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INTRODUCCION

Los fisioterapeutas (FT) son profesionales sanitarios con un titulo universitario de posgrado (MFT,
DFT) otorgado por una universidad acreditada. También pueden ser especialistas certificados en
un area de especializacion como pediatria (EPC), geriatria (EGC), neurologia (ENC), cardiologia y
cardiovascular (ECC) o fisioterapia ortopédica (EOC). Los fisioterapeutas practican en una variedad
de entornos que incluyen hospitales y hogares de reposo, clinicas ambulatorias, salud en el hogar
y escuelas. La mayoria de las personas que sufren de distrofia miotonica (DM) probablemente se
encontraran por primera vez con un fisioterapeuta en la clinica multidisciplinaria en la cual reciben
atencion para sus problemas relacionados con la DM. En este entorno, el fisioterapeuta tiene un
papel como consultante y proporciona evaluaciones, educacion, instrucciones y recomendaciones
segun las necesidades individuales de los pacientes. También pueden servir como enlace y ayudar
a coordinar la atencion con los terapistas en las escuelas o en la comunidad que pueden prestar
servicios de atencién directa.

Algunas areas comunes abordadas por los fisioterapeutas se relacionan al ejercicio o actividad
fisica, manejo de dolor o fatiga, aparatos ortopédicos y equipos de asistencia y adaptacién. Las
metas del manejo de la fisioterapia para la DM son maximizar la capacidad funcional, retardar y
prevenir las complicaciones secundarias asociadas con la DM y la edad, y mejorar la calidad de vida
para personas con DM.

La distrofia miotonica es la forma mas comun de distrofia muscular en adultos. Es un trastorno
autosdémico dominante, lo cual significa que una persona que lleva el gen tiene un 50/50 de
posibilidades de transmitirlo a un hijo. Es un trastorno multisistémico progresivo que afecta al
sistema muscular, respiratorio, cardiaco, nervioso, gastrointestinal y endocrino. En la actualidad
son reconocidas dos variantes de la DM: la DM1, la cual se suscita a partir de un defecto en el
cromosoma 19y, la DM2 la cual resulta de un defecto en el cromosoma 3." La DM1 fue descrita por
primera vez a principios de los 1900’s por lo que es una entidad mayormente estudiada, mientras
que la DM2 fue descrita a finales de los 1990’s. La DM1 y la DM2 tienen muchas caracteristicas en
comun, pero existen también diferencias significativas. Las personas con DM1 pueden presentar
sintomas a distintas edades; al nacer (congénita), durante la nifez (pediatrica), durante la edad
adulta o mas tarde en la vida, por lo cual se describen cuatro fenotipos clinicos en la literatura. Los
fenotipos congénitos no han sido descritos en la DM2 y en la mayoria de los pacientes se presenta
en edad adulta.

La debilidad y desgaste muscular (atrofia) son prominentes caracteristicas de la DM1, mientras

que el dolor muscular y la miotonia son prominentes en la DM2. Las personas con DM1 exhiben
principalmente debilidad facial y de las extremidades distales, mientras que las personas con DM2
muestran debilidad proximal. Problemas relacionados con la musculatura, como debilidad, desgaste
y dificultades funcionales, son a menudo las inquietudes que llevan a las personas a buscar
atencion médica y asistencia fisioterapéutica. Sin embargo, la DM es un trastorno multisistémico,
por lo que es esencial comprender todas las dolencias sistémicas y ayudar a manejar los sintomas
relacionados con los musculos en el contexto general de las preocupaciones de un individuo.™

La aparicién congénita e infantil de la DM1 conllevan caracteristicas Unicas, y el tratamiento
fisioterapéutico de estas afecciones se aborda por separado mas adelante en esta seccion.
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EVALUACION DE FISIOTERAPIA

Durante una evaluacion inicial de fisioterapia, el
fisioterapeuta obtendra un historial detallado de
los sintomas y/o problemas del paciente, como
estos han cambiado con el tiempo, factores que
los mejoran o empeoran y cdmo estos sintomas
o problemas afectan las actividades cotidianas
y la vida de la persona afectada. La informacion
relacionada con la ocupacién de la persona, asi
como su estilo de vida, pasatiempos, y rol dentro
de su unidad familiar, es esencial en el proceso
de evaluacion.

Ya que la DM es una condicion sistémica, es
importante que el fisioterapeuta realice una
revision de los sistemas de acuerdo con las
pautas de la Guia hacia la fisioterapia,* incluyendo
una revision de la cognicién, comunicacién, del
sistema musculoesquelético, neuromuscular,
cardiovascular/pulmonar y del sistema
tegumentario o de la piel.

Las personas con DM pueden sufrir dificultades
tanto en la cognicion como en la comunicacion.™®
Algunos sintomas incluyen la somnolencia,
apatia, rasgos especificos de la personalidad,
déficit en las funciones ejecutivas, depresién y
fatiga. Estos déficits cognitivos pueden tener un
impacto en la capacidad de una persona para
seguir las recomendaciones y es importante
tomarlos en cuenta al establecer un plan de
cuidado o programa de manejo. Las dificultades
de comunicacion pueden suscitarse como
resultado de la debilidad de los musculos faciales
y también a causa de la presencia de miotonia

en la lengua y la mandibula. Esto no solo tiene
un impacto en la comunicacién adecuada entre
pacientes y profesionales sanitarios, sino que
ademas tiene un efecto en la comunicacion
social provocando algunos de los problemas
psicosociales mencionados anteriormente.

