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RESUMEN

En esta investigacion se trata de demostrar si algunos de los factores externos
como son: el social, cultural y el econéomico, ayudan a involucionar las actividades de
la vida diaria (AVD), en pacientes afectados con Pseudohipertrofia de Duchenne.

Este trabajo se basd en realizar dos evaluaciones semestrales a cada paciente
mediante del indice de Barthel. El cual suele ser utilizado muy cominmente para la
evaluacion de actividades dentro del lo cotidiano en pacientes con distrofias musculares
como la de Duchenne.

La totalidad de los pacientes evaluados fueron siete, los cuales estan referenciados
en el Hospital Eva Perén de la ciudad de Baigorria. Tanto en el mencionado Hospital
como en los domicilios particulares de los diferentes pacientes fueron los lugares en
donde se acudio para efectuar la realizacion del trabajo.

Este trabajo presenta un disefio prospectivo, longitudinal y cuantitativo, el método
empleado es de recoleccion de datos el cual través de la observacion directa y encuestas
efectuadas tanto a los nifios, como al familiar mas allegado.

El objetivo de estudio fue determinar si los factores sociales, culturales y
econdmicos influyen en el progreso de la involucion de las actividades de la vida diaria
en pacientes afectados con Pseudohipertrofia de Duchenne.

Dentro de los resultados que dejo esta investigacion, se observd que el factor
econdmico no influyd en la involucion de las actividades de la vida diaria, ya que el
modelo de salud en Argentina es igualitario para toda clase de personas que viven
dentro del territorio nacional. Aunque tanto los factores sociales como los culturales si
tienen relacion en la perdida de las habilidades para efectuar las actividades de la vida
diaria, debido a que por diferentes motivos, tanto la sociedad como las diferentes

culturas deterioran el desenvolvimiento motriz diario de los pacientes encuestados. Esto
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se debe a la falta de educacién que se ven en los familiares de los nifios sobre las
enfermedades neuromusculares, las cuales, aunque indirectamente llevan a un retroceso
en las actividades motrices que son capaces de efectuar los nifios afectados con
Pseudohipertrofia de Duchenne como con cualquier otro tipo de enfermedad
neuromuscular como son: La Distrofia muscular de Becker, La Distrofia

Facioescapulohumeral, la Distrofia muscular Miotinica, etc.
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INTRODUCCION

La Pseudohipertrofia de Duchenne es una enfermedad de tipo neuromuscular que
afecta a nifios varones de temprana edad; comenzando con una debilidad muscular en
MMII, lo cual, en un promedio de los catorce afios de edad les impide la deambulacion
en forma independiente. Para luego continuar con la afeccion en la musculatura
respiratoria el cual le impide una buena mecanica ventilatoria llegando hasta a causar la
muerte del paciente por paro cardio-respiratorio en un promedio de los veinte afos de
edad.

Algunos autores la consideran como una de las enfermedades neuromusculares
mas tragicas, debido a que afecta a chicos de temprana edad y les causa una rapida
progresion y un rapido deterioro fisico. Todavia se estd disputando entre distintas
bibliografias si es la distrofia muscular méas frecuente debido a los numerosos casos que
se van detectando por el avance de la enfermedad en los tltimos tiempos.

Puede estar presente durante varias generaciones sin ninguna aparicion debido que
esta patologia es de origen genético y puede afectar a chicos de cualquier indole como
raza, religion, etc.

Este tipo de enfermedad Pseudohipertrofica suele ser desconocida para muchos
estudiantes y Licenciados en Kinesidlogia especialistas aunque esta sea de incumbencia
netamente kinésica. Por este motivo fue que me interese en realizar este trabajo de
investigacion.

Los factores externos pueden ser una de las causas que influyen en la aceleracion
de la involucion de las actividades de la vida diaria. En esta tesina se trata de demostrar
como los mencionados factores externos actian en el decoro de las actividades motoras

cotidianas de los nifos afectados con Pseudohipertofia de Duchenne.
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La herramienta utilizada para detectar cualquier modificacion en las actividades
diarias es el indice de Barthel. El cual nos brinda una concreta informacion para la
evaluaciéon del paciente, ademds es el método evaluativo mas utilizado en el

desenvolvimiento de las actividades realizadas dentro del ambito de lo cotidiano.
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PROBLEMATICA

Las enfermedades neuromusculares por su caracter genético pueden estar
presentes en cualquier persona independientemente de su raza, sexo, etc. Este el caso de
la Pseudohipertrofia de Duchenne que afecta a niflos de temprana edad, cualquiera sea
su clase social, cultural y econdmica.

Esta investigacion se centra en desentrafar si esos tres ultimos factores externos
como son la sociedad, la cultura y la economia pueden acelerar la involucion en las
actividades de la vida diaria (AVD) de los nifios afectados con Pseudohipertrofia de
Duchenne.

Mas alld que parezca obvio de que estos factores pudieran llegar a producir una
involucion de las actividades de la vida diaria, no se ha encontrado ninguna
investigacion acerca del tema de este trabajo, lo que fue uno de los impulsadores para
realizar esta tesina con gran interés.

El método mas apropiado que se utiliza en esta exposicion para la recoleccion de
datos de las actividades en la vida diaria es el indice de Barthel. Esta herramienta
cuantifica las habilidades motrices de los nifios dentro de su ambito cotidiano a través
de una serie de preguntas que ellos mismos pueden contestar, y en el caso de que no
pudiesen le efectuariamos la encuesta a la persona mas allegada al paciente o al

familiar a cargo.
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FUNDAMENTACION

La principal razon por la cual me decidi a realizar este trabajo de investigacion
fue lo desconocido que me resultaba este tipo de enfermedad neuromuscular
especificamente la Distrofia Muscular de Duchenne.

Resulta muy extrafio el poco conocimiento acerca de la enfermedad por parte
de estudiantes y kinesidlogos especialistas en niflos, ya que €sta posee como pilar
principales para su tratamiento la Kinesiologia.

Un tema importante es que las manifestaciones clinicas se dan en nifios de edad
muy temprana. Esto me motivé a querer hacer algo para poder contribuir con un grano
de arena para mejorar su estilo de vida dentro y fuera de su hogar, mediante la
evaluacién de sus actividades diarias, detectando cuales son sus puntos de mayor
flaqueza y cuales son sus virtudes para saber en que apoyarse. De esa manera poder
evitar el deterioro de su capacidad funcional.

Para la confirmacion del tema de esta investigacion con su problematica he
recurrido a distintos licenciados en kinesiologia y fisiatria especialistas en el tema de
esta investigacion y reconocidos a nivel nacional e internacional, como el Licenciado
José Corderi en forma de entrevista personal en el Hospital Francés de la ciudad de
Buenos Aires, el Licenciado Gustavo Cuello también de la ciudad de Buenos Aires y
Ricardo Rojas Caballero desde la ciudad Mazatlan, Sinaloa, México por via E-mail, los
cuales me han orientado de gran manera a la hora de la toma de decisiones en cuanto a
la formulacion y el planteo de objetivos.

