension.
Fisioterapeuta en bipedestacion, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacién (doble manipulacion):
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- BExtension de las ariculaciones metacarpofalangicas de los cuatros dimos dedos
dejando libres las interfalangicas distales.

- BExtension de las articulaciones interfalangicas distales de los cuatros dltimos dedos.

= Z:\
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/ Figura 15. Estiramiento del masculo flexor

profunde de los dedos.

Flexor largo del pulgar:
Paciente en decbito supino.
- El brazo homolateral en flexion.
- El codo homolateral en extension y supinacion.
- La mufieca homolateral en extensian.
Fisioterapeuta en bipedestacion, detras del paciente y a la altura de la cabeza del paciente.
Desarrollo de la manipulacion (triple manipulacién):
- Bloqueo, con una presa, de la inclinacidn cubital de la mufieca.
- Extension de la articulacion metacarpofalangica del pulgar dejando libre la
interfalangica.
- Extension de la articulacion interfalangica del pulgar.

Figura 16. Esfiramiento del misculo flexor largo del
pulgar.

VERTICALIZACION

- Transferencia del paciente, con la ayuda de una gria para enfermos, desde su silla
de ruedas hasta la mesa de verticalizacion eléctrica.

- Instalacién obligatoria del paciente con sus aparatos ortopédicos (corsé, férulas).

- Instalacion comoda y no dolorosa por el paciente: afiadiendo de cojines si necesario
par el bienestar del paciente.

- Estacion bipodal alrededor de 70° de inclinacion.

- Ejercicios manuales durante la sesion sequn los deseos y gustos del paciente
(dibujos, juegos de construccion tipo Lego®, instrumento musical, etc.).
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Figura 17. Instalacion de un paciente con DMD para su sesion de

verticalizacion. Elaboracion propia.

SISTEMA NEUROFORMA

- Sesiones con ejercicios especificos incluyendo movimientos y actividades de las
extremidades superiores y control de tronco.

- Posicion de ejecucion del paciente en sedestacion instalado dentro su silla de rueda.

- Durada de 20 minutos por sesién, motivo por el cual se realizard un mayor o menor
numero de ejercicios segln el tiempo dedicado a cada uno de ellos.

- Utilizacién de set de ejercicios de nivel intermedio.
A Al |
h l

Figura 18. Motor-cognitive exercise  Figura 19. Who is it for? Extraido de T /9ura 20. How does
base Extraido de Neuroforma Neuroforma Licencia Copyright Neuroforma work? Extraido de

L Neuroforma. Licencia
Licencia Copyright Titanis 2019 Thanis 2019 Copyright Titanis 2019

Figura 21. Explicacion de los tratamientos. Elaboracion propia
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13.5. Anexo 5

13.5.1. Reparticién de los profesionales

Reparticion de los profesionales que aplican el tratamiento convencional
a toda la poblacién durante el periodo 1 del estudio.

Miércoles
Fisioterapeuta 1
Fisioterapeuta 2
Fisioterapeuta 3
Fisioterapeuta 4

Fisioterapeuta 5

Fisioterapeuta 6

Parametros:

Periodo 1 del estudio.

Tratamiento aplicado a 208 pacientes (todos los pacientes del estudio).

Sesidn de 20 minutos por paciente a razon de 3 sesiones por semana.

Son 6 fisioterapeutas y cada uno realiza el tratamiento a 21 pacientes por dia.

Son 5 centros ((Cx) de 42 pacientes cada uno.

Hay una rotacién entre los fisioterapeutas cada semana durante el periodo de aplicacién del tratamiento para que cada
paciente puede tener sesiones con cada fisioterapeuta.

Figura 22. Reparticion de los profesionales que aplican el tratamiento convencional a toda la

poblacién durante el periodo 1 del estudio. Elaboracion propia.

Reparticién de los profesionales que aplican el tratamiento convencional
al grupo control durante el periodo 2 del estudio.

Lunes Martes Miércoles Jueves Viernes

Fisioterapeuta 1

R I et R N ¢ |

(Focescess (NN oo | |
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Parametros:

Periodo 2 del estudio.

Tratamiento aplicado a 104 pacientes (pacientes del grupo control Gnicamente).
Sesidn de 20 minutos por paciente a razén de 4 sesiones por semana.