Los sistemas neuromuscular y
musculoesquelético son a menudo el foco del
examen, ya que la debilidad y las dificultades
funcionales resultantes son con frecuencia

las caracteristicas mas discapacitantes del
trastorno. El patron mas comun de compromiso
muscular en la DM1 incluye los musculos

faciales (maseteros y temporales), musculos del
cuello (esternocleidomastoideo), flexores largos
de los dedos de la mano y musculos distales del
tobillo.”® La afectaciéon muscular suele comenzar
durante la adolescencia y durante la década

de los veinte o treinta anos y es lentamente
progresiva. La debilidad progresa desde los
musculos distales a proximales. La debilidad
muscular en la distrofia miotdnica congénita

se presenta durante el periodo neonatal junto

a la hipotonia generalizada. En la DM2, el
compromiso muscular es predominantemente
proximal (tronco, hombros y pelvis) y también
es lentamente progresivo, con comienzos en

la vida adulta media.” Es fundamental que los
fisioterapeutas conozcan las pruebas musculares
manuales de todos los musculos, ya que

el patron de debilidad puede ser predictivo

de tanto la enfermedad misma como de los
problemas de movilidad que puedan surgir. La
fuerza también puede ser medida de manera
mas objetiva a través de dinamdmetros
manuales, asi como sistemas fijos como el
sistema de evaluacion muscular cuantitativa
(QMA, del inglés Quantitative Muscle
Assessment). Los sistemas QMA son utilizados
a menudo en el &mbito de la investigacién. Se
han establecido datos normativos para ambos
meétodos en la poblacién pediatrica y adulta.®®

La miotonia es la otra manifestacion
musculoesquelética de la distrofia miotdénica. La
miotonia es la incapacidad de relajar un musculo
tras una contraccion fuerte. Las personas que
padecen de miotonia que afecta la musculatura
de la manos reportan con frecuencia dificultad
para soltarse después de un fuerte apreton de
manos, lo cual puede crear situaciones sociales
embarazosas. También se han descrito casos

de miotonia en la mandibula y la lengua, las
cuales conducen a dificultades para hablar,
tragar y masticar.”® La miotonia en los musculos
de las piernas pueden llevar a una dificultad

con movimientos como subir escaleras, correr,
caminar, etc. Los sintomas de la miotonia
también pueden estar presentes en otras partes
del cuerpo. A menudo los pacientes reportan
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gue sus sintomas de miotonia empeoran con
las temperaturas frias. La miotonia puede
ser manejada con medicamentos como la
Mexilitena.’> "

La progresiva disminucion de la fuerza en la

DM resulta en limitaciones que afectan las

tareas funcionales, incluyendo la capacidad

de levantarse de una silla, deambular y subir
escaleras. Estas actividades funcionales también
pueden ser cronometradas y utilizarse como
medidas de resultados para monitorear la
progresion de la enfermedad o para documentar
los beneficios de las intervenciones. La evaluacion
de la funcion de la mano, incluida la fuerza de
agarre y de pellizco, también es importante en
esta poblacién. La seccion de terapia ocupacional
proporciona informacién detallada sobre las
pruebas y el tratamiento de la funcién de la mano.

Las personas con DM también reportan

la disminucién en la capacidad de
equilibrio. " El equilibrio requiere de una
interacciéon de sistemas sensoriales (visual,
vestibular y somatosensorial), del sistema
musculoesquelético (rango de movimiento

y fuerza) y del sistema nervioso central. Es
importante evaluar el equilibrio estatico y
dinamico, asi como las reacciones/estrategias de
equilibrio para determinar las recomendaciones
adecuadas para una movilidad segura.™ "’

El sistema cardiovascular puede verse
comprometido ante la presencia de arritmias
cardiacas y defectos de conduccioén, asi como

la afectacion del propio musculo cardiaco.' La
insuficiencia del sistema respiratorio puede

ser consecuencia tanto de la miotonia como

de la debilidad de los musculos que controlan

la respiracion.’ La afectacion de los musculos
respiratorios a menudo conduce a una reduccion
de la capacidad vital mas adelante en la
enfermedad. Las personas con DM1 que sufren
de funcidn respiratoria reducida se encuentran
por lo general en mayor riesgo de complicaciones
pulmonares como neumonia.® Es de suma
importancia que, al hacer recomendaciones

de ejercicios para un programa en el hogar,
eduque a las personas sobre cmo monitorear
las respuestas cardiorrespiratorias con simples
herramientas como monitores de frecuencia

cardiaca, escala de Borg, etc. Es fundamental
que las personas reporten sus respuestas de
ejercicios a quienes supervisan y/o monitorean

el programa en el hogar. Las respuestas de
ejercicios pueden ser monitoreadas eficazmente
utilizando las pautas FITT (Frecuencia, Intensidad,
Tiempo, Tipo) recomendadas por el Colegio
americano de medicina del deporte (ACSM, del
inglés American College of Sports Medicine)."®
También es importante explicar la necesidad de
continuar respirando durante el ejercicio, ya que
contener la respiracion puede afectar el ritmo
cardiaco. Dependiendo de la progresién de la
enfermedad, las personas con DM pueden tener
una tolerancia limitada al ejercicio, por lo que
debe ser monitoreado concienzudamente.