Las enfermedades neuromusculares son un grupo de patologias que
topograficamente se localizan en diversos sectores del sistema nervioso periférico, tales

como el asta anterior de la médula, troncos nerviosos, unién neuromuscular y musculos.
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“El sintoma principal en la gran mayoria de ellas es la debilidad muscular. De
alli la importancia del test de fuerza dentro del examen .

Los aparatos o sistemas mas comunmente afectados son el cardiaco, el
osteoarticular, el muscular y el respiratorio y con menos frecuencia otros como el
aparato urinario, aparato digestivo, afecciones visuales, etc.

Los tratamientos de apoyo psicologico y de la obesidad son de gran importancia.

Si bien el sobrepeso es perjudicial para la salud en general, en los individuos con
debilidad muscular este se convierte en un factor critico ya que en pacientes débiles una
pequefia relativa ganancia de peso puede provocar importantes efectos sobre la
habilidad motora, pudiendo perderse la capacidad de pararse o caminar y aumentar las
deformaciones 6seas. “Esto significa que si un miembro con un sobrepeso determinado
se desplaza en el espacio, este miembro tendrd que ejercer mayor fuerza para poder ser
trasladado, lo que producirda es aun mas debilidad. En el caso de los pacientes con
Distrofia Muscular de Duchenne esto puede llegar a ser muy relevante ya que la
debilidad producida por estos pacientes nos indica roturas de los sarcomeros de las
células musculares””.

La Distrofia Muscular de Duchenne es el tipo de distrofia més conocida y recibe
ese nombre en memoria del neurdlogo y fisidlogo francés “Guillaume Benjamin Amand
Duchenne o Duchenne de Boulogne’ (1806-1875.

“Obtuvo su nombre en 1861 cuando Duchenne la describe en el libro “De [
électrisation localisée” y en otras posteriores publicaciones ™.

Por su modo de herencia, fue sabido a principios del siglo 20 que un defecto en el
cromosoma-X era el responsable de la enfermedad, pero solo hasta 1986 fue que el gen

mismo, el gen de la distrofina, fue caracterizado, identificindose poco después la

proteina distrofina, la cual esta faltante en los chicos con Duchenne.

10
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“Esta distrofia muscular siempre ha estado presente en el hombre y también en
. r ry. )J5
todos los animales con musculos esqueléticos’ .
La DMD es una forma de distrofia muscular rdpidamente progresiva y es la forma mas
frecuente; segiin L. Macias y col. dicen que la DMD no es una de las enfermedades
neuromusculares mas frecuentes aunque si una de las mas dramaticas por su evolucion.
Es un trastorno hereditario caracterizado por debilidad muscular rapidamente

progresiva de las piernas y la pelvis, que afecta posteriormente a todo el cuerpo.

Los tipos de Distrofia Muscular mas frecuentes son:

e  Miotonica

De Duchenne

De Becker

e Del anillo ¢seo

e Facioescapulohumeral
o (Congénita

e Oculofaringea

o Distal

e De Emery-Dreifuss °
Causas

La distrofia muscular de Duchenne es heredada en un modelo de gen recesivo
ligado al cromosoma X. Los nifios con un gen anormal muestran sintomas, mientras que
las mujeres con un gen anormal son portadoras, esto quiere decir, que generalmente no

muestran sintomas. Sin embargo, los hijos de las mujeres portadoras tienen cada uno un

11
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50% de probabilidades de tener la enfermedad y las hijas tienen cada una un 50% de

probabilidades de ser portadoras.

Los nifios con la distrofia muscular de Duchenne tienen una falta casi total de
distrofina, una proteina esencial para los musculos que es responsable del

mantenimiento de la estructura de las células musculares.

Cada hijo varon nacido de una mujer con una mutacion de distrofina en uno de sus
dos cromosomas X tiene un 50 por ciento de probabilidad de heredar el gen defectuoso
y de que tenga DMD. Cada una de sus hijas tiene un 50 por ciento de probabilidad de
heredar la mutacion y ser portadora. Las portadoras no presentan generalmente sintomas
de la enfermedad, pero pueden tener un hijo con esta mutacion o la enfermedad.

“A pesar de ser hereditaria es muy frecuente no encontrar ningun antecedente

.7 7
familiar”

Hay dos explicaciones posibles de como una familia sin antecedentes de DMD

repentinamente pueda tener un hijo con la enfermedad:

La mutacion genética que conlleva a la DMD puede haber existido en las mujeres
de la familia durante algunas generaciones, sin que nadie lo sepa. Posiblemente ningin
hijo varoén haya nacido con la enfermedad, o aun si un nifio varén en una generacion
anterior estuvo afectado, los parientes posiblemente no hayan sabido que enfermedad se

trataba.

La segunda posibilidad es que el nifio con DMD tiene una mutacién genética
nueva que surgio durante su desarrollo como feto. Una vez que alguien desarrolla una
enfermedad genética, aunque la mutacion sea espontdnea (nueva) en el caso de esa

persona, puede transmitirla a su progenie.

12
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Un hombre con DMD no puede transmitir el gen defectuoso a sus hijos porque le
da al hijo varén un cromosoma Y, no uno X. Pero con toda seguridad, se lo transmitira a
sus hijas, porque cada una de ellas hereda el inico cromosoma X del padre. Entonces,
¢éstas seran portadoras y cada uno de sus hijos varones tendran un 50 por ciento de

probabilidad de desarrollar la enfermedad y asi sucesivamente.

Las mujeres y la DMD

Cuando una nifia hereda el gen de la DMD de su madre, generalmente recibe
también un gen saludable de distrofina de su padre, dandole suficiente de esta proteina
para protegerla de la enfermedad. Los varones que heredan la mutacion tienen la
enfermedad, porque no tienen un segundo gen de distrofina para compensar el gen

defectuoso.

Principios diagnosticos

El diagnéstico de distrofia muscular depende de una combinacion de historia
familiar y observaciones clinicas de la alteracion funcional debida a debilidad muscular
junto con un examen cuidadoso de grupos musculares individuales para determinar los

patrones de compromiso selectivo. “Se diagnostica recién entre los tres y los seis anos

. ))8
de vida’”.

La evaluacién clinica de un paciente con distrofia muscular sospechosa se

acompafia normalmente de algunos examenes especificos:

Creatinfosfoquinasa (CPK): Es una enzima que s encuentra en altas
concentraciones en el musculo esquelético y en algunos otros tejidos, el dafio muscular
puede originar pasaje de CPK a la corriente sanguinea y niveles mas altos que los

usuales en sangre.

13
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Electromiografia (EMG): La EMG proporcionard un cuadro caracteristico de
miopatia con abundancia de potenciales de accién musculares polifasicos de escasa

duracion y pequenios.

Biopsia muscular: Mostrard amplias anormalidades con gran variacion en el
tamafio de las fibras, migracion del nucleo hacia el centro de las fibras, acompafadas

por infiltracion difusa de grasa y tejido fibroso.