Son 4 fisioterapeutas y cada uno realiza el tratamiento a 21 pacientes por dia.
Cada sesion de la semana, el paciente la realiza con un fisioterapeuta diferente.
Son 5 centres (Cx) de 21 pacientes cada uno.

Figura 23. Reparticion de los profesionales que aplican el tratamiento convencional al grupo

control durante el periodo 2 del estudio. Elaboracion propia.
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Reparticion de los profesionales que aplican el tratamiento convencional
al grupo experimental durante el periodo 2 del estudio.

Lunes Miércoles Jueves Viernes

cs ————
CFoompeaz e o e

Parametros:

Periodo 2 del estudio.

Tratamiento aplicado a 104 pacientes (pacientes del grupo experimental Unicamente).
Sesion de 20 minutos por paciente a razon de 2 sesiones por semana.

Son 2 fisioterapeutas y cada une realiza el fratamiento a 21 pacientes por dia.

Cada sesidn de la semana, el paciente la realiza con un fisioterapeuta diferente.

Son 5 centros () de 21 pacientes cada uno.

Figura 24. Reparticion de los profesionales que aplican el tratamiento convencional al grupo

experimental durante el periodo 2 del estudio. Elaboracion propia.

Reparticidon de los profesionales que aplican el tratamiento con el sistema Neuroferma
al grupo experimental durante el periodo 2 del estudio.

Miércoles Jueves Viernes

————
T o e

Pardmetros:

Periode 2 del estudio.

Tratamiento aplicado a 104 pacientes (pacientes del grupo experimental unicamente).
Sesién de 20 minutos por paciente a razén de 2 sesiones por semana.

Son 2 fisioterapeutas y cada uno realiza el tratamiento a 21 pacientes por dia.

Cada sesion de la semana, el paciente la realiza con un fisioterapeuta diferente.

Son 5 centros ((x) de 21 pacientes cada uno.

Figura 25. Reparticion de los profesionales que aplican el tratamiento con el sistema Neuroforma

al grupo experimental durante el periodo 2 del estudio. Elaboracion propia.

| Reparticidn de los profesionales encargados de las evaluaciones. |

Lunes Miércoles Jueves

____

B I
e e e I R

Parametros:

A todo largo del estudio.

Evaluaciones aplicadas a 208 pacientes (todos los pacientes del estudio).

Sesion de 30 minutos por paciente para la realizacion de la MFM.

Las evaluaciones de la MIF-limes v del Kidscreen-52 seran realizados respectivamente para el educador referente del
paciente, y el paciente, sin la intervencion propia del evaluador.

Son 3 evaluadores y cada uno realiza la evaluacion a 14 pacientes por dia.

Evaluaciones realizadas previa al estudio v a las semanas 4, 8 v 12 del periodo 1, v a las semanas 2, 10, 14, 18 v 20 del
periodo 2.

Son 5 centros () de 42 pacientes cada uno.

Figura 26. Reparticién de los profesionales encargados de las evaluaciones. Elaboracion propia.
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13.6. Anexo 6
13.6.1. Consentimiento informado

CONSENTIMIENTO INFORMADO POR LOS
PARTICIPANTES DEL ESTUDIO

Titulo del estudio: Efectividad de un sistema de realidad virtual en relacion con las
actividades basicas de la vida diria, las habilidades motoras funcionales y la calidad de vida
en pacientes jévenes con Distrofia Muscular de Duchenne,

Investigador principal: Lévéque Mathilde

Lugar de realizacion del estudio: Territorio francés

Hoja de informacion

Le solicitamos su autorizacion para participar en un estudio de investigacion formado por
pacientes con DMD, enfermedad de la que esta diagnosticado/a. Estos tipos de estudio
quieren comprender mejor esta enfermedad y asi poder encontrar mas tratamientos. Su
participacién es completamente voluntaria, asi que, si no quiere participar, seguira con su
tratamiento habitual y la negativa no le supondra ningdn inconveniente.

Lea toda la informacion necesaria y haga todas las preguntas gue necesite al profesional que
le esta explicando antes de tomar una decision, siendo posible consultarlo con su familia,
amigos o con el médico de cabecera.