El dolor y la fatiga son quejas comunes entre

las personas con DM1 y DM2.%22 Un estudio
realizado por Peric et al. encontré que la
frecuencia del dolor es similar entre personas con
DM1 (88.5%) y DM2 (86.4%)." Ademas, patrones
similares han sido reportados por personas con
DM1 y DM2 con quejas de dolor sobre todo en la
parte baja de la espalda y las piernas.'™ 2

Mas del 60% de pacientes con trastornos
neuromusculares se quejan de fatiga.?® La fatiga
puede tener un impacto mayor en el estado de
empleo de los pacientes con DM.Z Ademas,

el sueno trastornado, el cual es un sintoma
comun de la DM, puede contribuir a la fatiga.?
Estos sintomas pueden tener un gran impacto
en la calidad de vida y socializacion de una
persona. Debido a la naturaleza polifacética

de la fatiga cognitiva y fisiolégica y del dolor,
estas quejas deben ser abordadas con un equipo
multidisciplinario e incluidas en la evaluacién
fisioterapéutica y plan de tratamiento.

Por ultimo, muchos individuos con DM tienen
manifestaciones gastrointestinales que pueden
presentarse en cualquier parte del tracto
digestivo.? Los sintomas reportados abarcan
desde disfagia y acidez estomacal hasta dolor
abdominal y cambios en la funcién intestinal.? 26
La afectacion del sistema gastrointestinal puede
ser muy incapacitante para la persona y puede
afectar su capacidad de participacién en el empleo,
funciones sociales y programas de ejercicio.
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MANE)O DE LA FISIOTERAPIA

Tabla 1: intensidad del ejercicio basada en el
indice de esfuerzo percibido y ritmo cardiaco
maximo? (** = zona objetivo)

Ejercicio

El ejercicio, incluyendo el rango de movimiento
(flexibilidad), resistencia (fortalecimiento),
cardiovascular (aerdbico) y entrenamiento del
equilibrio, es importante para el manejo de

las manifestaciones musculoesqueléticas y
cardiorrespiratorias de la distrofia mioténica. Un
programa de ejercicios adecuado debe incluir
todo tipo de ejercicios.

Algunas de las recomendaciones actuales del
Departamento de salud y servicios humanos

de Estados Unidos (HHS) sugieren que para
todas las personas algo de actividad es mejor
que nada de actividad y que los beneficios de
salud de la actividad fisica superan los riesgos.
Para las personas, incluyendo a aquellos con
enfermedades crénicas, estas recomendaciones
incluyen cinco horas a la semana de ejercicio
de intensidad moderada y fortalecimiento dos
veces a la semana. Si las personas que sufren de
condiciones crénicas no pueden cumplir con estas
recomendaciones, deberian realizar la mayor
cantidad posible de actividad y/o ejercicios que
permita su condicién y evitar la inactividad.?”

Los términos actividad fisica y ejercicio suelen
utilizarse indistintamente, sin embargo, la
actividad fisica es la que se realiza durante las
actividades cotidianas, mientras que el ejercicio
es una actividad estructurada con el fin de
acondicionar el cuerpo, mantener la forma fisica
o mejorar la salud.®

Las actividades aerobicas de intensidad
moderada son aquellas que elevan la frecuencia
cardiaca y respiratoria hasta un nivel en el que
la persona puede mantener una conversacion,
pero no puede cantar. Algunos ejemplos de
estas actividades son caminar a paso ligero,
montar en bicicleta en terreno llano, hacer
ejercicios acuaticos, utilizar una bicicleta
estatica, bailar, jardinear, realizar actividades
domeésticas, remar en canoa, utilizar bicicletas
de mano y utilizar una silla de ruedas manual.

La intensidad del ejercicio puede ser
monitoreada utilizando una escala de indice de
esfuerzo percibido (IEP, o RPE, del inglés Rate of
Perceived Exertion) y/o ritmo cardiaco, como se
detalla en las tablas a continuacién.

Leve IEP <5 50 a 63%
**Moderado IEP=5a6 64 a 76%
Vigoroso IEP > 7 77 a 93%

Tabla 2: intensidad de fortalecimiento basada en
las zonas de entrenamiento? (** = zona objetivo)

1a3 Poder
ey Muy pesada
repeticiones muscular
3a7 Fuerza
o Pesada
repeticiones muscular
* %
8_a|_ (2 Fu_erza M Moderada
repeticiones resistencia
13.6.25 Resistencia Leve
repeticiones

El entrenamiento de fortalecimiento involucra el
uso de algun tipo de resistencia (peso corporal,
pesas, maquinas de pesas, bandas elasticas).
Los diferentes tipos de entrenamiento de
resistencia estan descritos en la tabla 2.° Para
personas con DM se recomienda el entrenamiento
de resistencia de intensidad moderada.30-3

Beneficios del ejercicio

El ejercicio tiene beneficios generales de
reduccion de la mortalidad y la morbilidad

en individuos sin DM.3% % |os estudios

han demostrado una reduccion de las
comorbilidades asociadas al ejercicio, incluida
la reduccién de caidas,* disminucién de
ansiedad, depresion y dolor,3 3 beneficios
cognitivos y psicosociales de la mejora de la
cogniciéon®® 4’y menor riesgo de demencia.*>*
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La evidencia epidemioldgica ha demostrado
que existe una dosis-respuesta asociada a la
actividad fisica y la sensacion de energia.*

En las enfermedades neuromusculares, los
beneficios generales del ejercicio siguen siendo
una razén para mantenerse activo. Sin embargo,
la respuesta al ejercicio es menos conocida y

el método para abordar el ejercicio podria ser
mas creativo e individualizado para responder
a los diferentes patrones de presentacion que
se observan en la DM. Los fisioterapeutas
pueden asistir a personas con DM en el diseno
de programas de ejercicios especificos para
sus necesidades. Las adaptaciones al ejercicio
para aquellos que sufren de enfermedades
neuromusculares imitan a las de las poblaciones
sedentarias y ancianas.?® Las personas con DM
deberian consultar con un FT para disenar un
programa individualizado de ejercicios en el
hogar y para guiar la progresién del ejercicio y
obtener asi el mayor beneficio.