El ataque clinico de la DMD ocurre tipicamente en muchachos entre las edades de
dos y seis afios, ocasionalmente poco después del nacimiento. La enfermedad empieza
tan insidiosamente que puede pasar inadvertida por muchos meses o incluso afios.

El nifio puede tener dificultad subiendo escalones y levantandose de la posicién
de sentado o acurrucado. Hay una tendencia a caerse frecuentemente. Después, el nifio
puede desarrollar un andar contoneandose. El nivel de suero de creatina-quinasa (CPK),
una enzima muscular, es elevado en la DMD incluso antes de que las senales clinicas de
la enfermedad aparezcan.

Estos niveles altos de CPK en el suero de la sangre es una consecuencia de la
funcion anormal de la membrana celular del musculo, que es el resultado de la pérdida

de CPK y otras enzimas del musculo distréfico.

Epidemiologia

Distintos autores disertan si es o no la distrofia muscular mas frecuente. La
distrofia muscular de Duchenne se presenta en aproximadamente 2 de cada 10.000
nifos varones. "Aproximadamente un cuarto de los casos es causados por una mutacion

nueva’”.

Se considera que la distrofia muscular en general tiene una incidencia cercana a 1
entre cada 2000 nacimientos; mientras que de forma individual la incidencia de los dos

tipos de distrofia muscular mas comunes, la DM Miotonica (la forma adulta mas

14
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comun) y la DM tipo Duchenne (la forma infantil mas comun y severa), es de 1 entre
cada 10 000 personas nacidas (de ambos sexos) en la primera, y de 1 entre cada 3500

varones nacidos en la segunda.

Sintomas
El deterioro muscular en las Distrofias de Duchenne generalmente no es doloroso.

Algunas personas refieren que a veces tienen calambres musculares.

Los sintomas aparecen antes de los seis afios de edad y pueden aparecer en la

infancia temprana.

e Hay debilidad muscular progresiva de las piernas y la pelvis.

e Se asocia con una perdida dela masa muscular.

e La debilidad muscular también se presenta en los brazos, cuello y otras
areas, pero no tan severamente ni tan temprano como en la mitad inferior

del cuerpo.

e También se presentan contracturas musculares en las piernas y los
talones, produciendo incapacidad para utilizar los musculos debido al

acortamiento de las fibras musculares y a la fibrosis del tejido conectivo

A medida que se debilitan los musculos aumentan de tamafio, pero el tejido
muscular es débil. En el 90% de los nifios con este trastorno es frecuente un aumento de
tamafio y una debilidad del musculo cardiaco, que causa problemas dela frecuencia

cardiaca.

Los huesos de desarrollan anormalmente, produciendo deformidades esqueléticas

de la columna y otras areas.

15




Influencia de los factores sociales, culturales y econémicos en las actividades de la vida diaria en la
Pseudohipertrofia de Duchenne

Los nifios tienen una marcha vacilante, con caidas frecuente y gran dificultad para
ponerse de pie y subir escaleras. Al llegar a la edad escolar el nifio posiblemente camine
sobre los dedos o la punta del pie, presentando una marcha un tanto rodante. Esta es
insegura y se contonea y puede caerse con facilidad. Para tratar de mantener su

equilibrio, saca su barriga y empuja los hombros hacia atras.

Al tener contracturas en los musculos de los brazos y las piernas alrededor de las
articulaciones, los codos y las rodillas no pueden extenderse totalmente. Por ultimo se

produce escoliosis y son propensos a enfermedades pulmonares.

Al llegar a la adolescencia, el dano que produce al corazén y los musculos
involucrados en el funcionamiento de los pulmones puede amenazar la vida. Estos
sistemas deberan monitorearse muy de cerca, y este cuidado deberd proporcionarlo

generalmente un cardidlogo pediatra.

Cuando llega a los diez afios de edad, pueden debilitarse el diafragma y otros
musculos que son necesarios para hacer funcionar a los pulmones, haciendo que estos
sean menos efectivos para llevar el aire hacia ellos y para sacarlo. Los datos que pueden
indicar una mala funcion respiratoria son dolores de cabeza, embotamiento mental,

dificultad para concentrarse o mantenerse despierto, asi como pesadillas.

Aproximadamente una tercera parte de los nifios con Distrofia Muscular de
Duchenne tienen algin grado de problemas de aprendizaje, aunque pocos son

severamente retrasados.

Complicaciones

La mayoria de los pacientes con DMD fallecen por complicaciones respiratorias,
ya sea por insuficiencia respiratoria o por infecciones pulmonares. (Merlini y Granata

1990)
16
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Las mas comunes son:

Deformidades

e Discapacidad progresiva, permanente

e Disminucidén de la movilidad

e Disminucion de la capacidad de autocuidado

e Alteracion mental ( varia y generalmente es minima)

e Neumonia u otras enfermedades respiratorias

¢ Insuficiencia respiratoria

e (Cardiomiopatia

¢ Insuficiencia cardiaca congestiva (poco comun)

e Arritmias cardiacas poco comunes.

Funcion respiratoria

Después de que un nifio con Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) tiene unos
diez afios de edad puede debilitarse el diafragma y otros musculos que hacen funcionar

a los pulmones, haciendo que estos sean mas efectivos.

Los problemas que pueden indicar una mala funcion respiratoria incluyen dolores

de cabeza, dificultad para concentrarse o mantenerse despierto.

17
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“Cualquier persona con un sistema respiratorio debilitado esta sujeto también a
mas infecciones y dificultades para toser. Una gripe sencilla puede convertirse en

, »10
neumonia en el caso de esta persona .

A medida que disminuye la capacidad respiratoria puede obtener una maquina
para ayudar a toser o aprender procedimientos para ayudar al paciente a toser y a

mantener el sistema bronquial libre de secreciones.

En algiin momento se requerira respiracion asistida para ayudar a proporcionar un
flujo de aire suficiente hacia y de los pulmones. A veces se requiere un respirador solo
durante las noches. Cuando se lo requiera mas a menudo podrd realizarse una
traqueotomia o insertarse una sonda directamente en la traquea( via aérea) para llevar

aire a los pulmones.

Efectos sobre el intelecto

Los problemas sobre el intelecto, algunas veces suficientes severos para
catalogarlos como retardo mental, han sido descriptos en la DMD desde que el Dr.

Duchenne mismo describi6 primero la enfermedad hace mas de cien afios.

Una tercera parte de los nifios son severamente retrasados, los médicos creen que
las anomalias de distrofina en el cerebro pueden ocasionar déficit cognoscitivos y
conductas sutiles. Los problemas de aprendizaje que se observan en algunas personas
con DMD ocurren generalmente el tres(3) areas: enfoque de la atencion, aprendizaje

verbal y memoria e interacciéon emocional.