Este estudio consiste en dos tipos de tratamiento. Por un lado, encontramos un sistema de
RV combinade a un tratamiente convencional. Por otra parte, la realizacion de un programa
convencional de reeducacion. Ambos tratamientos presentaran una duracion de 20 minutos 3
veces a la semana durante 12 semanas y después siempre 20 minutos, pero 4 veces a la
zemana durante 20 semanas.

Con esta invesfigacion se realiza algo fuera de lo comun, en su comunidad, asi que puede
que otras personas le hagan preguntas. Los responsables del estudio no compartiran la
identidad de los participantes ni la informacién que se recoja y ésta sera confidencial. Toda la
informacién obtenida tendra un ndmero y Unicamente el equipo investigador sabra cual es,
manteniendo la informacidn guardada. No sera compartida ni entregada a nadie excepto a

bioestadistico encargado de analizarla.

Los resultados obtenidos del estudio se publicaran, pero nunca se divulgara informacion
confidencial. Ademas, usted conocera estos resultados antes de que sean compartidos con

el resto del pablico.
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Su participacion es voluntaria y no remunerada, por lo tanto, no tiene ninguna obligacidn de
participar y tiene derecho a abandonar el estudio siempre que quiera sin ninguna represalia
por usted ni ningln otro miembro,

Consentimiento informado del participante menor de edad

BT A, , menor de edad,
con DNUNIE ... mediante la suscripcion de este
documento, doy mi consentimiento informado, he recibido una explicacién satisfactoria sobre
el procedimiento del estudio, su finalidad, riesgos, beneficios y alternativas.

He quedado safisfecho con la informacién recibida, la he compras y se me han respondido
todas las dudas.

Comprendo que mi participacion es voluntaria y doy mi consentimiento por el procedimiento
mencionado, ya que sé que tengo derecho a retirarme siempre que quiera, con la dnica

obligacién de informar al fisioterapeuta responsable del estudio.

Fecha: DNINIE del participante:

Nombre y apellido del participante: Firma del participante:

Consentimiento informado del representativo legal por el participante menor de edad

Yo, el abajo firmante, Sra. / Sr. ... ACtUANDD COMO
representante  legal del menor de  edad

........................................... dar mi consentimiento informado, he recibido una explicacion
satisfactoria sobre el procedimiento del estudio, su finalidad, riesgos, beneficios y altenativas,
para mi hijo. He quedado satisfecho con la informacién recibida, la he compras y se me han
respondido todas las dudas.

Comprendo que la participacion de mi hijo es voluntaria y doy mi consentimiento por el
procedimiento mencionado, ya que sé que tiene derecho a retirarse siempre que quiera, con

la (inica obligacidn de informar al fisioterapeuta responsable del estudio.

Fecha: MNombre y apellido del representativo legal:
Mombre y apellido del participante: DNI/MIE del representativo legal:
DNIMIE del participante: Firma del representativo legal:

Figura 27. Hoja de consentimiento informado. Elaboracion propia.
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13.6.2. Hoja de confidencialidad

HOJA DE PRIVACIDAD DE DATOS POR LOS PROFESIONALES
VOLUNTARIOS DEL ESTUDIO

Fecha:
Ambito profesional:

] 1 TR , mayor de edad,
con DNIINIE . e mediante la suscripcion de este
documento asume el compromiso de confidencialidad en cumplimiento de lo establecido en
la Ley Organica 15/99, de Proteccion de Datos de Cardcter Personal. Asi pues, se

compromete a:

- Guardar los datos de salud y social, asi come toda la informacién relacionada con el
estudio.

- Mo utilizar la informacién que pueda conocer y no hacerlo tampoco una vez finalizada
su funcidn al estudio, hasta que éste no haya sido publicado.

- Mo realizar ninguna copia, imagen o cualquier otro proceso similar de la informacion

con la que trabajara.

Manifestd y reconozco mi conformidad con el contenido de diche compromiso y entiendo el
alcance y las obligaciones sean directos o indirectos que del mismo se derivan.

Firma:

Figura 28. Hoja de confidencialidad de datos por los profesionales voluntarios del estudio.

Elaboracion propia.
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