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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria INTRODUCCION
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

1. INTRODUCCION.
1.1. El problema de investigacion.

Las Enfermedades Neuromusculares (en adelante, E¢l)un grupo de entidades
nosolégicas muy heterogéneas que se deben a enacilh primaria o secundaria de la
célula muasculo-esquelética. Aunque son raras, septan una causa importante de
incapacidad. La mayoria de las ENM se caracteoairun progresivo deterioro muscular
que conduce a la pérdida de la deambulacion, tdidess para la deglucion y debilidad de

los masculos respiratoribs

Las ENM pueden comprometer al sistema respiratododicionando morbilidad
respiratoria de intensidad y precocidad variabl@eddiendo del grado de afeccién
muscular. Desde un punto de vista fisiopatolédm@aracteristica comdn a todas las ENM
es la de un pulmoén normal y una pared toracical;diébplicando tanto a los musculos
inspiratorios, como a los espiratorios y a los anoigeos en la aparicion de complicaciones

respiratoria®

El fracaso de la musculatura inspiratoria predispa atelectasias basales y a una
reduccion de la coordinacion pulmonar y del torBer otro lado, la debilidad de la
musculatura espiratoria es la causante de unanébieaz, con incapacidad para eliminar
adecuadamente las secreciones bronquiales y dadiit la aparicion de infecciones
respiratorias que pueden llevar hacia el falloiragmio, principal causa de mortalidad en

pacientes con ENM®.

El abordaje que habitualmente se plantea para @stoentes suele basarse en la
afectacion muscular y esquelética, que suponesidp®s y sintomas mas evidentes y de
aparicion precoz. Sin embargo, se deja en un segpiagio el abordaje de las dificultades
respiratorias, que aunque aparecen mas tardiansemtda principal causa de muerte en

estos pacientes %

Dado que los musculos respiratorios responden elngégercicio de manera similar al
resto de los musculos esqueléticos, es de vitalbritapcia abordar las dificultades
vinculadas a su afectacién de manera precoz, aetlasasi su deterioro. Sin embargo,
existe cierta incertidumbre sobre el momento méedd para comenzar esta intervencion,
ya que no existen suficientes estudios de evidetieiatifica sobre los que basar esta

decisior%4
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria INTRODUCCION
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares
La Fisioterapia Respiratoria ofrece un conjuntdémicas que facilitan la eliminacion
de secreciones respiratorias de manera no invasgdiante maniobras sencillas que tanto
el profesional como la familia pueden llevar a calsn embargo, la Fisioterapia

Respiratoria sigue estando poco extendida entrenminidad sanitarta > *>*8

Se han encontrado diversos estudios sobre losginoieatos terapéuticos para afrontar
las dificultades respiratorias que conllevan lasMEMIgunos de ellos proponen la
traqueotomia como guia para el manejo de las secesc Este recurso, ayuda al paciente
en el proceso de la respiracion, pero ademas smesaéas técnicas cuyo objetivo sea la
eliminacién de las secreciofésAlgo similar ocurre con la Ventilaciéon Mecénicao N
Invasiva, este dispositivo ha demostrado ser pdgh mejorar la esperanza de vida de estos
pacientes, y supone, hasta la actualidad, la opon@mefectiva y tolerable para sustituir a la
bomba ventilatoria. Sin embargo, no logra repradleciaccion de la tos, por lo que las

secreciones deben ser eliminadas por otros métddos

Es importante tomar decisiones terapéuticas adiapta las caracteristicas individuales
de cada paciente. Frente a ellas, nos encontrapsograndes obstaculos: el primero supone
la ausencia de consenso entre los fisioterapeutdamas profesionales vinculados a los
pacientes con ENM para disefiar un protocolo devieteion dirigido al abordaje de estas
dificultades®** El segundo es la carencia de una base ciensiicda apoyada por ensayos

clinicos relacionados con este ambitg %22

La Fisioterapia Respiratoria es una formacion dfipactanto en el grado académico
como en la formacién de postgrado, con unas comgiatepropias reconocidas en la orden
CIN/2135/2008 y en Libro Blanco de la FisioteraptalLos conocimientos incluidos en
esta formacion capacitan a los fisioterapeutadregepos para la evaluacion, tratamiento y
prevencion de las complicaciones del aparato ispio con plena autonomia técnica y

cientifica®.

Sin embargo, en Espafia, ain no se prescribe Fegide Respiratoria debido al
desconocimiento entre los profesionales médicosuldwios a estos pacientes y al escaso
namero de fisioterapeutas con experiencia y forémagara aplicar estas técnicas en

pacientes en edad infantil

Desde la perspectiva de la investigacion en esteelgadel saber, encontramos el
segundo obstaculo: un numero reducido de estudistas ensayos presentan una gran
heterogeneidad, tanto en los sujetos que en dlidieipan como en los procedimientos de

Fisioterapia Respiratoria aplicados, hecho queachtza la comparacién de sus resultados.
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Neuromusculares
Los perfiles de los sujetos incluidos en cada éstpdesentan grandes diferencias:
desde el diagnostico de la enfermedad, entre lasdggtacan la Distrofia Muscular de
Duchenne (en adelante, DMD) y la Atrofia Muscul@apiBal (en adelante, AME) por su
mayor incidencia en la infancia, hasta la edadodephrticipantes desde la etapa infantil
hasta la adulta, lo que supone el analisis denthstifases de la enfermedad. Por tanto,
demostrar la mayor eficacia de una técnica frentéra es complicado dada la falta de
homogeneidad entre los estudfds 22
Por todo ello, dada la alta tasa de mortalidadsguasocia al fallo respiratorio, en las
ENM y la ausencia de trabajos cientificos que @&pottna base sélida para establecer los
protocolos de actuacion mas eficaces en el abodiajestas complicaciones, se pone en
marcha un trabajo de investigacidn sobre la eficdeila Fisioterapia Respiratoria en nifilos

con ENM cuyo informe de investigacion constituy@iasente Tesis Doctoral.
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1.2. Justificacion del estudio.

Las dificultades respiratorias de los pacientes EBIM son ocasionadas de forma
indirecta a su enfermedad, y aunque son la prih@pasa de muerte, son abordadas
secundariamente y de manera tardia, cuando sesnsiison muy evidentes y en una fase

avanzada de la enferme8atf®2°

Las capacidades que se han perdido en un paciemeEBIM no pueden ser
recuperadas, por ello es importante luchar por ahtemimiento de estas. Asi como se
realiza un plan de actuacion frente al deteriorcomalesde el momento del diagndstico y
antes de que aparezcan los primeros sintomas,deoasios que un abordaje precoz y

preventivo puede disminuir y posponer la apariciétas dificultades respiratorfag’ %3¢

Actualmente, la traqueotomia y la Ventilacibn méca@mo invasiva (VMNI) forman
parte del protocolo de tratamiento de los problemaspiratorios, lo cual eleva
considerablemente el coste, sin llegar a ser ldedué definitivos para frenar la principal
causa de mortalidad en estos pacientes. Ambos o®mekden prolongar la supervivencia
de estos pacientes, ofreciendo un soporte ventdatecesario para vivir, pero no abordan
directamente el problema de las infecciones respias, por lo que su eficacia es
cuestionable. Desarrollar un método no invasivopdevencion y tratamiento de las
dificultades respiratorias puede suponer un avaraseendental en este campo, y es el

motivo que nos impulso a la realizacion de esteajch®>’

La Fisioterapia Respiratoria sigue estando pocenelktla entre la comunidad sanitaria
y su adecuado conocimiento por todos estos profagis es trascendental, para aumentar y
mejorar su uso. Para lograr su expansion es nézegartar una base cientifica sélida, que
demuestre su eficacia mediante la valoracién deétascas que se emplean y el andlisis de

los resultados obtenidt&*

Actualmente, las fuentes de evidencia sobre laotelsipia Respiratoria en pacientes
con ENM, estan limitadas por la calidad y la caadidExisten pocos estudios aleatorizados,
y estos estan sujetos a muestras pequefias o patarduracion®>?>339*3Eg necesario
disminuir la complejidad y el coste de los prograrda FR, e incrementar el nUmero de
ensayos clinicos que demuestren la evidencia defisacia en pacientes con diferentes
enfermedades y a distintas edades. Con esta fidake ha diseflado un programa de
intervencion, basado en el analisis de los estuslisdentes hasta la fecha y los resultados

obtenidos por estos autores.
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria INTRODUCCION

en nifios con Enfermedades

Neuromusculares

Considerar que las Enfermedades Neuromusculares‘Eoiermedades Raras” no

justifica el déficit de estudios que existe en aéla con su abordaje, analisis y
protocolizaciéon clinica; muy al contrario, es psaohente su gravedad, especificidad y
singularidad lo que debe fomentar el desarroll@stedios en esta parcela del saber. Las
personas afectadas y sus entornos requieren quprdéssionales dediqguen un mayor
tiempo y esfuerzo a hallar formas de mejorar l&dadl de vida de los pacientes afectados
por ENM, no convirtiéndolos en un colectivo exctuien el contexto socio-sanitariBor
ello, uno de nuestros objetivos es desarrollarhordaje terapéutico que pueda mejorar la

calidad de vida de los nifios que forman parte thegFgpo.