Evidencia que respalda el ejercicio en
personas con distrofia mioténica

Existe evidencia que respalda la participacion
de personas con DM en ejercicios de intensidad
moderada sin efectos adversos.?3*4 En una
revision de Cochrane actualizada en el afo
2013,%4 los autores examinaron la seguridad

y eficacia del entrenamiento aerdbico y

de fortalecimiento en las enfermedades
neuromusculares. Revisaron cinco ensayos
controlados aleatorios que incluian programas
de entrenamiento de fuerza y/o aerdbico. Segun
estos estudios, los autores concluyeron que

los ejercicios de fortalecimiento de intensidad
moderada no empeoraron la progresion de la
enfermedad en personas con DM. Los estudios
de ejercicios en trastornos como la DM son
dificiles de realizar, ya que son enfermedades
raras y es dificil reclutar suficientes pacientes
para llevar a cabo un ensayo aleatorio de
control bien potenciado. En otro estudio (no
incluido en la revisién de Cochrane), Orngreen
y colegas estudiaron los beneficios del ejercicio
aerdbico utilizando ergometros de bicicleta

en personas con DM1 y concluyeron que el
ejercicio aerdbico es seguro y mejora la forma
fisica en personas con DM1.%° Cup et al*® también

revisaron la evidencia relacionada con el ejercicio
en personas con enfermedades neuromusculares
utilizando criterios mas amplios que aquellos en
las revisiones de Cochrane. Segun sus analisis
de los estudios, concluyeron quelos ejercicios
de fuerza en combinacion con los ejercicios
aerdbicos son “probablemente eficaces”
Finalmente, en una reciente revisién de 21
estudios publicados, Roussel et al. reportaron
los efectos positivos del entrenamiento en los
resultados reportados por los pacientes, fuerza
muscular, resistencia muscular, habilidad y
funcion aerdbica.*® Dado el tipo de esta revision,
la calidad de los métodos utilizados en estos
estudios no fue analizada y, por lo tanto, la
interpretacion de los hallazgos es limitada. En
general, los estudios sobre el ejercicio en la DM
respaldan tanto los ejercicios aerébicos como de
fuerza de intensidad moderada.

Fisiologia del ejercicio

Las personas que padecen de DM1y DM2
muestran signos de pérdida progresiva de fuerza.
En un estudio conducido a lo largo de nueve
anos, la pérdida de fuerza muscular ocurrio

en un 30.3% a 43.5% de las personas con

DM1 comparado con personas sin DM1.% Las
personas que mostraron puntajes muy leves

de 1 0 2 en los signos de debilidad muscular
(extremidades sin debilidad) medida con la
Escala de valoracion del deterioro muscular
(MIRS, del inglés Muscle Impairment Rating Scale)
mostraron de un 11.3% a 24.1% de disminucion
de fuerza.”” La debilidad muscular en la DM se
asocia a la acumulacion de repeticiones CTG

de ARN CUG téxico que conduce a la atrofia de
fibra muscular de tipo |, aumento de las fibras
nucleadas centralmente, fibrosis e infiltracién
grasa del tejido.*® No obstante, se desconoce el
mecanismo que subyace a la debilidad muscular
en la DM1, respuesta de las fibras musculares

y adaptacion al ejercicio. Los estudios se han
centrado en contrarrestar los efectos de la pérdida
progresiva de fuerza y la atrofia en la DM.

El entrenamiento de fuerza tiende a aumentar
la masa corporal magra, la fuerza contractil y la
potencia muscular mediante vias de senalizacién
para activar las células satélite que aumentan
la proliferacion de proteinas contractiles como
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la actina y la miosina.*® El entrenamiento
aumenté el area de seccion transversal de las
fibras musculares sin cambios negativos en la
histopatologia.* % El ejercicio de resistencia en
modelos de ratdén ha permitido comprender a
nivel celular la posible fisiologia que subyace a
las ganancias de fuerza y las mejoras motoras
con el ejercicio, incluida la disminucion de la
toxicidad del ARN, el empalme alternativo del
ARNmM y la pérdida de funciéon de MBNL1.5" 52

El ejercicio aerébico induce adaptaciones
fisiolégicas del corazon, circulacion periférica,
musculo esquelético para mejorar el aporte de
oxigeno, la densidad capilar y la conduccién
vascular a los musculos mediante la biogénesis
mitocondrial y la actividad enzimatica oxidativa.*®
Esto puede medirse por el VO, maximo, la
reduccién de fatiga con actividad y la capacidad
para realizar actividades funcionales.