Otra bibliografia consultada refiere que el 50% de los pacientes con DMD
manifiesta una leve disminucién intelectual; no obstante, un buen porcentaje de los
pacientes muestran hipocondria, depresion, histeria en pruebas psicoldgicas, segun

estudios realizados por The Minnesota Multiphasic Personality Inventory.
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“La mayoria de los chicos tienen una inteligencia normal”"’. No obstante, la
distrofina, la proteina faltante en los musculos con Duchenne, al perecer también es
importante en la funcidn cerebral, en donde se encuentra ausente o en pocas cantidades.
“Esto pudiera conducir a un cierto retardo mental no progresivo y problemas de
conducta las cuales quizas demanden atencion especial y posiblemente cierta ayuda de

.7 . ’)12
educacion especial”~.

Manejo nutricional

En los tipos mas severos de las distrofias musculares como es la Duchenne se
presenta una alta tendencia hacia la obesidad antes y después de la perdida de la

capacidad para movilizarse andando.

La razén fundamental para controlar el peso se debe a que es una forma facil de
cuidado, particularmente en el sentido de que mejora los traslados y el cuidado de la piel

de la persona.
Complicaciones Cardiacas

La proteina distrofina ha sido localizada en la superficie de la membrana de las
fibras de Purkinje del corazon, y una expresion defectuosa de la distrofina contribuiria a
los disturbios de conduccion cardiacas como es ven en la Distrofia Muscular de

Duchenne.

A pesar de encontrarse significativas anormalidades en el electrocardiograma y
ecocardiograma, solo cerca del 30% de los pacientes con DMD  desarrollan
complicaciones clinicas cardiovasculares. El deterioro del miocardio cominmente se
mantiene clinicamente silencioso hasta etapas tardias de la enfermedad. La hipertension

pulmonar también ha sido implicada con la insuficiencia cardiorrespiratoria en la DMD.
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Debilidad muscular y acortamientos musculares
A medida que va evolucionando la enfermedad, la debilidad va aumentando.

Las limitaciones funcionales suelen ser evidentes entre los seis y ocho afios

aproximadamente.

Es caracteristica la marcha en Trendelemburg’ y balanceante con debilidad de
los musculos estabilizadores dela cadera, pies separados, brazos separados del cuerpo e
inclinacion anterior del cuerpo. Esta marcha, tipica en la DMD condiciona las
compensaciones posturales bipedas y hace posible la continuidad de la deambulacion

durante mas tiempo y con menor gasto de energia.

Es frecuente u acortamiento del biceps sural o del Tensor de la Fascia Lata que
condiciona una marcha asimétrica; Esta asimetria puede provocar una basculacion
lateral pélvica con actitud escolidtica que junto al acortamiento de los musculos

implicados aumenta la descompensacion biomecanica.

La capacidad de deambulacion se conserva hasta aproximadamente los ocho y

diez afios y segun la evolucion particular de cada nifio.
Tratamiento

No tienen curacion aunque la Kinesiologia y Fisioterapia y el ejercicio son ttiles
para prevenir la contractura muscular permanente alrededor de las articulaciones. En las
formas con gran rigidez y dolor muscular a veces esta indicada la cirugia. Se fomenta la
actividad muscular, ya que la inactividad (como permanecer en cama) puede empeorar
la enfermedad muscular. La fisioterapia puede ser de gran ayuda para mantener la
fuerza y funcion muscular, al igual que los dispositivos ortopédicos tales como soportes

y sillas de ruedas para mejorar la movilidad y la capacidad de autocuidado.
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Se estudia la administracion de un grupo de farmacos, conocidos como
corticoesteroides, han mostrado significantes beneficios para los pacientes con Distrofia
Muscular, principalmente para la forma de Duchenne, que por desgracia tienen

importantes efectos adversos.

Unos de los farmacos mdas usados es la Prednisona, en donde experimentos
realizados demostraron que es extremadamente promisoria para disminuir la
degeneracion muscular. En algunos casos la capacidad para caminar puede ser

prolongada por dos afios mas.

Los esteroides catabolicos ayudan en el cuerpo a liberar glucosa y, por lo tanto,
movilizar energia en respuesta a estrés o peligro. Sin embargo, la forma exacta por la
cual, la prednisona ayuda a pacientes con DM se desconoce todavia, aunque podria
deberse a sus efectos antinflamatorios o inmunosupresores. Los linfocitos T citotéxicos
que migran para retirar las células lesionadas ven retardada su actividad, minimizando
las respuestas inflamatorias y la fibrosis. Algunos especulan que la prednisona puede

también estimular la produccion de proteinas musculares.

Los efectos positivos de la prednisona son que produce un aumento de la fuerza y
masa muscular, aunque los niveles altos de la enzima creatina kinasa, CK, permanecen
inalterados. También se ha comprobado que preserva la funcion respiratoria. Por otro
lado, cuando se detiene el uso de la prednisona, parece haber una pérdida de los

beneficios adquiridos, no importando cuanto tiempo fue utilizada.

“Los efectos adversos del uso de la prednisona son, retencion de liquidos,
retencion de sales, hipertension arterial, aunque raramente es Vvisto este efecto,
cataratas, osteoporosis, baja estatura, puede ser un efecto adverso benéfico en la

DMD ",
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Otro esteroide catabolico, el Deflazacort, se ha venido probando para terapia de

las distrofias musculares, especificamente para DMD.

El Deflazacortr es una oxazalona derivada de la prednisona, con efectos
antinflamatorios e inmunosupresores comprobables al de la misma. La equivalencia
terapéutica aproximadamente es de 1,2 mg de Deflazacort por 1mg de prednisona. Pero

los estudios dicen que las dosis 0ptimas es de 0,9 mg/kg/dia.

Los efectos retardando la degeneracion muscular y preservando la funcién
pulmonar fueron comparables a los de la Prednisona. Otro descubrimiento fue el retardo

de la necesidad de una correccion quirurgica de la escoliosis.

Con relacion a los efectos adversos, se observo que los pacientes que usan
Deflazacort, estos preponderantemente menores a los de la Prednisona, aunque la
incidencia de cataratas es significativamente mayor. La supresion del crecimiento es
otro efecto adverso importante del Deflazacort, de forma semejante a la prednisona, este

efecto adverso puede ser considerado benéfico para pacientes con DMD.

“Otra diferencia significativa entre los dos corticoesteroides citados es el costo

del tratamiento que es mayor para el deflazacort””.

Desde el punto de vista biomecanico; las ortesis son aparatos ortopédicos
encaminados a mantener derecha una articulacion y se utilizan para evitar que el pie
apunte hacia abajo mientras el nifio duerme. Estar de pie durante el dia soportando el
minimo peso, fomenta una mejor circulacion sanguinea, fortalece los huesos y ayuda a
mantener la columna recta. Puede ser util la ayuda de andadores o sillas de ruedas

especiales.