En los ultimos afos, la existencia de nuevas heéerdas de estudio, como los
cuestionarios de calidad de vida relacionada caallad y los dispositivos espirométricos,
han permitido demostrar la efectividad de los prows de Rehabilitacion Respiratoria
sobre el control de los sintomas y el manejo denfarmedati***%4°*? Aunque quedan
todavia diversos aspectos no bien conocidos, efdoente al mantenimiento de los efectos
beneficiosos a largo plazo y al conocimiento de @préponentes de los programas son los

responsables de los beneficios que se obtiénen

El estudio que vamos a desarrollar se enmarca enngéxto de la investigacion en
Salud que promueven las politicas europea, nacjoaatonémica, lo que consideramos de
especial interés, pues no nos situamos solo aat@naiblematica de interés local, sino que
son muchas las instituciones que, desde el amigigonacional, promueven estrategias de
trabajo en el seno de la investigacion en estedépproblemas de salud lo que justifica, en

buena medida, el desarrollo de nuestra investigacio

Asi, y en primer lugar, citaremos el VII Programarkb Europeo de Investigacion y
Desarrollo 2007- 2014 concretamente en el subprograma de investiga€rasiacion de
la investigacion sobre salud humamdediante el desarrollo de este estudio se desetaapo
una base cientifica sobre la eficacia de las tésnie Fisioterapia respiratoria en las ENM,

una metodologia escasamente considerada en este.dmb

En segundo lugar, los objetivos de esta investigacioinciden con los principios
abocados en el actual Plan Nacional de InvestigaCiéntifica, Desarrollo e Innovacion
Tecnolégica 2013- 2018 fomentar la salud y el bienestar de la ciudadarisi como
desarrollar los aspectos preventivos, diagndsticasativos, rehabilitadores y paliativos
de la enfermedad, reforzando e incrementando plwdaecompetitividad de la [+D+1 del
Sistema Nacional de Salud (SNS) y de las empretasianadas con el sector, con la

vocacion de situar a Espafia en un escenario deuandga en el que la Salud actie como
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eje fundamental de desarrollo econdémico y soddmo objetivo de este estudio se
pretende mejorar el abordaje de una patologia.et@nopdsito de paliar los sintomas de

una enfermedad y lograr el fin primordial: unadadi de vida 6ptima.

Finalmente, en tercer lugar, este trabajo se pesmearcar también en el Plan de
Atencion a personas afectadas por Enfermedades Ra68- 2012, coincidiendo con el
objetivo numero tres, que se define conMdejorar la gestion del conocimiento en
Enfermedades Raras, la formacién de los profesemglfomentar la investigacidpues en
la investigacion presente se abarca el area rekd#ocon el tratamiento mediante terapias

no farmacoldgicas en las ENM, lo cual se asemegjaratio nimero 28 del citado Plan.

Podemos destacar, ademas, que el trabajo de camgstalestudio de investigacion se
desarrolla en el afio 2013, reconocido oficialmgrteel Ministerio de Sanidad, Servicios
sociales e Igualdad de Espafa como el Afio EspafialsdEnfermedades Rar&g trata de
una iniciativa impulsada por el Gobierno y aprobpdael Consejo de Ministros que tiene
como objetivo “acercar a los ciudadanos el conmxtito de estas patologias consideradas
como poco frecuentes y despertar el interés de osuéwestigadores, profesionales
sanitarios e industria”. Mato hizo este anuncioadte la Inauguracion del V Congreso
Nacional de Enfermedades Raras, celebrado en T¢tamaia), y organizado por D"Genes

y FEDER (Federacion Espafiola De Enfermedades Raras)

Por todo lo anteriormente expuesto, consideramesegisten motivos suficientes que
justifican la necesidad de la realizacion de undistque analice la eficacia de un programa
de Fisioterapia Respiratoria como propuesta tekag@epara las dificultades respiratorias

en niflos con Enfermedades Neuromusculares (ENM).

¢, Se puede mejorar la funcion respiratoria, o freeardeterioro, en nifios con ENM, a

través de la instauracion de un protocolo de Fisiapia respiratoria?

¢Pueden reducirse y/o evitarse las infeccionesin@spias en los nifios con ENM

mediante el abordaje con técnicas de Fisioterapispiratoria?
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2. MARCO TEORICO.

A continuacion se aborda la descripcion del cootdrbrico conceptual en el que se
encuadra el presente trabajo cientifico, analizaodosignificados y las bases teoricas que
fundamentan los principales conceptos empleaddss teomo: el andlisis de la funcion

respiratoria, las Enfermedades Neuromuscularesigiaterapia Respiratoria.

2.1.Analisis anatomo-fisiolégico y funcional del sistemrespiratorio.

La funcién principal de la bomba respiratoria esngércambio del oxigeno por
dioxido de carbono, desecho del metabolismo celdatravés de la ventilacion, la
distribucion de aire a los alvéolos, y la difusidel gas por las membranas capilares
alveolares. En este proceso participan la cajaitralos musculos respiratorios, el centro
respiratorio que controla a los masculos, y las miurologicas que transmiten los impulsos

desde el centro respiratorio a los musculos ppatites.

Los mecanismos respiratorios dependen de las fudezéos musculos respiratorios
requeridas para superar el retroceso elastico slgoitmones y del térax, asi como la
resistencia funcional de las vias aéreas. La amifma activa de los musculos respiratorios
suministra la energia necesaria para ventilar ldmgnes, produciendo la entrada y la
salida de aire de esfd4’.
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CENTRO
[RESPIRATORIO]

VIAS
HNERVIOSAS

VENTILACIGN
w F
PULMONAR

L

DIFUSION

CIRCULACION
w F
SANGUINEA

TRANS-

L

PORTE

DIFUSION

TEJIDO TENDIS

Figura 1: Esquema simplificado del sistema resmiiat

Fuente: Escuela de Medicina, Pontificia Universidatblica de Chile [sede Web]. Chile:
Pontificia Universidad catélica de Chile.[accesadglenero de 2014] Disponible en:

http://escuela.med.puc.cl/publ/aparatorespirato?imecanica.html

En reposo la persona promedio respira alrededodad® veces cada minuto,
moviendo 500ml de aire en cada respiracion. Elastp los musculos respiratorios y la
circulacion deben actuar al unisono para que esi@rieno se produzca de forma eficaz.
Para comprender la biomecanica respiratoria esafoadtal conocer la dinamica costal y la

dinamica diafragmétiéa®*’

El sistema musculo-esquelético, tras recibir leenrdel sistema nervioso central,
debe ser capaz de generar la suficiente presioatimegpara inspirar aire, que sera
posteriormente exhalado gracias al retroceso etadg los pulmones y la elasticidad de la
caja toracicd®*’ Todo ello tiene lugar por la accién coordinada algtro grupos

musculares:

- El diafragma. Es el principal musculo inspirato@onque no es esencial en el proceso
de la respiracion, ademas interviene en las acsioke defecacion, miccion, parto,
vémito, risa, hipo y bostezo. En este musculo padendiferenciar dos partes: una
porcion central aponeur6tica, y una porcion pedééconstituida por tejido muscular.

Su inervacion corre a cargo del nervio frénico, asuyaices provienen de C3-C5.
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Durante la inspiracion, la contraccion de este @ravun enderezamiento de su
curvatura, lo que origina la expansion de la cajadica que aumenta su diametro
vertical, el traslado en sentido caudal del codiz@ibdominal, el desplazamiento de la
pared abdominal hacia el exterior, y un aumentdaderesion abdominal, lo que
conlleva un aumento del volumen pulmonar con descele la presion pleural. Al
examinar el perfil radiolégico del diafragma de individuo en bipedestacién y en
decubito supino, se observa que en esta Ultimaciposel perfil diafragmatico se
encuentra notablemente elevado, lo que implica maaxicipacion de este musculo en
la respiracion llevada a cabo en esta posicidada entonces de una posicion caudal

del diafragma en bipedestacién, y de una posiaddlica en dectbito supind*’

— La musculatura abdominal. Estos musculos son fuadtaimente rotadores y flexores
de tronco, constituyen la pared ventrolateral #eloanen y son: el recto del abdomen,
el oblicuo interno, el oblicuo externo y el transeedel abdomen. Todos ellos estan
inervados por las raices de los ultimos seis nertacacico (T7-T12). Son potentes
musculos espiratorios, y juegan un papel fundarheartala tos y en la espiracion
forzada. Al contraerse provocan un empuje del ensibeabdominal y un descenso de
las costillas, lo que contribuye al desplazamiesosentido craneal de la cupula
diafragmatica. Por ello, la correcta interrelaciéntre diafragma, caja torécica y
abdomen es de maxima importancia en la consecdei@ma contraccion diafragmatica
Optima. Por dltimo, en la fase final de la espiiacse relajan y producen un descenso
pasivo del diafragma, de forma que el volumen puabina@omienza a aumentar, por lo

que se considera que son misculos accesoriosrdmieacion >4’