Para las personas con debilidad progresiva, la
debilidad por exceso de trabajo es un posible
efecto secundario del exceso de ejercicio. La
debilidad por exceso de trabajo se produce
cuando los musculos ya débiles superan las
capacidades de fuerza maxima de la fibra
muscular.?® En un ensayo controlado aleatorio
sobre el fortalecimiento de las extremidades
inferiores en Charcot-Marie-Tooth (CMT) y la
DM, no se encontraron pruebas de debilidad
por exceso de trabajo,5 sin embargo, los
profesionales médicos deben vigilarlo de
cerca, ya que los ejercicios de fortalecimiento
no deben exacerbar la debilidad muscular. La
DM, a diferencia de otras distrofinopatias como
la distrofia muscular de Duchenne (DMD), no
tiene problemas de fragilidad de membrana
que aumenten el riesgo de lesiones por carga
mecanica, por lo que el entrenamiento de fuerza
es seguro y recomendable.

Objetivos del ejercicio para personas con
distrofia miotonica

e Maximizar el rango de movimiento y
minimizar los desequilibrios musculares.

e Evitar y minimizar la atrofia por inactividad.

e Maximizar las capacidades funcionales.
Es importante entrenar para maximizar la
capacidad muscular para realizar actividades
funcionales y tareas de movilidad diaria

como caminar, subir escaleras y levantarse
de la silla. El entrenamiento debe ser
adaptado para abarcar una fuerza variable
en todo el rango de movimiento necesario
para los objetivos funcionales identificados
por el paciente.

e (Conservacion de la energia. Vigilar la fatiga
y el uso excesivo; considerar que el ejercicio
puede tener un efecto positivo sobre la fatiga
con el tiempo.

e Prevenir las lesiones secundarias o repetitivas
utilizando una buena biomecanica.

Tipos de ejercicio

Rango de movilidad/Estiramientos

Los ejercicios de rango de movimiento (ROM,
del inglés range of motion) son importantes
para mantener la funcién articular y equilibrio
muscular y puede tener un efecto de reduccion
del dolor causado por el desequilibrio o rigidez
muscular. Uno de los beneficios del ROM/
estiramiento es la disminucién de rigidez
muscular, ya que los musculos cronicamente
tensos tienen una circulacion reducida y menos
nutricién para los musculos. Otros beneficios
incluyen la reduccion de las molestias y el dolor
después del ejercicio, y la mejora de la funcién
mecanica de los musculos y las articulaciones
mediante una mejor lubricacion del cartilago
articular requiriendo menos energia para
moverse a través del ROM.

A medida que los musculos se atrofian y
debilitan, la fuerza gravitacional puede limitar
la capacidad de una persona para mover una
parte del cuerpo a través de su ROM completo,
por lo tanto, es importante cambiar la posicion
de aquella parte del cuerpo para minimizar

la atraccion de la gravedad. Por ejemplo, las
personas pueden tener dificultades para levantar
los brazos cuando estan sentadas o de pie, es
decir, para realizar la abduccién de los hombros
en posicion antigravitatoria, pero puede ser
capaz de realizar este movimiento al estar
acostado en posicién supina, donde se eliminan
los efectos de la gravedad. Variar la posicién o la
asistencia necesaria a lo largo del ROM es una
forma de fortalecimiento a lo largo del ROM.
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Las personas también pueden participar en
ejercicios de ROM de naturaleza mas dinamica.
Esto incluye actividades de yoga o Pilates que
pueden realizarse individualmente o en una
clase. La educacion relativa al ejercicio ROM

es esencial para el tratamiento de los sintomas
relacionados con el sistema musculoesquelético.

Ejercicio aerobico

Se ha demostrado que el ejercicio aerdbico
(cardiovascular) es seguro y puede ser
beneficioso para las personas con distrofia
miotdnica.*>“¢ El ejercicio aerobico aumenta el
ritmo cardiaco y respiratorio y tiene el objetivo
de aumentar la resistencia y acondicionamiento
fisico. Algunas formas de ejercicio aerdbico
incluye caminar a paso ligero, correr, montar
bicicleta, nadar o hacer ejercicios acudaticos,
usar maquinas como una eliptica, bailar o
rastrillar hojas. El ejercicio aerdbico tiene
muchos beneficios, no obstante, debido a que
la DM puede afectar el ritmo cardiaco, es de
suma importancia que las personas se hagan un
control fisico asi como evaluaciones cardiacas
apropiadas y que tengan la autorizacion de

sus médicos antes de iniciar un programa de
ejercicio aerdbico.

Ejercicio de resistencia

Un programa de ejercicio de resistencia puede
ser de gran beneficio para personas con

DM y existen estudios que han demostrado
mejoras a través del entrenamiento de
fuerza.’?34 % E| ejercicio de resistencia puede
realizarse de varias maneras, con la resistencia
proporcionada por la gravedad, el agua (en una
piscina), con equipo como bandas elasticas,
pesas y maquinas. Los ejercicios tipo yoga y
Pilates pueden recomendarse como parte de
un programa de fortalecimiento, pero no hay
estudios especificos que hayan examinado los
efectos de estas intervenciones especificas en
pacientes con DM. Es esencial que las personas
con DM trabajen con proveedores que conozcan
bien su condicién, tengan una evaluacion basal
adecuada y un seguimiento apropiado para
controlar y modificar el programa segun sea
necesario.