Tarde o temprano, todos los nifios requieren sillas de ruedas, que les ayuda a

mantener una movilidad que de otra manera seria imposible.
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Como sabemos las distrofias musculares engloban un conjunto de patologias de
origen genético en donde la forma mas es la Duchenne. Las complicaciones serias en
mas del 80 % de los pacientes estan relacionadas a problemas pulmonares donde ocurre

insuficiencia respiratoria y cuadro infecciosos severos.

Los principales musculos responsables en la respiraciéon son el diafragma y la
musculatura intercostal. Clinicamente en la hipoventilacion se puede observar una

respiracion poco profunda y aumento de la frecuencia respiratoria.

En pacientes con trastornos neuromusculares se ve un deterioro muscular y por
consiguiente no se produce una ventilacion y expulsion de secreciones adecuadas. La
musculatura inspiratoria  debilitada, hace que ocurra hipercapnia, hipoventilacion

pulmonar y como resultado de esto hipoxia.

La insuficiencia ventilatoria se presenta por la hipercapnia debido a la deficiencia
de la ventilacion normal de las membranas de intercambio gaseoso. Inicialmente ocurre

en el suefio profundo y progresivamente en otras etapas del suefio y horas del dia.

Los sintomas de hipoventilacion son fatiga, disturbios del suefio, insomnio,
miedos nocturnos, dolor de cabeza matinal, confusion, desorientacion, disminucion del

apetito, pérdida de peso, alteracion de la voz y tos no productiva.

En la insuficiencia hay una disminucion progresiva de la respiracion, con altos

niveles de CO2 y bajos de O2.

“En episodios de insuficiencia respiratoria es muy importante el dar ventilacion y
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no oxigeno al paciente”"".
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Los principales parametros utilizados en los examenes evaluativos son:

e Medidas de flujo, capacidad y volumen pulmonar

e Andlisis del patron respiratorio

e Capnografia (medicion del CO2 exhalado)

e Oximetria

La Ventilacion no Invasiva es una estrategia al enfrentarse con una insuficiencia

respiratoria debida a un debilitamiento muscular.

Algunos tratamientos convencionales incluyen medicaciéon normalmente usada
para neumopatias cronicas como la Teofilina y broncodilatadores conocidos como

agonistas de receptores B2.

Entre los métodos que actian sobre el cuerpo estdn los dispositivos NPBV’s
(ventilacién corporal negativa) que lo que hacen es producir una presiéon negativa
intermitente alrededor las paredes de la caja tordcica y zona abdominal, facilitando la
entrada de aire en las vias aéreas. Existen otros dispositivos que act@ian aplicando
presion positiva en las vias aéreas, conocidos como IPPV -ventilacion de presion
positiva intermitente-. En los dos modos de ventilaciéon no invasiva esta puede ser

administrada via mascara nasal, bucal, buconasal o tubo en las vias aéreas.

En los ultimos afios sé introdujeron los ventiladores de presion de tipo BI-PAP,

en donde el manejo es mas simple y son mas baratos.

Inicialmente la ventilacion no invasiva puede ser necesaria solamente en episodios

gripales o de resfrios.
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Conforme se desarrolla el debilitamiento de la musculatura respiratoria, su uso
podria ser necesario durante periodos nocturnos y progresivamente el numero de horas

aumente hasta alcanzar las 24 hs del dia.

Las indicaciones para el uso de la ventilacion no invasiva, segun el consenso

internacional en 1999, son los siguientes:

1. Sintomas como fatiga muscular respiratoria, disnea, dolor de cabeza

matinal.

2. Criterios fisiologicos: *PaCO2 > o = 45 mm/Hg

* oximetria nocturna que ha demostrado saturacion de O2 <

o = 88 % durante cinco (5) minutos consecutivos.

* Presion inspiratoria maxima < 60 cmH20

* capacidad vital forzada < 50 % de lo predicho (para una

17
persona sana)" .

Para la prevencion de las contracturas es conveniente realizar una serie de
movimientos con un horario para retardarlas, evitando asi que los tendones se acorten de

manera prematura.

El ejercicio puede ser de utilidad para fortalecer los musculos esqueléticos,
mantener saludable el sistema cardiovascular y contribuir a que el paciente se sienta
mejor. Pero en el caso de la DMD, demasiado ejercicio podria perjudicar los musculos,

deberas ser moderados, pero no extenuar al musculo.

Se recomienda la natacion y ejercicios acuaticos como una buena manera de

mantener los misculos con un buen tono sin que tengan que esforzarse indebidamente.
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El uso de ortesis y de auxiliares de la deambulacion debe ser minimo, dado que
¢ésta es una enfermedad generalizada en la que el individuo funciona con su maximo
gasto energético. Se debe luchar especialmente contra las contracturas en flexion de

caderas y rodillas para mantener la deambulacidon independiente por mas tiempo.

“Si el paciente sufre varias caidas al dia las ortesis largas para las piernas
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pueden prolongar la deambulacion limitada durante varios arios”"".

Cuando las contracturas han evolucionado agravandose, puede ser necesario
realizar una operacion quirtrgica: cirugia del tendon de Aquiles, para tratar las

contracturas de los tobillos mientras el nifio aun camina entre los ocho y diez afios.

“El tiempo correcto para hacer la cirugia del tendon de Aquiles en DMD es
cuando el nifio esta teniendo considerables problemas para ponerse de pie y caminar,
viéndose amenazado inminentemente el caminar con independencia, pero antes de que
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el nirio comience a usar la silla de ruedas ™.

“El indice de Barthel fue publicado en 1965 por Mahoney y Barthel *°. Tras diez
anos de experiencia en su uso para valorar y monitorizar los progresos en la
independencia, en el auto cuidado de pacientes con patologias neuromusculares y/o
musculo esqueléticas.

“Su uso es preferido por la mayoria de los autores Europeos y recomendado por

la British Geriatrics Society”

, para evaluar las actividades basicas de la vida diaria
(AVD) en pacientes ancianos. Por otra parte, es la escala mas utilizada
internacionalmente para la valoraciéon funcional de pacientes con patologia

cerebrovascular aguda y sus complicaciones como la demencia vascular Su aplicacion

es especialmente util en unidades de rehabilitacion.
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Es una escala heteroadministrada. El tiempo de cumplimentacion es de
aproximadamente cinco minutos, y la recogida de informacién es a través de
observacion directa y/o interrogatorio al paciente, o si su capacidad cognitiva no lo
permite, de su cuidador o familiar.

“Evaliia diez AVD"%: Comer, Lavarse, vestirse, arreglarse, deposicién, miccion,
ir al retrete, trasladarse al sillon cama, deambulacion, subir y bajar escaleras; dando mas
importancia que otros indices (como el indice de Katz) a la puntuacion de los items
relacionados con el control de esfinteres y la movilidad.

En cuanto a sus cualidades tiene una alta validez predictiva de mortalidad, estancia
e ingresos hospitalarios, beneficio funcional en unidades de rehabilitacion, del resultado
funcional final, de la capacidad para seguir viviendo en la comunidad y de la vuelta a la
vida laboral. Su reproducibilidad es excelente, con coeficientes de relacion kappa
ponderado de 0,98 intraobservador y mayores de 0,88 interobservador.