— Los musculos intercostales. Se dividen en dos gsagdupos: externos e internos. Los
musculos intercostales externos, junto con la paorparaesternal de los internos con
considerados inspiratorios. Se encargan de elegatdstillas y el esternon durante la
inspiraciéon, segln una secuencia craneocaudalint&®os, se consideran espiratorios
y siguen una secuencia de activacion caudocrafsetd.un ejercicio o una enfermedad
respiratoria, la respiraciobn comienza a ser masroga, y la espiracion deja de ser una
funcion pasiva. Los intercostales internos el aeabdominal, los oblicuos y el
transverso del abdomen se contraen para aumergaededn intrapleural y facilitar la

salida del airg®*’

— Los masculos accesorios. Son muasculos inactiveantiel la respiracién en reposo de

individuos sanos. Se pueden agrupar segun la éakserdspiracion en la que participen.
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Los musculos accesorios de la inspiracion son: stereocleidomastoideo, los

pectorales, el trapecio, los serratos y algunoscuids laringeos, encargandose de la
elevacion las costillas. Los accesorios de la asidn actiGan en maniobras de
espiracion forzada como la tos o la risa, el ppakrepresentante de este grupo es el

triangular del esternéi®*’

MUSCLES OF INHALATION 1 MUSCLES OF EXHALATION
tie

Sternocleidomastoid

Scalenes

Internal

External intercostals

intercostals

Diaphragm

External
oblique

Internal
oblique
Transversus
abdominis
Rectus

ahdnminie

Figura 2: Funcion de los musculos inspiratoriospimtorios.

Fuente: Sistemas en ciencias de la salud y Fisjpgefinternet]. Espana:
Samm Arteaga; 2013 [actualizada 5 de septiemb2®1®; acceso 11 de
enero de 2014]. Disponible en: sistemafisioterajfngspot.com.es

El retroceso elastico de los pulmones y la cajactoa influyen en la funcién de la
bomba respiratoria, igual que influyen los moviniisnde la caja toracica. El retroceso
elastico de los pulmones y de la caja toracicaaacto en direcciones opuestas, y en
equilibrio al final de la espiracidn activa, detarenla capacidad residual de los pulmones.
Si la pared toracica actlla en menor proporciomesesita una energia adicional para el
trabajo de la respiracion. Si por el contrariobd@ja en exceso su movimiento sera
ineficiente y la presion intratoracica negativasaaa un movimiento paradéjico de la caja

toracica durante la inspiracion

El movimiento normal de la caja toracica estaiaorenia con el movimiento del
abdomen: ambos se mueven hacia el exterior erspiracion y hacia el interior durante la
espiracion, para lograr una entrada y salida deledicaZ.
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Para evaluar el aumento y la disminucién del voluhe la caja toracica durante la
respiracion se emplean los didmetros toracicososEsiametros son dos: diametro
transverso, de una concavidad a otra de la quodtiila, y didmetro antero-posterior, de la

séptima vértebra dorsal a la extremidad anterida deinta costill&***’

Cualquier alteracion en la estructura de los mascglie participan en este proceso,
afectaria a la funcion respiratoria, dando lugan(étiples complicaciones como la disnea,
la produccién de una tos ineficaz...que se traduoameperjuicio progresivo de la calidad

de vida del paciente y de su famifi&*’
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2.2. Las enfermedades neuromusculares.

En este apartado se describen los aspectos nesepara comprender mejor este

estudio sobre las ENM.
2.2.1. Conceptualizacion y rasgos clinicos de las ENM.

LasEnfermedades Neuromusculasesm un conjunto de mas de 150 enfermedades
neurolégicas de naturaleza progresiva, en su mayoria determsngdaéticamente su
principal caracteristica es la pérdida de fuerzaaumlar. Clasicamente corresponden a la
afectacién de uno de los constituyentes de la dnidiatora: la motoneurona periférica, el
nervio, la unién neuromuscular o la fibra muscufamopiamente dicHg®*® Son
enfermedades crénicas que generan gran discapapiglaida de la autonomia personal y
cargas psicosociales. Todavia se dispone de tratamientos efectivos, ni decunacidn

definitiva

Su aparicion puede producirse en cualquier etapta deda, pero mas del 50%
aparece en la infancia. En cifras globaéegsten mas de 60.000 afectados por ENM en toda
Espafiacon una incidencia de 1,5/100.000 y una prevaleteis/100.00%, encontrandose
dentro del denominado grupo de Enfermedades Rsegsin la Asociacion de Enfermos

Neuromusculares (ASEM).

Un hecho comun en este grupo de enfermedades disnanucion de la masa
muscular funcional debida a la atrofia, a la faleauso secundario a un estilo de vida
sedentario y a la degeneracion muscular inhererite enfermedad misma. La falta de
actividad fisica puede desencadenar, a largo pla@oriesgo mayor para desarrollar

enfermedad coronaria, obesidad, osteoporosis,datsiedepresiérf®*

La debilidad muscular progresiva tiene una loceliza heterogénea, segun la
enfermedad, afectando inicialmente a los grupoculaies menos resistentes. Los efectos
de esta debilidad no son locales, y se manifiestamecanismos de compensacion en todo
el rango estatico y dinamico, con el objetivo denteaer la independencia funcional el

mayor tiempo posibfe

Las ENM progresivas, particularmente las distrofiaasculares juveniles y las
atrofias musculares espinales, predisponen al mdlsarde desviaciones serias de la
columna vertebral. Inicialmente, la debilidad d& haisculos extensores de la columna hace

que los ligamentos de las estructuras posteri@és cblumna estén en continua ten&ion
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Durante el rapido crecimiento del tronco, el esfaecontra la gravedad causa la
inclinacion posterior de la pelvis y la disminucida la capacidad de la columna de resistir
las cargas verticales. La cifoescoliosis progresatme las articulaciones posteriores,
facilitando la flexion lateral y la rotacion dedalumna. Las desigualdades entre las fuerzas
laterales acttan sobre la cifosis de la columneogiyre el colapso lateral. Las desviaciones
de la columna en los pacientes con ENM son difiadle controlar con értesis, y suelen

progresar incluso después de alcanzar la madugerlésic4.

Nuestro estudio supone el abordaje de las compites respiratorias en los nifios
con ENM, por lo que se analizardn con mayor prdfiadtl aquellas enfermedades de
comienzo en la etapa infantii que comprometen difinacion. Estas pueden ser

categorizadas en dos grupos; neuropaticas y moagati

Entre las neuropaticas se encuentra la Atrofia Masd&Espinal (en adelante, AME).
Se trata de una enfermedad hereditaria autoséreimesiva, que se caracteriza por la
degeneracion de las células del asta anterior ghédhula espinal debido a la eliminacién de
la neurona sobreviviente del gen motor (SMN1). ltipps de AME que existen se
distinguen segun la severidad: AME tipo | o de ViregeHoffman, AME tipo Il o de
Werding-Hoffman y AME tipo Ill o de Kugelberg-Welder. Los nifios con AME tipo |, la
mas severa, suelen presentar un cuadro de fapjoatsio en el periodo neonatal, pero el
fallo est4 causado después de periodos de infescide las Vias Aéreas Superiores (en
adelante, VAS). La caja toracica se vuelve rigide yebilidad muscular se hace méas
evidente, por lo que aparece una restriccion pubmsavera, con inadecuado crecimiento y
desarrollo del arbol bronquial y de las membramspansables del intercambio gaseoso.
Los nifios con AME tipo Il y Il pueden tolerar udesminucion de la ventilacion durante

unos afios, hasta que la asistencia ventilatotiase necesafta®

La Distrofia Muscular de Duchenne (en adelante, DMB una enfermedad de la
unién neuromuscular, es la miopatia congénita pedga mas frecuente, afectando a uno de
cada 3.300 nifios nacidos vivos. Estda causada pausencia de la Distrofina. Las
caracteristicas del desarrollo motor retrasaniagndstico en torno a los dos afios de vida,
en el 20% de los casos, y a los cuatro afios erektantes. La debilidad progresiva, la
pérdida de la deambulacion, la incapacidad parardgiar tareas con los miembros
superiores (en adelante, MM.SS.), y ocasionalméateafectacion de los musculos
orofaciales, asi como el aumento de las complicasi@rtopédicas, pulmonares y cardiacas

ocurren durante la edad escolar, pudiéndose net#a dificultad intelectudl
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El fallo respiratorio es la principal causa de nwi@n los pacientes con DMD. Las
dificultades respiratorias comienzan a hacerseeet@d en las etapas avanzadas de la

enfermedad

Otra de las enfermedades de este grupo es la fAstrMuscular
Facioescapulohumeral. Es una miopatia de progresto,| autosémica y dominante,
singular por su afectacion de la musculatura fat&ldebilidad muscular es relativamente
leve, con una velocidad muy lenta en el decliveladduerza muscular. Los musculos
proximales de los miembros inferiores (en adelavitd, ll.) suelen estar también afectados.
Las contracturas en las piernas son poco frecyeptks desviacion de la columna esta
limitada por una hiperlordosis. La afectacion restpria es leve, complicAndose con una
propension a las apneas obstructivas durante délosuelacionadas con la debilidad

muscular de las VAS (Vias aéreas superibres)
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2.2.2. Aspectos sociosanitarios y economicos de las ENM.