Entrenamiento para el equilibrio

El entrenamiento del equilibrio mejora la
movilidad y la coordinacion y puede reducir las
caidas y el miedo a sufrirlas.%® Las personas con
DM tienden a tener riesgos de caidas similares
a los de la poblacidn geriatrica®® debido a la
debilidad de las extremidades distales y a

la disminucion del tiempo de reaccion.”™ Un
programa completo de equilibrio implica
maximizar la informacion sensorial, la fuerza

y las estrategias de equilibrio. Los programas
individualizados de ejercicio requieren la
evaluacién y el tratamiento de un fisioterapeuta.
Sin embargo, el entrenamiento del equilibrio
puede incorporarse a la actividad fisica diaria

y a los programas de ejercicio. La practica de
actividades especificas de equilibrio estatico y
equilibrio dindmico puede mejorar el equilibrio
para realizar las tareas cotidianas. Un ejemplo
de ejercicio de equilibrio estatico es ponerse de
pie sobre diferentes superficies (duras/blandas)
con los ojos abiertos y los ojos cerrados o
mientras se mueve la cabeza hacia delante y
hacia atras. Otro ejemplo es el equilibrio con
los pies juntos, en tdndem o sobre un solo pie.
Estos ejercicios pueden realizarse cerca de una
pared o de las esquinas de la encimera de la
cocina para mayor seguridad. Los ejercicios

de equilibrio dindmico son actividades que

se realizan mientras se estd en movimiento

e incluyen caminar y hablar o realizar otras
tareas mentales, caminar y transportar objetos,
o ejercicios mas formales como yoga y tai chi.
Ademas de practicar actividades de equilibrio,
los ejercicios de fortalecimiento que implican
los musculos del tronco y la cadera son
importantes para la estabilidad y las reacciones
de equilibrio, y deben incorporarse a un
programa de ejercicios.

Encontrar la motivacion para participar
en actividades fisicas y hacer ejercicio

La participacién en actividades fisicas y
ejercicio requiere motivacion. Puede haber
factores individuales, como la personalidad,
los conocimientos y creencias, que estén
relacionados con el cumplimiento de un
programa de ejercicio.®?” Burnet et al. sugieren
que realizar actividades que sean divertidas
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Tabla 3. Métodos de medicion de la intensidad del ejercicio

Ritmo cardiaco
(RC) *las
condiciones
cardiacas
tendran un
objetivo
modificado de
RC

Maximo RC = 220 - edad

RC objetivo = Max RC x .65-.8 (generalmente para
intensidad moderada; pero también puede depender del
entrenamiento)

Los bloqueadores beta pueden afectar el RC, haciendo
que sea mas dificil monitorear la intensidad del RC.

» Los ritmos cardiacos irregulares pueden impactar la
exactitud del monitor de RC.

Monitor de ritmo
cardiaco

Tome su pulso
(no es ideal
porque tiene
que parar la
actividad para
poder medirlo)

Escala IEP: 0 a 10 basado en la percepcion del esfuerzo

Escala de Borg®?

In(fiice de * El esfuerzo deberia estar basado en: (escala de 6 a 20)
esfuerzo . .
5 o El esfuerzo deberia estar basado en: RC, respiracion, Escala de Omni®
percibido ; . ; (escala de 0 a 10)
(IEP)) fatiga muscular, sudor e incomodida

» Sea honesto respecto a como se siente
Test del habla e Mide el “umbral ventilatorio” de la actividad moderada. e Ninguno
(TH) e Deberia poder hablar de 3 a 5 palabras cdmodamente.

Tabla 4. Calendario de ejercicios basado en FITT

, . "z Sets de Qué tan duro estoy trabajando:
i B A Ll repeticion: intensidad
[ Cardio
Lunes 112 I8
[/ O Fortalecimiento
[ Cardio
112]|3
Martes [ Fortalecimiento
[ Cardio
1123
Miércoles [ Fortalecimiento
[ Cardio
1123
Jueves [ Fortalecimiento
O Cardio
1(12]3
Viernes [ Fortalecimiento
[ Cardio
1123
Sabado [ Fortalecimiento
O Cardio
1123
Domingo [0 Fortalecimiento
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y de interés personal son importantes factores

a tener en cuenta al iniciar una nueva rutina

de ejercicios para mejorar la adherencia.*®
Recientemente, los investigadores del estudio
OPTIMISTIC informaron que el uso de la terapia
cognitivo-conductual (TCC) produjo un aumento
de actividad y una reduccion de fatiga en personas
con DM1.%® Estrategias como incluir el ejercicio en
la rutina diaria, involucrar a amigos y familiares

y controlar el progreso puede ayudar a las
personas a mantener la motivacion para seguir
haciendo ejercicio. Hacer un horario de actividades
usando calendarios y alarmas, hacer citas con
amigos y familiares, fisioterapeutas, entrenadores
personales, para clases de ejercicios u otros
instructores, puede ayudar a agregar ejercicio a las
rutinas diarias. Mantener un diario de actividades,
fijar metas, llevar un registro del progreso y
disponer de un sistema de recompensas puede
ayudar a mantener la motivacion.

Controlar el ejercicio

Monitorizar la respuesta del cuerpo al ejercicio
ayuda a determinar el nivel de trabajo
psicoldgico durante el ejercicio. Existen multiples
meétodos para monitorizar el ejercicio. En

un laboratorio de ejercicio, la intensidad del
ejercicio se mide directamente a través de la
medicién del VO2 de la utilizacion de oxigeno.
Otros medios para medir la intensidad fuera de
la clinica son la frecuencia cardiaca (FC), el indice
de esfuerzo percibido (IEP) y el test del habla.
Estos métodos se detallan en la tabla 3.

