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(DMD). '
El objetivo ha sido mostrar la necesidad de un

Title: Duchenne muscular dystrophy.

of life on patients who have this trouble.

RESUMEN

En el presente articulo hemos realizado una extensa revision bibliogréfica sobre una de las ;_éhfer—*
medades neuromusculares de caricter mas grave, la distrofia muscular de Duchenne de Boulogne i} ..
X . il

tratamiento fisioterapéutico para fﬁéjorar la galidad
de vida en los pacientes afectados de esta enfermedad. ; ' i

ABSTRACT

In this article, we have made a bibliographical review about one of the more serious neuromiscy-
lar disease, Duchenne muscular dystrophy (DMD). ’ =i o

The objetive has been to show the need for a

treatment of phisiotherapy to improve the quality

INTRODUCCION

La distrofia muscular de Duchenne, descri-
ta en 1860 por el neurdlogo Guillaume Du-
chenne de Boulogne, es la mas grave de las
distrofias musculares. Se trata de una enfer-
medad recesiva ligada al cromosoma X que
afecta a uno de cada 3.000-3.500 varones,
con una prevalencia del 1,9-3,4/100.000. No
obstante, en la tercera parte o mas de los
Casos no existen antecedentes familiares, lo
que sugiere que estos casos estan produci-
dos por mutaciones nuevas.

En el presente trabajo hemos intentado re-
copilar los estudios e investigaciones més re-
cientes referidos a esta patologia, con el ob-

jetivo de dar a conocer los aspectos que
consideramos mas relevantes para la fisiote-
rapia, relativos a dicha enfermedad.

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

El gen responsable de la distrofia muscular
de Duchenne (DMD) se localiza en el brazo
corto del cromosoma X a nivel de Xp21.
Constituye el gen humano més largo de los
identificados hasta el momento, 79 exones
repartidos en 2.300 kb, que codifica un ARN
mensajero de 14 kb, el cual se traduce en
una proteina de 427 Kdaltons (3.685 a.a.)
denominada distrofina. Pues bien, en el DNA
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intervencicn de Luque, que consiste en fijar
a ambos lados de la columna vertebral dos
tallos metélicos a la pelvis, y en fijar cada
vertebra sobre esos tutores (no es, por lo
tanto, una auténtica artrodesis). La edad 6p-
tima para realizar esta intervencion es alre-
dedor de los 12-13 afios.

ALIMENTACION

Los nifios con DMD tienen necesidades ca-
l6ricas menores, por lo que el aporte de ali-
mento debe ser. festringido proporcional-
mente. Es aconsejable que la dieta sea rica
en frutas y verduras, asi como. toda clase de
alimentos ricos en fibras, liquidos y zumos
de frutas, para favorecer una eliminacion
normal. También deberén tomar alimentos
que disminuyan el pH urinario (cereales, car-
nes, aves de corral, pescados). La leche y los
productos lacteos estdn autorizados en pe-
guenas cantidades, ya que tienen tendencia
a producir moco.

Debido a los problemas que presentan en
ocasiones con respecto a la deglucion, hay
que ensenar al nino a que mantenga la ca-
beza en flexion y a que coma lentamente,
consumiendo alimentos blandos o en forma
de puré.

Se le aconsejard que permanezca sentado
un momento después de las comidas.

PSICOTERAPIA

Las dificultaces con las que han de enfren-
tarse los nifos con DMD, no son en muchos
casos sino la exageracion de los problemas
normales: imagen corporal, identificacion
con los demas, sexualidad, interacciones fa-
miliares, etc. Estos nifios aprenden muy
pronto a vivir con su handicap. La escolariza-

cién les permite tomar conciencia de ciertas
diferencias de orden fisico y debe ir encami-
nada a la preparacion del nifo distréfico
para una ocupacion sedentaria. En cambio,
estos nifios adquieren con dificultad una in-
dependencia emocional con respecto a sus
padres como consecuencia de lo limitados
que son sus contactos sociales, utilizando los
caprichos y la negativa como mecanismo de
adaptacién.

Las preocupaciones de los padres provoca
angustia en el nifio, por lo que los que tra-
tan al nifno deben tener mucha paciencia.

La evolucién de la enfermedad se ve jalo-
nada por varias crisis-psicclégicas. La prime-
ra se produce hacia |a edad de 7 afios, cuan-
do el nifio toma concrenaa de su situacion

. diferente; otra crisis |mportante 'se presenta

cuando queda confinado en su_silla. Estas
reacciones psicologicas pueden: interferir en
la reeducacion y en la escolarizacion.

La psicoterapia de sostén desampena aqu
un papel importante, tanto. para el nifa
como para la familia; al igual queflos trata-
mientos de grupo, que permlten a los pa-
dres intercambiar sus experiencias. i

Los nifios con DMD presentan, muchas.
veces, retraso mental y eﬂcama intelectual
mediocre con respecto a los demas gue pa-’
recen explicarse, sobre todo, po_r las conse-
cuencias psicoldgicas vy sociales sobre la edu-
cacién de la enfermedad.

CONCLUSIONES

1. El tratamiento de fisioterapia, asi como
el resto de los tratamientos, no son capaces
de frenar el curso de la enfermedad hasta el
momento. Por tanto, es fundamental realizar
un consejo genético precedido de un estudio
de las posibles portadoras, asi como de un
estudio del drbol genealodgico.
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