Uno de los primeros problemas a los que se enfregs pacientes y sus familias es
el tiempo de espera que hay entre la aparicidroslesintomas iniciales y el diagnéstico
definitivo. Frecuentemente estos tiempos de esperaen prolongados por la falta de
profesionales adecuados o por la saturacion deetassos sanitarios. El diagndstico es la
base para programar cualquier accion terapéuticen ynstrumento importante para la
gestion de la enfermedad. En las ENM el comiemeoqz del abordaje terapéutico puede
influir positivamente en el progreso de la enferatedPor o que uno de los objetivos debe
ser establecer un diagnéstico preciso en el mérapbd posible y elaborar un programa de
tratamiento adaptado al deterioro, a la discapdcigaal nivel de participacién del
pacienté’. El handicap se encuentra en la carencia de exdestinados a las ENM, y a las

Enfermedades Raras en general.

Cuando la debilidad muscular esta extendida, ydirisi independencia del paciente,
este requiere de un importante niumero de ayudasnast como: sillas de ruedas, ayudas
para las transferencias y dispositivos de resgimaajue frecuentemente tienen que ser
costeados por las familfasEs importante, tener en cuenta que en esta atapk
enfermedad, el paciente se ha convertido en undgpendiente, y necesita de apoyo para
todas las actividades de la vida diaria, o quadpugiponer un gasto extra para la familia,

incluso la pérdida de productividad del cuidador.

La falta de recursos econémicos no es el Unicodobkt que tiene que superar el
paciente con ENM, puede tener que enfrentarse\eeul@gas relacionadas con las barreras
arquitectonicas, que le impidan las relacionesatesi el acceso a la educacién o a un
puesto de trabajo. La falta de apoyo familiar pusg®oner otro inconveniente, en algunos
casos es un unico miembro de la familia el queallada la carga de los cuidados que
requieren estos pacientes, lo que dificulta laizaaion de algunas actividades, como los

viajes, y disminuye la calidad de vida de ambos

Segun un estudio reciente (2012), en el cual reboohdda Federacion Espafiola de
Enfermedades Raras (en adelante, FEDER), se estimnfpacto econdmico, costes directo
e indirectos, de pacientes con Enfermedades Rdessrminandose que el coste medio
anual para un paciente con esta enfermedad es.tié184 De esta cantidad, 13.828€ se
destinaban a costes directos sanitarios (Imagesuppniendo 4.211€ el total dedicado a

visitas médicas y 2.129€ a gastos relacionadosaceospitalizacion del pacierite
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Los costes directos no sanitarios ascienden a 86, 3erivados principalmente a la
categoria de cuidados informales, desarrolladospposonal ajeno a la familia o por un

familiar, cuya productividad se ve disminuida

Costes anuales directos zanitarios - Diztrofia Muscular de Duchenne:

Costes directos sanitarios - Distrofia Muscular de

Duchenne
4.211
3.496
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Figura 3: «La carga socioeconomica y la Calidadiide relacionada con la salud en pacientes corrrarfiades

raras», proyecto en el que particip6 la Federaégpafiola de Enfermedades Raras (FEDER)

Fuente: Federacion Espafiola de Enfermedades Nescatates. Barcelona; [actualizada 5 de junio de228dceso
13 de septiembre de 2012]. Disponible en: hhtpMwasem-esp.org

Los recursos econdémicos y humanos que son necegaia mantener la salud y la
calidad de vida de los pacientes con ENM deberdistnibuidos de la forma mas eficaz,
eficiente y efectiva posible. Por ello un estudibaustivo de las necesidades y los gastos
que surgen durante el proceso de la enfermedadjeppeoporcionar una valiosa

informacién para optimizar estos recursos.

Desarrollar procedimientos que puedan disminuir g/gar las circunstancias que
mayor coste social y econémico ocasionan es unlmsi@ropoésitos de la investigacion
desde la Fisioterapia en la actualidad. Considesajne proporcionar técnicas y recursos, a
las familias y a los pacientes, para evitar lasculiades respiratorias supondria un
importante ahorro farmacolégico y una reduccion lde visitas y de los ingresos
hospitalarios, traduciéndose en una mejora de ladade vida y en un aumento de la
eficiencia de los recursos sanitarios, aspectos sjneduda alguna, configuran la parte

esencial de nuestras hipotesis de trabajo.
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2.2.3. Complicaciones respiratorias en las ENM.

El pronéstico de los pacientes con ENM esta detexda por el empeoramiento de la
insuficiencia respiratoria, suponiendo para loggdaes con ENM la causa del 70% de los
fallecimientos, antes de los veinte afios de &340 La disnea, que limita su capacidad
funcional, es uno de los sintomas mas destacadas ghgpaciente, pero existen otros
problemas importantes que deben abordarse, cotos Mala dificultad para expectorar, la
limitacion de la movilidad, la pérdida de pesodificultad para la ingesta de alimentos, el

riesgo de aspiracion y las apneas del stiéfio
2.2.3.1. Origen de la disfuncién respiratoria.

Las complicaciones respiratorias relacionadas eodidfuncién de los musculos
respiratorios son la causa mas comun de morbilidadrtalidad en pacientes con ENM. El
mantenimiento de una adecuada ventilacion alvedlepende en parte de la funcion
apropiada de los muasculos inspiratorios. Las ENMden dar lugar a una disfuncién de la
bomba respiratoria, incluyendo el Sistema Nervi@amtral, los nervios periféricos, la

unién neuromuscular o los masculos el §28-20:48:49.51

Aunqgue la velocidad de progresion varia segun istinths ENM, los musculos
intercostales se ven afectados relativamente terapem todas ellas, la debilidad del
Diafragma se hace evidente posteriorn@iteSimonsson definio la fatiga de los muisculos
esqueléticos como la incapacidad de mantener unarndeada carga. La fatiga
diafragmatica, definida por Roussos y Macklem, mpento en el que el Diafragma es

incapaz de mantener un determinado nivel de présidadiafragmatici

La pérdida de la fuerza de los musculos respi@psiendo estos incapaces de
generar flujos inspiratorios y espiratorios sufités para movilizar las secreciones, asi
como para expectorarlas, conlleva la disminuciomadeentilacion y una tos ineficaz, lo
que conducird a una limpieza bronquial deterioratielectasias, infecciones respiratorias
frecuentes, neumonias frecuentes, insuficiencigiregsria y finalmente fallo respiratorio,
con necesidad de ventilacion mecanica urgenteusochmuerte. La debilidad de estos
musculos altera los mecanismos ventilatorios, caltsaestricciones de la caja toracica y

finalmente, retencién del G@ fallo respiratorig*4338>152
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El desuso de cualquier parte del sistema muscugjoedstico esta acompafiado por

un numero importante de cambios estructurales,yeado atrofia muscular, osteoporosis
por desuso, contracturas musculares y adhesioneslaies, progresando hacia una
degeneracion del cartilago articular. La cifoessidi, frecuentemente asociada a las ENM
por debilidad y desequilibrio de los musculos persebrales, también contribuye a la
rigidez de la caja toracica y produce mal alineatoiele los musculos respiratorios, por
ello disminuye su fuerza para actuar contra laszseelasticas y resistivas incrementadas,
dando lugar a una carga de trabajo aumentada yaa presiones intrapulmonares

reducidas®?":303!

Los cambios en la actividad de la caja toracicansuimiento y su forma ocurren a
lo largo del tiempo. La caja toracica de los paeigicon debilidad neuromuscular trabaja en
exceso durante la respiracion, lo que da lugardmientos paraddjicos de la misma. Este
movimiento es ineficiente y supone un aumento dstayenergético para respirar, aumenta
el riesgo de atelectasias y el desarrollo de deflaies de la caja toracica, 1o que conlleva
una reduccién en el crecimiento de los pulmonds¢c@no una constante fatiga muscular.
Una consecuencia de los volimenes pulmonares digiom es la rigidez de las
articulaciones de la caja torécica y las contrastude los grupos musculares mas

implicados en la respiraciain
2.2.3.2. Afectacion de los volumenes y las capaadiéa pulmonares.