Las pautas establecidas por el Colegio americano
de medicina del deporte para monitorizar un
programa de acondicionamiento fisico se basan
en los principios FITT: Frecuencia, Intensidad,
Tiempo, Tipo.*® Otros estudios sugieren también
que los principios FITT sean monitoreados junto
con la conducta de ejercicio para una mejor
adherencia al ejercicio®® En la tabla 4 puede ver
un ejemplo del calendario de ejercicios basado
en FITT y utilizando la escala OMNI para medir
la intensidad.

Dolor

Se ha utilizado una amplia variedad de métodos
en el tratamiento del dolor en personas con DM.

El uso de antiinflamatorios no esteroideos o
paracetamol, ejercicio (fortalecimiento y ROM)
y calor son las terapias mas comunes para
controlar el dolor.” 22 Las personas deberian
consultar con su médico para que les recomiende
el uso de medicamentos para aliviar el dolor.

Fatiga

Recientemente, investigadores del estudio
OPTIMISTIC®® informaron que la terapia cognitivo-
conductual aumentaba la actividad y participacion
y que reducia la fatiga. Se necesitan mas
estudios para comprender mejor los factores que
contribuyen a los sintomas de fatiga.

Ortesis

La debilidad de las extremidades inferiores
puede afectar la capacidad de una persona
para caminar con seguridad, especialmente

en superficies irregulares. La debilidad de

la dorsiflexion del tobillo suele provocar la
caida del pie y una menor separacién del pie
durante la fase de balanceo de la marcha. Las
anomalias de la marcha que suelen observarse
son la marcha en estepaje (levantar mas las
rodillas para ayudar al pie a despegar del
suelo), el golpeteo del pie y la falta de accién
del talon sobre la punta del pie. Estos patrones
compensatorios de la marcha pueden dar lugar
a un mayor consumo de energia al caminar. El
uso de ortesis tobillo-pie (AFO, del inglés ankle-
foot-orthotics) puede ayudar a corregir la caida
del pie; sin embargo, hay que tener cuidado al
prescribirlo. Otras razones para utilizar plantillas
ortopédicas en las extremidades inferiores son
la debilidad de la flexién plantar durante la fase
de apoyo para proporcionar estabilidad y el
estiramiento nocturno del tendon de Aquiles
para minimizar los desequilibrios musculares
en el tobillo.

Varios factores pueden influir en la eficacia del
uso de 6Ortesis en las extremidades inferiores.
El peso adicional que puede anadir una

Ortesis a la extremidad inferior puede alterar
significativamente la capacidad de la persona
para deambular, por lo que es importante que
las ortesis estén fabricadas con los materiales
mas ligeros disponibles. Es importante tener en
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cuenta la capacidad de la persona para ponerse y
quitarse los dispositivos ortésicos, especialmente
en presencia de debilidad y disminucion de la
funcion de la mano. El ajuste de las ortesis suele
ser dificil porque las personas con DM tienen
desgaste muscular y puntos de referencia 6seos,
por lo que son mas susceptibles a la irritacion y
rotura de la piel. La comodidad y la satisfaccion
son importantes para fomentar el uso del
dispositivo prescrito. El grado de cumplimiento
disminuye si el dispositivo ortésico prescrito
resulta incomodo o demasiado dificil de poner
y quitar de forma independiente. Los pacientes
a los que se prescriben 6rtesis deben acudir a
un fisioterapeuta para que les ensene a andar
después de recibir las nuevas ortesis. Ademas, se
han realizado muy pocas investigaciones sobre
el efecto del uso de ortesis en el gasto energético
al caminar, por lo que es necesario seguir
investigando en este ambito a fin de prescribir
ortesis adecuadas a esta poblacion de pacientes.

Si los musculos del cuello también estan
afectados, las ortesis cervicales también pueden
ser beneficiosas. Muchas de estas ortesis

son de venta libre y las puede colocar un
ortopeda. Es muy recomendable consultar a un
terapeuta ocupacional o fisioterapeuta antes de
adquirir estas Ortesis para que se adapten a las
necesidades individuales.

Dispositivos y equipos de asistencia

Las personas con distrofia mioténica pueden tener
un mayor riesgo de caidas.®® La disminucion

de la agudeza visual, la debilidad de las
extremidades inferiores y la depresién pueden
contribuir al aumento en el riesgo de tropiezos
y caidas.’? El uso de bastones, andadores, sillas
de ruedas y dispositivos de movilidad eléctrica
puede servir para que una persona siga siendo
independiente en su movilidad de manera segura.
El uso de dispositivos de movilidad ayuda a las
personas a seguir desempenando sus funciones
y responsabilidades sociales, mientras mantienen
y mejoran su calidad de vida. Los equipos de
adaptacion, como las esponjas de mango largo,
las espumas para cubiertos y boligrafos y los
ganchos para botones, pueden facilitar actividades
como banarse y vestirse y permitir asi que las

personas sean mas independientes en el cuidado
de si mismas. Cuando se evalua la necesidad de
un equipo de adaptacion, también puede ser util
consultar a un terapeuta ocupacional.

Ninos con distrofia miotdonica

Aunque se considera que la DM1 es la distrofia
muscular mas comun de los adultos, también se
reconocen manifestaciones congénitas (presentes
al nacer) e infantiles.®* %' La distrofia miotonica
congénita (DMC) tiende a ser mas severa que

su forma infantil y a menudo se asocia con
hipotonia, insuficiencia respiratoria y problemas
de alimentacion.® 58" Cuando los sintomas se
presentan durante los anos de la infancia, la
progresion es similar a la DM que se presenta en
edad adulta, sin embargo, dado que los sintomas
comienzan antes, pueden ser mas graves en
etapas posteriores de la vida.?? A pesar de la
aparicion precoz de la debilidad muscular, la DMC
puede representar un trastorno del desarrollo
en el que los ninos muestran cierta mejoria de
la fuerza y las capacidades funcionales, aunque
con graves retrasos motores.% Esta maduracion
muscular con la edad puede compensar parte de
la fisiopatologia subyacente de la enfermedad.