Recientemente se ha comprobado que el indice de Barthel obtenido de un
cuestionario cumplimentado por el propio paciente tiene una alta correlacion con los
datos obtenidos de la entrevista a su cuidador.

Desarrollado en su origen en la rehabilitacion de patologia neuromuscular, cada
item puntua de forma ponderada seglin la relevancia que los autores otorgaron a cada
actividad®. Por ejemplo, la maxima puntuacion otorgada al item del bafio es 5, mientras
que para la deambulacion la puntuacion maxima es 15. Sus autores pensaron que la
independencia en la deambulacion era mas importante para el conjunto de la
independencia como un todo que la independencia en el bafio. Esta propiedad del indice
de Barthel permite que la suma de puntuaciones obtenidas en los diferentes items pueda
representar la dependencia funcional de un individuo, lo que no ocurre con otras escalas

donde todos los items tienen igual “peso especifico”.
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La puntuacion total varia entre 0 y 100 (90 para pacientes limitados en silla de
ruedas). No es una escala continua, lo cual significa que una variacion de 5 puntos en la
zona de alta puntuacion (més cercana a la independencia) no es semejante al mismo
cambio en la zona baja (mas cerca de la dependencia).

“Para una mejor interpretacion *, sus resultados globales se han agrupado en
cuatro categorias de dependencia:

1) Total: menor a 20

2) Grave: igual 20-35

3) Moderada: Igual 40-55

4) Leve: mayor igual 60

Estos grupos estan basados en resultados obtenidos en diferentes estudios sobre el
valor predictivo de estos puntos de corte de potencial de rehabilitacion y capacidad de
recuperar la independencia de estos pacientes. “Una variante reciente del indice de
Barthel establece una puntuacion global de 0 — 20, lo cual podria conferirle mayor
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sensibilidad estadistica”™".
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OBJETIVOS
General:

e Determinar si los factores econdmicos, sociales y culturales de forma
conjunta influyen en el detrimento de la involucion de las actividades de la
vida diaria en pacientes con Pseudohipertrofia de Duchenne.

Especificos:

e Determinar cuales son las actividades de la vida diaria que involucionan
con mayor velocidad en los pacientes afectados con Pseudohipertrofia de
Duchenne.

¢ Definir si el indice de Barthel es una herramienta util en la evaluacion del
detrimento de los pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne.

o Revisar y relevar la situacion actual de los pacientes con Distrofia

Muscular de Duchenne en la ciudad de Rosario.
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HIPOTESIS
o  Los factores sociales, culturales y econdémicos en conjunto aceleran el
desarrollo de la involucion de las actividades de la vida diaria en pacientes

con presencia de Pseudohipertrofia de Duchenne.
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METODOS Y PROCEDIMIENTOS

Tipo de estudio
o Trabajo de campo de tipo encuesta
e Prospectivo
o Cuantitativo
o Longitudinal

Area de estudio

El trabajo de campo fue llevado a cabo en el Hospital Eva Peron de la ciudad de
Baigorria, provincia de Santa Fe y en domicilios particulares de los respectivos
pacientes en la localidad de Rosario, provincia de Santa Fe.

La investigacion se realizd especificamente en la sala de kinesiologia y
Rehabilitacion del hospital Baigorria y en los lugares de sus domicilios donde realizan
la mayoria de las actividades de la vida cotidiana.

Sujeto

Durante el periodo de trabajo de campo se encuestaron a 7 (siete) pacientes de
Rosario, Baigorria y San Lorenzo, todos ellos de sexo masculino, sin rango etario

Los siete pacientes evaluados estan referenciados en el Hospital Eva Peron. En
dicho Hospital se encuentra un centro integral de evaluacion y tratamiento para
pacientes con distrofias musculares. Aqui concurren una vez cada seis meses para ser
evaluados por la Dra. Lilia E. Mesa, La Dra. Marisa Zgaga y la Lic. Julieta Cardenas.
Los pacientes fueron interrogados para esta investigacion luego de habérsele realizado
dicho examen semestral, y asi poder sacar datos exactos como el peso, ya que éste fue
tomado por una balanza propia para esta clase de personas.

Las evaluaciones se realizaron dentro de las instalaciones del Hospital Eva Peron

y en domicilios particulares dias posteriores a cada evaluacion semestral.
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Definido, que se hallen en tratamiento médico y kinésico, y que presenten
Distrofia Muscular de Duchenne.
Poblacion
Pacientes domiciliados y oriundos de las ciudades de Rosario, San Lorenzo y
Baigorria, pertenecientes a diversas clases sociales, sin edad preestablecida,
independientemente de su estado actual y que se encuentren en tratamiento médico y
kinésico afectados con distrofia muscular de Duchenne.
Muestra
Pacientes que realizan sus evaluaciones semestrales en el Hospital Eva Peron de
la ciudad de Baigorria, durante los meses de junio del 2004 a enero del 2005 que
cumplen con los siguientes requisitos:
1. Sexo masculino.
2. Que presenten Distrofia Muscular de Duchenne diagnosticado por biopsia
muscular.
3. Que estén en tratamiento médico y kinésico.
4. con o sin patologias asociadas.
5. Con o sin antecedentes familiares.
Metodologia de recoleccion de datos
Se realizaron dos evaluaciones a cada paciente, con un lapso de seis meses entre la

primera y la segunda, donde se utilizaron los mismos métodos.

Para alcanzar los objetivos especificos propuestos para esta investigacion se
implemento el uso de un método evaluativo conocido como indice de Barthel. Luego los

datos obtenidos se transcribieron a graficos y tablas.

El indice de Barthel es una herramienta que sirve para evaluar las actividades

basicas de la vida diaria en pacientes con enfermedades neuroldgicas.
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La recogida de informacién es a través de observacion directa y/o interrogatorio
del paciente, su familiar o cuidador. En este caso los datos fueron recogidos tanto con
la observacion directa del paciente como el interrogatorio a su familia.

Su reproducibilidad es excelente con coeficientes de correlacion Kappa ponderado
de 0,98 intraobservador y mayores de 0,88 interobservador.

También se ha indagado de manera complementaria una serie de preguntas que se
desarrollan a continuacion y sirven para la completa evaluacion.

Tanto el indice de Barthel como el siguiente cuestionario se realizé tanto en la

primera evaluacion como en la reevaluacion seis meses después.

(Cual es su edad?

(Los recursos econdmicos cubren las necesidades basicas para el
tratamiento de la enfermedad?

(Cuenta con la ayuda econdémica del Estado Argentino?

(Realiza actividades sociales como ir a escuelas, clubes, centros de
recreacion, etc.?

(Se relaciona con personas de su edad o cercanos a ella?

(Qué tipo de corticoide se le suministra?