Convencionalmente, para conocer la funcionalidddideema respiratorio se utiliza la
espirometria, una técnica que evalla los volimgnkss capacidades pulmonares. Las
cantidades de aire comprendidas entre dos nivelggoos se denominan voliumenes, y la

suma de dos 0 més de estos, capacidades. Seubstidgolimenes:

- Volumen corriente (VC): cantidad de aire que @rgn una inspiracion o sale en una

espiracion, en las condiciones de actividad quespecifiquen (reposo, ejercicio).

- Volumen de reserva inspiratoria (VRI): cantidadxima de aire que se puede inspirar

sobre el nivel de inspiracién espontanea en reposo.

- Volumen de reserva espiratoria (VRE): maxima idat de aire que se puede expulsar a

partir del nivel espiratorio espontadneo normal.

- Volumen residual (VR): cantidad de aire que quedael pulmén después de una

espiraciéon forzada maxima. Este volumen no puedgragecon el espirometro.
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Las capacidades son también 4:

- Capacidad pulmonar total (CPT): cantidad de gesenido en el pulmon en inspiracion

maxima. Corresponde a la suma de los cuatro volésngm descritos.

- Capacidad vital (CV): cantidad total de aire nli@agdo entre una inspiracion y espiracion

maximas. Incluye el volumen corriente y los volUerde reserva inspiratoria y espiratoria.

- Capacidad inspiratoria (Cl): maximo volumen de gae puede inspirarse a partir de una

espiracion normal. Comprende los volumenes cogigrite reserva inspiratoria.

- Capacidad residual funcional (CRF): volumen deaae permanece en el pulmon al
término de la espiracion normal; representa la sdeh&olumen residual y volumen de

reserva espiratoria.

Volumen pulmonar en mililitros (mL)
6000

Capacidad
Vital

5000 =
Volumen
inspiratorio
4000 = der reserva

Capacidad
Inspiracional
Capacidad
pulmonar
3000 - total
s
2000 volumen
tidal

A

Capacidad

1000 Volumen residual
Volumen expiratorio funcional

residual de reserva

Adaptado y traducido de: Shier D. Butler J. Lewis R. Holes
human anatomy and physiology - 2004 - McGrew Hill ; Boston, New York

Figura 4: Volimenes y capacidades pulmonares.

Fuente: Shier D. Butler J. Lewis R. Hole’s humaatamy and physiology. 2004. McGrew Hill; Boston viN€ork.

Para la comprension adecuada de la afectaciorragsga es necesario comprender de
qué manera varian los volumenes vy las capacidadpsratorios en los pacientes con
ENM:

- La Capacidad Pulmonar Total (CPT), se encuentnacred, por la incapacidad

de los muasculos inspiratorios para introducir airelos pulmones.

- El Volumen Residual (VR), estd aumentado. Se ddaeapacidad disminuida
de los musculos espiratorios para disminuir el m&no de la caja toracica y facilitar la

salida del aire.
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- La Capacidad Vital (CV), se encuentra disminuidar, la disminucion de la

CPT y el VR, adquiriendo el paciente un patrorriesto.
- El Flujo Espiratorio esta reducido en estos pae#fit
2.2.3.3. Disminucion de la efectividad de la tos.

El aclaramiento mucociliar es el principal métodor @l cual los materiales
extrafios, las bacterias, los virus y las particslas eliminados de las vias aéreas. La
capacidad de tos es un importante mecanismo decpionh, que limpia el arbol bronquial
de excesos de secreciones 0o materiales extrafamsj@ulios mecanismos mucociliares no
funcionan o estan saturados. Las infecciones egepiss pueden saturar los sistemas de
limpieza mucociliar estimulando un aumento en ladpccion de secreciones, ademas de
causar dafio a las células de revestimiento deié@saéreas y un trastorno de la accion

ciliar®?

La tos es el resultado de un complejo acto refie comienza con la activacion de
los receptores de las vias respiratorias por umelst irritante, sin embargo, una tos puede
ser iniciada, pospuesta o interrumpida voluntarigmendicando que el centro de impulsos
aferentes puede estar involucrado. El requisitmaakes la habilidad fundamental para
respirar, que puede estar seriamente comprometittss oacientes con ENM. Cuando esta
funcién es perdida o deteriorada, las consecuermi@slen ser graves, destacando el
acumulo de secreciones, que se infectan, causafgciones respiratorias y neumonia,
necesitando de atencion hospitalaria debido ab fedspiratorio, que pone la vida en
peligra®t+1231493233 adg el pequefio tamafio del area de seccién eemadwde las vias
aéreas de un nifio, existe mayor predisposicion axiatencia de acumulaciéon de

secreciones que obstruyan los bronquiolos periférig a largo plazo los bronquifas
La maniobra de la tos puede ser divida en tresfase

- La primera es la fase inspiratoria, en la que gtsuoma entre el 60 y el 90% de la

capacidad pulmonar total.

- La segunda es una fase compresiva, caracterizadal peerre de la glotis, durante
0,2 segundos, mientras que los musculos espiratgsgocontraen y aumentan la presion
intratoracica. En esta fase se genera una pregifnaplieural de 136 cm B,

aproximadamente.
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- La ultima fases es la expulsion, en ella la glsgsabre y el aire es expulsado
obligatoriamente. La alta presion intrapleural camp las vias centrales, causando un flujo
supramaximo transitorio, o Pico Flujo de Tos, cughlbcidad aumentada mejora la accion

de cizallamiento de la tos en las secreciones daal@sien las vias aérés

El pico flujo de tos (en adelante, PFT) es el maxifiujo de aire expulsado
inmediatamente después de la apertura de la gkdis, conduce a la fase rdpida de
expulsion de la tos, resultado de la liberaciorengipa de las presiones intrapleurales y
téraco- abdominales. Para alcanzar un PFT funcisealrequiere de una insuflacion
pulmonar entre el 85 y el 90% de su maxima capdcidapiratoria. Cuando el PFT
asistido es mayor de 300l/m existe un riesgo bajaaimular secreciones, ya que la tos es
eficaz. Es necesario lograr, al menos, 160l/m pagear una tos efectiva, evitando la
necesidad de traqueotomia para el manejo de sawesciEsto en combinacion con una
fuerza muscular espiratoria suficiente para genara presion téraco-abdominal, que

depende la funcion bulbar para controlar la glpiieducira una tos efectit/d 348553

Los pacientes con EMN y debilidad de los mUscudgpiratorios pueden tener una
tos afectada por la incapacidad para desarrolgmal de las fases necesarias para una tos
eficaz. Aquellos cuya debilidad de los musculoginagorios no les permite generar un
volumen pulmonar suficiente para que entre eldgrenanera cinética, padecen un limite en
el grado de entrada de aire. La debilidad bulzapdrlisis de las cuerdas vocales o las
traqueotomias conllevan la incapacidad para ckrglotis, y por tanto crear la suficiente
presion intratoracica. Finalmente, los pacientas debilidad de los mdsculos espiratorios
no pueden generar la suficiente presion intrapleuaiea comprimir el aire y generar un
flujo, ni para expulsar el aire a suficiente vettacf>. En los casos en los que coexistan
escoliosis u obesidad y ENM, habra mayor incapdcjra crear una presion abdominal
efectiva, lo que haréa disminuir ain méas el BFOna pobre fuerza muscular espiratoria y
abdominal significa que tanto la tos como las mansie forzadas de espiracién sin
asistencia seran inefectivas para eliminar lasesamres bronquiales, que a menudo

conducen a una experiencia angustiosa de aspirdeitas vias respiratorfss>3
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2.2.3.4. Aumento del gasto energético.

Otra consideracion en el manejo del paciente coll EN el gasto energético. La
economia del movimientse refiere a la eficiencia metabdlica del gastog@teo durante
el movimiento. Los pacientes que presentan asiasetén la fuerza muscular,
particularmente de los musculos posturales, y pgesecon deformidades esqueléticas
gastan mas energia durante los movimientos y lagDABActividades Bésicas de la Vida
Diaria). La fatiga muscular se produce cuandoalatidad de energia requerida es mayor
que la cantidad de energia suministrada al mastalfatiga de los musculos respiratorios,
tanto del Diafragma como de los musculos interdestas un problema importante porque

puede conducir al fallo respiratorio y dependedeida ventilacion muscul@r®
2.2.3.5. Deterioro respiratorio durante el suefio.