La discapacidad cognitiva también esta presente
en los fenotipos pediatricos, con mayor gravedad
en la forma congénita.*>¢' La necesidad de
servicios de fisioterapia puede ser muy variable e
individualizada en funcién del tipo y la gravedad
de los sintomas. Inicialmente, los servicios de
fisioterapia pueden centrarse en la adquisicién
de habilidades motoras, mientras que en el
futuro los servicios se orientaran hacia areas
similares a las de los adultos con DM, incluyendo
recomendaciones de ejercicio, értesis y equipos
de adaptacion.

Intervencion temprana y facilitacion de las
habilidades motoras

El nino estara desarrollando habilidades
motoras y debera ser derivado a los servicios
de intervencion temprana para el desarrollo
de la motricidad gruesa y fina. Los retrasos
del habla pueden requerir una terapia practica
mas intensiva para facilitar el desarrollo
motor y la consecucion de los logros motrices.
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Los servicios de fisioterapia practica pueden
prestarse en distintos entornos y formatos,
desde las actividades tradicionales en el hogar o
en la clinica hasta terapia acuatica, pasando por
el movimiento equino denominado hipoterapia.
Los servicios tradicionales domiciliarios o
clinicos utilizan el entorno natural del nino,
como la guarderia, el preescolar o el patio de
recreo, para abordar necesidades especificas
funcionales o de desarrollo. La capacitacion de
padres y cuidadores es esencial en la terapia
pediatrica para garantizar que las habilidades
de manipulacion y facilitacién del movimiento
se trasladen al desempeno en casa durante las
actividades de la vida diaria.

Terapia acuatica

La terapia acuatica utiliza las propiedades fisicas
del agua para realizar ejercicio. La flotabilidad
proporciona apoyo y facilita los movimientos. Las
propiedades viscosas o resistivas del agua también
permiten fortalecer los musculos posturales y
de las extremidades. Estas cualidades del medio
acuatico han demostrado ser beneficiosas para
mejorar la movilidad funcional de los ninos con
limitaciones motoras.% ¢

Hipoterapia

La hipoterapia es una estrategia de tratamiento
en la que se utiliza el movimiento de un caballo
para tratar deficiencias y limitaciones funcionales
en personas con disfuncién neuromuscular. Se
ha demostrado que la hipoterapia mejora la
postura erguida con estabilizaciéon del tronco,

la movilidad pélvica y el desplazamiento del
peso del cuerpo para influir positivamente en la
funcion motora gruesa y la capacidad de andar
en ninos con retrasos del desarrollo.57%°

Resumen

No existen informes de ningun estudio que
haya analizado especificamente el uso de

las intervenciones anteriores en ninos con
distrofia miotdnica. Es dificil documentar el
impacto especifico de estas intervenciones en
comparacion con las ganancias naturales que
ocurren con el desarrollo, ya que hay muy pocos
estudios de caso longitudinales apropiadamente
controlados reportados en la literatura. Se

necesita mas investigaciéon para determinar el tipo
apropiado, frecuencia, intensidad y duracion de
los servicios de terapia fisica para ninos con DM.

Actualmente, la frecuencia e intensidad de

los servicios practicos varian en funciéon de

las necesidades de cada nino. Estos servicios
pueden ir seguidos de una atencién episddica
en la que el fisioterapeuta desempenara un
papel mas consultivo-educador, supervisando
el desarrollo del nino y colaborando con

la familia y la escuela para establecer un
programa domiciliario de actividades diarias

y ejercicios para maximizar las capacidades
funcionales del nino. Dentro del sistema escolar,
el fisioterapeuta trabajara con el equipo escolar,
incluidos los profesores de aula y de gimnasia,
la enfermera escolar y los orientadores para
educar sobre la afeccion y las actividades y
apoyos adecuados dentro del entorno escolar
para garantizar la seguridad, la movilidad y
maximizar las oportunidades de aprendizaje.

CONCLUSION

En estas directrices, hemos intentado satisfacer
las necesidades de los fisioterapeutas que
rara vez se encuentran con pacientes con
distrofia miotonica, por lo que es posible

gue no tengan muchos conocimientos sobre
esta afeccion. Esperamos que la informacién
y las referencias que hemos proporcionado
ayuden a los fisioterapeutas a comenzar a
satisfacer las necesidades de sus pacientes.
Para las personas con DM que puedan estar
leyendo estas directrices, esperamos haberles
dado informacién util sobre el papel de los
fisioterapeutas en su cuidado, para que estén
mejor preparadas para colaborar con ellos

y mejorar asi su funcién e independencia.
Agradecemos sus comentarios sobre como
podemos hacer que estas directrices respondan
mejor a sus necesidades. Agradecemos la
oportunidad y el apoyo proporcionados por

la Fundacion para la Distrofia Miotdnica para
compartir esta informacién con ustedes. Los
autores desean reconocer a su mentora Shree
Pandya, PT, DPT, MS por sus contribuciones a
las versiones anteriores de esta guia.
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