A continuacion se muestra el indice de Barthel con la totalidad de sus items.
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INDICE DE BARTHEL

Comida:

10 | Independiente. Capaz de comer por si solo en un tiempo razonable. La comida
puede ser cocinada y servida por otra persona

Necesita ayuda para cortar la carne, extender la mantequilla... pero es capaz de
comer solo

5
0 | Dependiente. Necesita ser alimentado por otra persona

Lavado (bafio

Independiente. Capaz de lavarse entero, de entrar y salir del bafio sin ayuda y
de hacerlo sin que una persona supervise

5
0 | Dependiente. Necesita algun tipo de ayuda o supervision

Vestido
10 | Independiente. Capaz de ponerse y quitarse la ropa sin ayuda
5 | Necesita ayuda. Realiza sin ayuda mas de la mitad de estas tareas en
un tiempo razonable
0 | Dependiente. Necesita ayuda para las mismas
Arreqglo

Independiente. Realiza todas las actividades personales sin ayuda alguna, los
complementos necesarios pueden ser provistos por alguna persona

5
0 | Dependiente. Necesita alguna ayuda

Deposicién

0 | Continente. No presenta episodios de incontinencia

colocar enemas o supositorios.

1
5 | Accidente ocasional. Menos de una vez por semana o necesita ayuda para
0

Incontinente. Mas de un episodio semanal

Miccioén

10 | Continente. No presenta episodios. Capaz de utilizar cualquier
dispositivo por si solo ( botella, sonda, orinal ...).

5 | Accidente ocasional. Presenta un maximo de un episodio en 24 horas o
requiere ayuda para la manipulacién de sondas o de otros dispositivos.

0 |Incontinente. Mas de un episodio en 24 horas

Ir al retrete

10 | Independiente. Entra y sale solo y no necesita ayuda alguna por parte
de otra persona

5 |Necesita ayuda. Capaz de manejarse con una pequefia ayuda; es
capaz de usar el cuarto de bafio. Puede limpiarse solo

0 | Dependiente. Incapaz de acceder a él o de utilizarlo sin ayuda mayor

Transferencia (traslado cama / sillén)

15 | Independiente. No requiere ayuda para sentarse o levantarse de una silla ni
para entrar o salir de la cama.

10 | Minima ayuda. Incluye una supervisiéon o una pequefia ayuda fisica.

5 | Gran ayuda. Precisa ayuda de una persona fuerte o entrenada.

0 | Dependiente. Necesita una grua o el alzamiento por dos personas. Es incapaz
de permanecer sentado

Deambulaciéon

15 | Independiente. Puede andar 50 metros o su equivalente en casa sin ayuda
supervision. Puede utilizar cualquier ayuda mecanica excepto un andador. Si
utiliza una prétesis, puede ponérsela y quitarsela solo.

10 | Necesita ayuda. Necesita supervision o una pequefa ayuda fisica por parte de
otra persona o utiliza andador.

5 | Independiente en silla de ruedas. No requiere ayuda ni supervisiéon

Subir y bajar escaleras

10 | Independiente. Capaz de subir y bajar un piso sin ayuda ni supervision
de otra persona.

5 | Necesita ayuda. Necesita ayuda o supervision.

0 | Dependiente. Es incapaz de salvar escalones
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DESARROLLO
PACIENTE 1
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Comida Lavado Vestido Arreglo Deposicién Miccién Ir al bafio Transferencia Deambulacién Subir y bajar

escaleras

|I1° Evaluaciéon 02° Evaluacion |

Fecha de la 1° evaluacion: 08/06/04
Fecha de la 2° evaluacion: 19/01/05
Nombre: M. S.
Edad: 17 afios
Farmaco utilizado: Deflazacort. (corticoide)
Total indice de Barthel:

o 1° evaluacion 40 puntos (severa)

o 2°evaluacion 35 puntos (severa)

Los recursos econdomicos de la familia del paciente cubren no solo las necesidades
basicas ya que su tratamiento se realiza de manera privada en el Sanatorio de Nifios de
la ciudad de Rosario.

El paciente concurre al colegio Almirante Brown de manera normal, cursando el
8° ano E.G.B.. Se relacina con chicos de su edad con los cuales establece una relacion

de amistad.
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Tanto ¢l como su familia tienen total conciencia y conocimiento de la enfermedad,

los cuales le hicieron tomar deciciones hacertadas, por ejemplo el empleo de la silla de

ruedas a los 11 afios de edad.

36




25

Influencia de los factores sociales, culturales y econémicos en las actividades de la vida diaria en la
Pseudohipertrofia de Duchenne

PACIENTE 2

20

15

10

Comida Lavado Vestido Arreglo Deposicion Miccion Ir al bafio Transferencia Deambulacion Subir y bajar
escaleras

|I 1° Evaluacion 002° Evaluacion |

Fecha de la 1° evaluacion: 29/06/04
Fecha de la 2° evaluacion: 20/01/05

Nombre: C. O.

Edad: 19 afios

Farmaco utilizado: Deflazacort. (corticoide)

Total indice de Barthel:

o 1° evaluacion 45 puntos (severo)
a 2°evaluacion 25 puntos (severo)

Econdmicamente la familia de Claudio no cuenta con los recursos basicos para la
mantencion de la enfermedad, aunque dichos recursos son aportados por parte del
Estado. Ha recibido no solo una silla de ruedas convencional, sino que gracias a su obra
social (P.A.M.I.) consiguié una silla de ruedas eléctrica, realizada ergondmicamente
para este tipo de pacientes; ademas se le otorg6 un CPAP para uso nocturno (ventilador
artificial), este lo comenzd a usar desde hace un afio. Sin el aporte del Estado estos
elementos hubiesen sido casi imposibles de adquirir.

Tanto el tratamiento médico como kinésico lo realiza en P.A.M.I..
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Realiza actividades sociales como ir a un colegio especial llamado la Casa del Sol
Naciente, al cual concurre desde hace cinco afos. No realiza otra clase de actividad mas
alla de la mencionada.

La familia més alld de tener un conocimiento basico no repara en las
complicaciones motrices y psicologicas que produce la enfermedad ya que un ejemplo
claro es lo que relata la madre y lo observado por mi persona que no utiliza la silla
eléctrica por miedo a que se rompa y lo mantiene en una silla de ruedas sin ninguna
adaptacién para las complicaciones fisicas. Esto obviamente altera las actividades

diarias acelerando su involucion.
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|I 1° Evaluacion 0O2° Evaluacion

Fecha de la 1° evaluacion: 11/07/04
Fecha de la 2° evaluacion: 9/01/05
Nombre: M. M.
Edad: 16 anos.
Fdrmaco utilizado: Deflazacort®
Total indice de Barthel:
a 1° evaluacion 95 puntos (ligera)
o 2°evaluacion 95 puntos (ligera)
Como se observa en el grafico este paciente no presenta cambios entre ambas
evaluaciones.
Este paciente cuenta con una situaciéon socio-cultural muy buena, donde el
sustento economico familiar cumple con las necesidades requeridas por la enfermedad
en esta etapa en particular.