Es de vital importancia conocer como afectan |isulfiades respiratorias durante
el suefo, pues los sintomas pueden noezemocidos. Durante el suefiddn- Rapid Eye
Movement” (Movimiento no rapido del ojo) (en adelante, NREN8 ventilacién cae
repentinamente y se asocia con un patron respoat@s rapido, superficial y regular. La
ventilacidén muestra sélo una ligera disminuciorciatial cuando el suefio comienza a estar
establecido. Durante el suefiRdpid Eye Movemeén{Movimiento rapido del ojo) (en
adelante, REM), hay una reduccién generalizad#odel de los musculos esqueléticos, con
excepcion del Diafragma y de los musculos extradases. Asi una caida adicional en el
Volumen Tidal (TV, del inglégidal volum@, asociada a la caja toracica, una ventilacion
disminuida y un flujo inspiratorio medio ocurre dnte la transicion de NREM a REM. En
sujetos normales estos cambios en la ventilacipatsones respiratorios causan cambios
minimos en el intercambio gaseoso. Sin embargos easimbios se ven aumentados en
aquellos pacientes con una debilidad en los musadepiratorios, especialmente si el

Diafragma estéa afectado significativaménte

Los desérdenes de la respiracién durante el suefofrecuentes en las ENM
crénicas, como en la Esclerosis Lateral Amiotrofiea adelante, ELA), las distrofias
musculares y las distrofias miotonicas. Es impaetda precocidad del diagndstico y el
tratamiento de estos desérdenes en el abordajeadenpes con ENM para mejorar su
calidad y su esperanza de vida. La naturalezatde desordenes refleja la distribucion de
la afectacién de los musculos respiratorios. Cudondopacientes tienen una disfuncién
severa del Diafragma, la supresion de la funcidtoslenlsculos intercostales y accesorios

durante el REM conduce a una hipoventilation
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Sin embargo, si la fuerza del Diafragma esta iatgmro los musculos de las VAS

o los intercostales estan debilitados, entonceseepda obstruccion o las apneas. Las
anomalias en el control respiratorio también cbayen a los desordenes respiratorios
durante el suefio, a veces complicados con hipdaeidtn nocturna, incluso diurna. La
debilidad neuromuscular exagera la respiracion abrque ocurre durante el REM,
empeorando el intercambio gaseoso, particularmentelos pacientes con debilidad

diafragmaticé’.

La hipoventilacién contribuye al despertar freceentduciendo el tiempo de suefio
y la eficiencia, esto conlleva sintomas diurnosrivgeion del suefio. La respuesta de
excitacion limita la magnitud de la caida de lausation de @ y el aumento de CO
cambiando el estado del suefio, aumentando el toisoutar postural, reclutando las VAS
y la actividad de los musculos respiratorios, ympgendo a la ventilacion ser restablecida.
En consecuencia, los despertares representan umis®o protector para minimizar las
alteraciones en los gases en sangre. Sin embatgs, despertares también contribuyen a

una calidad de descanso pobre y a sintomas didexssmnolencia y fatija

Con el tiempo, la sensibilidad quimica ventilat@®gacomoda a los cambios en los
gases en sangre, permitiendo no sélo largos perideld)REM, sino también largos periodos
de hipoxia. La hipoventilacion se prolonga, promnsado la retencion de G® una mayor
depresion del centro respiratorio. Esto crea ulo aiicioso que conlleva hipoventilacién

severa, durante el suefio y durante el dia, si mtersumpida conduce al fallecimiefito
2.2.3.6. Disfagia y afectacion de la deglucion.

La deglucion requiere de una serie de contracciomesculares independientes,
cuyo objetivo es el transporte del bolo alimentaésde la cavidad bucal hasta el estomago.
En este proceso la musculatura de las VAS juegaapel primordial, permitiendo el flujo
de aire hacia los pulmones e impidiendo el pasordgkrial liquido y sélido a las vias

aéreas inferioréd

La deglucion es un proceso coordinado con la \adih, con el objeto de que el
bolo alimenticio no sea introducido en el tractgpigatorio inferior. En condiciones
normales y sujetos sanos, la deglucién se acompafima apnea, que dura entre 0,6 y 2
segundos, completando la espiracion una vez ddglutl bolo. Esta secuencia de
deglucién- espiracion permite proteger la via aé&teente la deglucion y elimina los
residuos alimenticios de los recesos faringeossaméeiniciar la siguiente inspiracion,

previniendo las aspiraciornés
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La deglucién desencadena un reflejo de cierre dgolés cuya funcion sera actuar
como valvula de proteccion contra la aspiraciomdeeriales extrafios en el interior de la
via aérea. Si un material extrafio alcanza la viaaase activa un arco reflejo medular
mediado por el nervio Vago, generando una manidern®s involuntaria con el objetivo de

expulsarld®.

La disfagia es un factor de riesgo para el dedardd neumonias en pacientes con
ENM. Su manejo influye en las complicaciones regpiias y en el prondstico de estos
pacientes. Los primeros sintomas son a veces ftiiscreambios de voz, disnea tras una

comida y la pérdida de peso, y pueden no ser adogrt

Las alteraciones de la deglucién en las ENM se rdebeina afectacién de la
musculatura de inervacion bulbar, hecho que empedgreonostico de estas enfermedades.
Existen dos mecanismos fisiopatoldgicos implicadpnsla causa de la dificultad para la
deglucién. Por un lado, el retraso, incluso abaticidel inicio voluntario del reflejo de la
deglucién, quedando conservado el reflejo espoatdRer otro lado, la hiperreflexia e
hipertonia del esfinter esofagico superior. Estoscamismos daran lugar a una

incoordinacién entre la proteccion de la via agrebtransporte del bolo alimenticfo
2.2.3.7. Aumento del riesgo de aspiraciones.

Estas alteraciones traen consigo la aparicion dénienos de aspiracion. El
momento de la deglucion en el que aparezcan eptssdéos, manifestara el mecanismo
causante. Si tiene lugar antes de la degluciédeke a anomalias causadas por la debilidad
de la lengua para desplazar el bolo hacia la fariBgocurre durante la deglucion, reflejara
una alteracion de la musculatura faringea y ladr@en fallo en el cierre de la glotis. Si
existe debilidad del musculo constrictor de larfge, la aspiracion tendrd lugar después de
la deglucion y dara lugar a la presencia de regiogenticios en los senos piriformes. Por
altimo, los trastornos del esfinter esofdgico siperimpedirdn el paso del bolo al

esofagd”.

Estas aspiraciones envuelven un espectro variadositleaciones clinicas
caracterizadas por la inhalacion de contenido dragjao o gastrico en el interior de la
laringe y del arbol bronqu®*

Con una afectacion bulbar severa, la ingesta deadeauada alimentacion llega a
ser imposible, traduciéndose en una pérdida de. pesafectacion de la deglucion es la

principal causa de sialorrea, en pacientes conmntigin de las VA"
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Ademas la disfuncién de los labios, la lengua ynwsculos faringeos y laringeos,
aumentan el riesgo de aspiracion y causa dificdtadl cierre de la glotis, que es necesaria

para una tos efic&z’ >

Un pobre y débil tono muscular orofacial contribiyéa sialorrea, lo que resulta
socialmente muy desagradable. El descontrol delidases un indicador de un mecanismo
de salivacion pobremente coordinado, lo que expbpaciente a un problema mas serio de

aspiraciof.
2.2.3.8. Fallo respiratorio.

Es una de las principales causas de muerte enaltsnpes con ENM. El fallo
respiratorio se puede presentar de manera aguda, resultado de una neumonia, o puede
desarrollarse créonicamente como consecuencia de desaompensacion respiratoria

progresiva®.

Las graves condiciones que disminuyen la funciéimepoar, como el bloqueo
bronquial por las secreciones, las infiltracionebnonares, las enfermedades de la pleura,
los neumotoérax y otras complicaciones respiratppagden exacerbar las hipercapnias o
desencadenar el fallo respiratorio agudo. De held®episodios de neumonia y fallo
respiratorio estan, la mayoria, causados por difides para limpiar las secreciones
acumuladas en el arbol bronquial y para mantenerefdilacion alveolar durante las

infecciones del tracto respiratorio superiot

Los sintomas inespecificos como la fatiga, el ¢etar la dificultad para concentrase
pueden ser los primeros indicadores de insuficemespiratoria. La disnea puede estar
ausente, siendo mas frecuente la ortopnea, poebddidhd del Diafragma. La debilidad
muscular contribuye a los desérdenes respiratatimante el suefio, por lo que aparecen
con asiduidad sintomas como el descanso pobrenladencia diurna, y el dolor de cabeza

por la mafiana, reflejo de la retencion de,CO

Dada la falta de signos especificos para la deldilide los mlsculos respiratorios,
su afectacion esta clinicamente ausente hastaagusuficiencia respiratoria estd en una
etapa avanzada. Segun la afectaciéon mas o menaxjoea de los musculos respiratorios,
se podra observar una sincronia de estos muscujoar @l contrario una respiracion

paradéjic.
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Cuando el progreso de la debilidad muscular afedt& musculatura respiratoria de
manera severa, la fatiga que sufren estos grupsesufaues va en aumento, tanto en tiempo
como en intensidad. Ante un muasculo débil y fatigdds dificultades respiratorias se ven
agravadas y repetidas con mayor frecuencia, ldhgae que la capacidad del paciente para
respirar y enfrentarse a los problemas respira@idra un mayor desgaste, conduciendo a

este hacia el fallo respiratorio y poniendo engselsu vida.
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2.2.4. Propuestas terapéuticas para el abordaje de las ENM

Todos los esfuerzos terapéuticos que se realizamgpen mantener la funcionalidad
del paciente el mayor tiempo posible. Actualmeptestan llevando a cabo investigaciones
para frenar el avance de estas enfermedades, yperglg que los pacientes mantengan y
mejoren las mejores condiciones funcionales pasibpries los distintos tratamientos
pretenden disminuir la velocidad de progresion alernfermedad, pero no recuperar las

funciones ya deterioradas.

El abordaje de las ENM no se establece medianfwatocolo estricto ni inalterable,
las técnicas van modificandose a la vez que lassiggdes del paciente van cambiando con
el desarrollo de la enfermedad. No existe homogexeén la velocidad de progreso de las
ENM, de ahi la importancia de individualizar lostamientos y realizar valoraciones

continuas para cubrir las necesidades que surggngsivamente.

Cada ENM es diferente, pero existen aspectos carautedas ellas, que necesitan de
un abordaje terapéutico determinado, integrado enequipo multidisciplinar, con

formacion y experiencia en este ambito:

- Tratamiento ortopédico: los objetivos que persiguen estos tratamientos so
disminuir el impacto de los acortamientos muscslgmoducidos por el desuso de los
mismos), mantener las capacidades funcionales tamme@ambulacion y evitar o retrasar la
aparicion de las alteraciones articulares, comestaliosis. Entre los dispositivos usados
con mayor frecuencia se encuentran las férulasun@d, las férulas largas de pierna, las
férulas de mano y la silla de rueda o scooter, duase ha perdido la capacidad de

deambulacion™°

- Tratamiento cardiaco: los avances terapéuticos han conducido a unnar® de la
esperanza de vida de los pacientes con ENM, edtadiece en la necesidad de reconocer y
tratar las alteraciones funcionales inherentespadpia enfermedad y a la edad. El riesgo de
desarrollo de una cardiomiopatia depende de lagp@sicion genética, existiendo un alto
riesgo de desarrollo de disfuncion cardiaca quetei la longevidad y calidad de vida de
cada paciente. En consecuencia, se recomiendaaeiailuno invasiva de la funcion
cardiaca e intervencién terapéutica precoz. Eld#perde estas disfunciones se basa en
tratamiento farmacoldgico, mediante inhibidores ke Enzima Conversora de la
Angiotensina (ECA) y farmacos cuya finalidad esndnuir la hipertension que pueden

producir los corticoidé§®.
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- Tratamiento gastrointestinal: es necesario atender las complicaciones que forma
parte de la progresion de estas enfermedadespsigpdescindible una buena vinculacion
y coordinacion entre los profesionales que atiermlarstos pacientes. La incapacidad de
deambulacién conlleva una predisposicion al dearde reflujo esofagico, esofagitis y
estrefiimiento, por la hipomovilidad del musculoojisafectando secundariamente a la
funcién pulmonar. Para evitar estas complicaci@®esecomienda una buena hidratacion e
ingesta alimentaria equilibrada, evitando tantadst de desnutricion como de sobrepeso.
Con frecuencia, deben utilizarse complementos tiieg& con Vitamina D y minerales, y
medicamentos como los laxantes, para evitar af@stiento, y bloqueadores de 4cido, para
prevenir complicaciones como el reflujo. La coldéacdel tubo gastrico se debe ofrecer
cuando los esfuerzos para mantener el peso y éstmgle liquidos por via oral no ayudan

lo suficient&®,

- Tratamiento respiratorio: por lo general las dificultades respiratoriasrapen tras

la pérdida de la capacidad de la marcha, aunqypa&antes que no han llegado a adquirir
esa capacidad aparece desde las fases iniciaies,@o el caso de la AME. Como se trata
de una progresion gradual de los problemas, ungaef@lanificado y proactivo para la

atencion respiratoria se basa en vigilancia adeguyadfilaxis e intervenciones. El abordaje
de estas complicaciones se ha basado en el usspuladares, para la eliminacién de las
secreciones, y realizacion de traqueotomia, pamidiir el espacio muerto respiratorio,

mejorar el manejo de las secreciones y facilitanageso para la ventilacion mecanita.

Los avances cientificos y tecnolégicos han permiitidorporar técnicas no invasivas
como el asistente de toLdqughAssidt y la ventilacibn mecanica no invasiva que
proporciona la BIPAP, del ingl&iphasic positive airway pressu(Bresion positiva de la
via aérea biféasica), desechando los dispositivésriarmente mencionados, que suponen
una mayor invasion para el paciente y unos resustadenos eficaces. Cuando se ha
alcanzado un nivel avanzado de afectacion, la tegtea terapéutica para abordar el
problema respiratorio es la Ventilacion Mecanicdmasiva (VMNI). Mientras existe una
autonomia respiratoria relativa, esta técnica germormalizar los niveles de gases en
sangre. La VMNI permite lograr una oxigenacionirdpt del organismo. Sin embargo,
cuando la dependencia ventilatoria es superios 48320 horas diarias la realizacion de la
traqueotomia es frecuentemente propuesta. Este@daéquede mejorar el prondstico vital.
A pesar de su caracter invasivo, al asegurar uisteasia ventilatoria de mejor calidad,

aumenta la comodidad y la seguridad de las pessafeatadas por ENM’
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Es importante que en esta fase de la enfermé&dadecisiones de tal relevancia sean
tomadas por el paciente, la familia y el equipo tiigciplinar vinculado a ellos. La
traqueotomia lleva consigo una onda de choque gpercute en todo el entorno del
paciente. Su retorno al domicilio representa unéesy una angustia importante para la
familia, que debe asumir la responsabilidad declodados diarios, por lo que la discusion
sobre esta intervencion debe tener lugar, en ladaetk lo posible, antes de una situacion
de urgencia®?*’

- Tratamiento farmacologico: los Corticoides son el Unico tratamiento actual@ment
conocido para disminuir el ritmo del deterioro ddlerza muscular y de la funcidon motora,
en ENM como la DMD. Iniciar este tratamiento es wezision personal que debe ser
discutida entre el paciente, la familia y el médiga que cada paciente puede responder de
manera diferente a estos farmacos, no existe enfecevidencia sobre su eficacia y pueden
conllevar efectos secundarios que pueden ser inatdeg e intolerables, como trastornos
en el metabolismo glucidico, en la piel y en ekiernéento, aumento de la hipertension,
alteraciones oftalmologicas, aparicion de osteapernp Miopatia corticoidea, agravando la
debilidad muscular. Dada la asiduidad con la quaresen trastornos 6seos, como la
osteoporosis, se recomiendan para su abordaje,dantrevencion como de tratamiento; la

Vitamina D, el Calcio y los Bifosfonat§s? %%

- Terapia ocupacional mediante la observacién de las areas de desenigletiabajo,
cuidado personal, y otras actividades de la vidaia)i con sus componentes (sensorio-
motores, cognitivos y psicosociales) se desarmafiaplan de abordaje para reducir las
dificultades que surjan en las mismas. Sus objetbem: ayudar al nifio con los problemas
tempranos a nivel motor, favorecer las actividadéscionadas con sus ABVD, facilitar las
ayudas técnicas necesarias para mantener la makioegpendencia, valorar las
modificaciones arquitectonicas para ayudar a suilidag y colaborar con el equipo
multidisciplinar en lo referente a la interaccioocial y la planificacion educativa o

profesional, asi como proporcionar un buen usa dednologia necesafia’