Socialmente realiza actividades como ir al colegio y a un club de su barrio.
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|I 1° Evaluacion 02° Evaluacion

Fecha de la 1° evaluacion: 10/06/04

Fecha de la 2° evaluacion: 15/12/04

Nombre: A. S.

Edad: 6 afios.

Fdrmaco utilizado: Deflazacort®

Total indice de Barthel:

a 1° evaluacion 80 puntos (ligera)
a 2°evaluacion 75 puntos (moderada)

Este paciente presenta grandes cambios en las funciones de autocuidado, aunque
también se observa un cambio en el item de subir y bajar escaleras.

Este nifio concurre al colegio con normalidad, y realiza las actividades sociales
propuestas por el mismo.

El por su edad no tiene real conciencia acerca de su enfermedad, lo que dificulta
mas su cuidado fisico, ya que realiza actividades escolares y extraescolares con a la par
de los demas nifos. La madre estd con total conciencia de lo que ocurre con su hijo,
aunque a veces este esta fuera de su alcance.

Econdmicamente el Estado ayuda a la familia para llevar adelante el tratamiento.
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|I1° Evaluaciéon O2° Evaluacion |

Fecha de la 1° evaluacion: 01/06/04

Fecha de la 2° evaluacion: 15/12/04

Nombre: C. U.

Edad: 25 afios.

Fdrmaco utilizado: Deflazacort®

Total indice de Barthel:

o 1° evaluacion 35 puntos (severa)
a 2°evaluacion 25 puntos (severa)

Si bien esta familia cuenta con minimos recursos, el Estado le ha aportado un
CPAP para usar durante la noche, ya que este paciente se encuentra en un estado
respiratorio bastante malo. En cuento a lo demas la familia ha podido obtener los
distintos elementos para llevar a cabo un optimo tratamiento.

No se relaciona con personas de ajenas a la familia desde hace varios afios por un
fuerte estado depresivo que lo aqueja desde que conocid las consecuencias de su

enfermedad hace unos siete anos.
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|I 1° Evaluacion O02° Evaluacion

Fecha de la 1° evaluacion: 26//05/04
Fecha de la 2° evaluacion: 15/12/04
Nombre: A. O.
Edad: 9 afios.
Fdrmaco utilizado: Deflazacort®
Total indice de Barthel:
a 1° evaluacion 95 puntos (ligera)
o 2°evaluacion 85 puntos (ligera)
El grafico no muestra gran cantidad de cambios, pero los tinicos dos que presentan
son muy importantes a nivel motriz, aunque su independencia sigue siendo 6ptima.
Tanto cultural, social, como econdOmicamente se encuentra en buenas condiciones

sin que falte practicamente nada para abordaje terapéutico.
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|I 1° Evaluaciéon 0O2° Evaluacion

Fecha de la 1° evaluacion: 07/07/04
Fecha de la 2° evaluacion: 03/01/05
Nombre: M. G.
Edad: 11 afios.
Fdrmaco utilizado: Deflazacort® (Corticoide)
Total indice de Barthel:
a 1° evaluacion 95 puntos (ligera)
o 2°evaluacion 80 puntos (ligera)
La familia no llega a cumplir necesidades bdésicas para el tratamiento del chico,
aunque el Estado le proporciona el corticoide.
Concurre al colegio con total normalidad. La Familia practicamente no conoce el
riesgo y las consecuencias del esfuerzo fisico en su enfermedad, esto se demuestra en la

baja de 15 puntos en el indice de Barthel.
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El siguiente grafico muestra el porcentaje de involucion de las actividades de la
vida diaria de los pacientes con Enfermedad Neuromuscular de Duchenne.

En este se observa que el 42,8% de los pacientes tuvo una involucion de los items
de subir y bajar escaleras, vestido y miccion del indice de Barthel.

Otros puntos como ir al banio y la deposicion, muestran que el porcentaje de
pacientes que involucion6 es del 28,6%, Mientras que los items que menos
involucionaron son el arreglo, lavado y la transferencia con solo el 14,3% de los
pacientes.

En el grafico no se observan los puntos de deambulacion y comida, ya que estos
no presentaron ninguna modificacion por parte de los pacientes, siendo del 0% el

porcentaje de la involucion de los pacientes.

Involucion de las A.V.D. Segun los factores|
sociales, culturales y economicos

Lavado

14,3%
\ Vestido

L I
Transferenciai

Subir y bajar
escaleras 42,8%

14,3%

‘ ~ Arreglo
‘ 14,3%
Ir al baﬁoj
28,6% ‘  Deposicion
Miccion A
42,8%
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CONCLUSION

Actualmente se cree que los factores economicos, sociales y culturales en conjunto
intervienen en la evolucion de cualquier tipo enfermedad. No es este el caso, ya que con
esta investigacion se demuestra lo contrario al refutar la siguiente hipotesis: Los
factores sociales, culturales y econdmicos en conjunto aceleran el desarrollo de la
involucion de las actividades de la vida diaria en pacientes con presencia de
Pseudohipertrofia de Duchenne.

Si bien se pudo demostrar que la involucion en pacientes con un nivel socio-
cultural elevado es mas lenta la evolucion de la enfermedad, el factor econémico no
tuvo mayor influencia entre las personas que han sido evaluadas en esta tesina. Esto es
debido a que el centro de atencion para enfermedades neuromusculares se formo en una
institucion publica y es en el Hospital de la ciudad de Baigorria en donde se atienden
todos los chicos de Rosario y la zona con Pseudohipertrofia de Duchenne.

Es por esto que el factor econdomico familiar no tuvo influencia con respecto a la
involucion de los pacientes.

El uso del indice de Barthel ha resultado eficiente para la valoraciéon de las
actividades de la vida diaria de los pacientes con este tipo de enfermedad
neuromuscular, donde se ha podido cuantificar las variaciones producidas durante el
periodo de seis y ocho meses entre evaluacion y evaluacion.

Aunque en nuestro pais el sistema de salud esta muy devaluado, no deja de
asombrar la forma con que se hace cargo y se logra formar un equipo interdisciplinario
en este tipo de patologia de tanta gravedad y que afecta a nifios de cualquier sector

social, economico y cultural.
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Esta accion debe tenerse en cuenta para que se logre ver que se puede lograr un
buen sistema de salud sin tener que derivar en alguna institucion privada sea cual sea la
patologia de cada persona.

Se espera que este trabajo sirva para que a estos nifios no se lo evalue solo en un
consultorio privado por el simple hecho de no querer ser atendido en algin hospital,
sino para que no se tenga en cuenta sus niveles sociales, culturales y econdmicos para
poder brindarle la posibilidad de mejorar su calidad de vida tanto fuera de su casa como
dentro de ella y la relacion con su entorno. Es este el caso como considero yo que se
deben efectuar las atenciones de salud y como se debe encarar cualquier tipo de

patologia.
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