- Psicoterapia su objetivo es la intervencion temprana y la eneidn y/o tratamiento
de las dificultades que puedan aparecer. No t@dagdrsonas con ENM tienen dificultades
psicosociales, pero si un mayor riesgo de padecdfia algunos casos pueden aparecer
problemas de conducta (dificultades con la regatacel comportamiento), dificultades
con las interacciones sociales, desarrollar tmastordel estado de animo, trastornos

generalizados del desarrollo y problemas de apejetfi >
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En funcion de las necesidades de cada personapmstante disefiar un plan
individualizado de intervencion para atender lasilges dificultades que puedan surgir con
el propoésito de lograr el bienestar psicosociallad@ersona con ENM, la familia y el

entornd®’®

- Logopedia Algunos nifios pueden presentar problemas ensalrd#lo del lenguaje

o0 del habla que incluyen dificultades con la memoverbal a corto plazo, con el
procesamiento fonolégico, trastornos especificdsageendizaje, etc. Por otro lado las
patologias neuromusculares pueden afectar a lautatis@ orofacial y respiratoria. De ello
se derivan consecuencias para la respiracion lmalég, la masticacién y el habla. En
estas areas la logopedia supone un gran benefice lps afectados. Se hace necesario
evaluar y tratar el retraso del habla y los problenhel lenguaje que se pueden presentar, asi
como la maduracion de funciones neurovegetativa@g®rLos ejercicios para los musculos
incluidos en el habla y la ayuda para la corrediauacion son apropiados y necesarios
tanto para los nifios con dificultades en esta éve@ para los individuos de mas edad que
presentan deterioro en la fuerza de los musculalei0 habla poco inteligible. Para los
adolescentes y jovenes, estrategias adicional@so &jercicios para la voz y habla son
apropiados si se hace dificil entender a la persdeetada debido a los problemas del

soporte respiratorio, lograndose una mejora eatalbhy en la intensidad voéal

- Cirugia: las intervenciones quirargicas que se realizag frecuentemente en estos

pacientes son: la tenotomia del Aquileo, cuyostiMaie son reducir la gravedad del pie

equino y prolongar la capacidad de deambulaciémqui la cirugia no puede garantizar el
mantenimiento de esta funcion tras la intervendi@nfijacion de la columna, para corregir

la escoliosis causada por la distribucion heteregéte la debilidad muscular, y que afecta
de manera directa a la funcién respiratoria. Ldrgst®mia, para introducir una sonda de
alimentacion en el estdbmago, en las fases mas adaszde la enfermedad donde la
deglucion conlleva un gran riesgo de aspiraciom @y imposible. Y la traqueotomia, que
es un procedimiento para crear una abertura astrdeEcuello dentro de la traquea. Se
coloca una canula de traqueotomia o tubo tragweal guministrar una via aérea y/o retirar

secreciones de los pulmone$

- Fisioterapia: en los trastornos neuromusculares, la Fisiotarapuda a mantener y
aumentar, hasta donde sea posible, el nivel dédiurycmovilidad del nifio. Sus propdsitos
principales son: proporcionar una valoracion fisinmimizar el desarrollo de contracturas,
mantener la fuerza muscular, prolongar la moviligddncionalidad y proteger su calidad
de vidd*>*
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Un régimen regular de estiramientos para mantesgernitsculos flexibles y los

tendones deben ser parte de la rutina diaria @gdaatado con el fin de ayudar a prevenir el
desarrollo de contracturas, por ello se debe ensefiadres o cuidadores principales su
realizacién, para desarrollarlos diariamente edoeticilio. El ejercicio de estiramiento no
debe producir dolor y si una sensacion de tirastexe pero sostenida. Los movimientos
deben hacerse cada dia, y una buena idea es dEzd@spués de un bafio caliente que es
cuando el nifio esta més relajado. El abordajesipdoientes con ENM no debe limitarse a
los aspectos motores, la afectacion respiratohierente a las ENM debe ser considerada y
abordada de manera preventiva y durante toda la@én de la enfermedad, evitando en la
medida de lo posible la aparicion de complicaciopasejorando la calidad de vida del
paciente y su entorno, esto justifica la presemigaun fisioterapeuta en el equipo de
profesionales del area de Neumologia. Existen, agemamas de la Fisioterapia que
utilizan recursos menos convencionales y mas ampais los nifios con ENM, como la
hidroterapia y la hipoterapia. Estas dos disciglindevadas a cabo por profesionales
adecuadamente formados y combinadas con las téchiedicionales, facilitan la
adherencia de los nifios y las familias a los progsaterapéuticos, ademas de aportar

beneficios sociales y psicoldgicos, de gran vadwal estado emocional del paciéfité

Dado que la intervencion de Fisioterapia es el enidustancial de este trabajo,
desarrollamos a continuacion los aspectos masfisefhios que la caracterizan, y que se

estructuran como sigue:
- Conceptualizacion e historia de la FisioterapiapRatoria.
- Valoracién respiratoria de las ENM desde la Fisayi.
- Propuestas de Fisioterapia Respiratoria para ENM.

- Fisioterapia y Educacion para la Salud en processgiratorios vinculados a
ENM.
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2.3. Fisioterapia Respiratoria en las Enfermedades Neomusculares.

Las dificultades respiratorias no aparecen desdeoshento del diagnostico de la
enfermedad, ni en las fases iniciales de la misgmos.sintomas y signos que alertan de la
afectacion respiratoria aparecen cuando la debilidascular se encuentra en una fase
avanzada, por lo que, en muchos casos, no seezsialnh abordaje precoz ni preventivo,

aunque se conozca su inherencia a la propia erdedne

La Rehabilitacién Respiratoria (en adelante, RR)as®ce como un proceso a través
del cual los profesionales de la salud y los esfistis, junto con el paciente y su familia,
trabajan en equipo para alcanzar y mantener urecickgl funcional éptima y una buena
calidad de vida, relacionada con el paciente raswio, cubriendo todas las necesidades
que deriven de la enfermedad Dentro de este proceso, la reeducacién funciqoal
desarrolla la Fisioterapia es un elemento clavea parmalizar los procesos respiratorios

mérbidos o minimizar las consecuencias de éstos.
2.3.1. Conceptualizacidn e historia de la Fisioterapia Rgératoria.

El objetivo de la Fisioterapia Respiratoria (en landie, FR) es el desarrollo de
procedimientos para la prevencién y tratamientdadealteraciones que afectan al sistema
téraco-pulmonar. Es un &rea que sufre modificasiacentinuamente, generadas por los
avances cientificos que las investigaciones aptetan desde la Fisioterapia y la Medicina,
como desde la Bioingenieria. En los ultimos afies esmpo se ha desarrollado de forma
exponencial debido a la alta demanda de professnaspecializados en este tipo de
tratamientos, coadyuvantes a los farmacoldgicoss paa gran diversidad de patologias

respiratorias.

Desde la antigiedad se conoce que el aire entraley d& los pulmones, y se
comprende que es una necesidad indispensableapada| pero gracias a los avances de la
ciencia y los estudios de la Biologia hoy se condos conceptos y leyes bioldgicas que
permiten el estudio cuantitativo y cualitativo d@e procesos fisiol6gicos respiratorios. La
experimentacién, y no la experiencia, impulsa shd®llo cientifico y técnico de tal forma
que las nuevas exigencias cientificas y socialg®i@n la especializacion integrada en un

equipo multidisciplinar, donde las competenciasededstar armonizadas.
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Asi es como ahora conocemos lo que en sus ine@oBadmadaimnasia respiratoria

gque es casi tan antigua como la historia conotidanayor parte de los autores remontan
sus origenes al afio 2.700 A.C., fecha en la qyrikkco en China el libro Kong Foug,
donde aparecen las primeras referencias a estasagcDesde entonces se ha transmitido
como un rito, pasando, a través de los afios, sftranarse en una ceremonia. So6lo ahora, y
muy paulatinamente, comienza a ser una actividadnesla y constructiva en la que
fisioterapeutas, fisidlogos y médicos aportan dbationes diversas a su estudio y

aplicacion terapéutica desde los &ngulos mas dispar

En el libro “Vidas de los doce césares”, Suetonienta que en el curso de sus
ejercicios respiratorios, Nerén, tumbado sobresfmlela, se ponia sobre el térax laminas de
plomo de un peso progresivamente creciente, pnoieiio no muy distinto al uso de sacos
de arena colocados sobre el abdomen del pacigatgica habitual en la actualidad para el
entrenamiento de la fuerza de los muasculos respivat La Fisioterapia Respiratoria ha
evolucionado, como lo ha hecho la sociedad y ebciomiento, por lo que se deben realizar
los tratamientos que la Fisioterapia Respiratoraaema postula, basandose en estudios
cientificos y la experiencia clinica, descartandaedios cuya eficacia ha demostrado ser

nula, o inferior a otras técnicas mas avanZadas

La cuna de la Fisioterapia Respiratoria moderremtdntramos en Bélgica, Francia, y
Estados Unidos, donde su consolidacion disciploogr una base cientifica data de finales
del siglo XX y principios del siglo XXI. La Fisiotapia Respiratoria ha ido evolucionando
paralelamente al mejor conocimiento de los mecarsgdisiopatoldgicos pulmonares. En la
actualidad, Espafia es un pais deficitario en eslfgtas de este campo, siendo una técnica
que para muchos es desconocida, tanto a niveladdesprnales biosanitarios como entre la
poblacion en general, y todo ello a pesar de lagajes, de su demostrada eficacia y su

reducido coste econémico

La evolucion de esta rama de la Fisioterapia hadestmarcada por varios
acontecimientos importantes en estos Ultimos dflogrimero fue, sin lugar a dudas, la |
Conferencia del Consenso sobre la FisioterapiaiR¢gpa (Lyon-Francia, Diciembre de
1994), en el transcurso de la cual las técnicasvermmionales fueron ampliamente
relativizadas y las técnicas espiratorias len&spnmocidas por mas de 700 especialistas en

Fisioterapia Respiratoffa
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A partir de ese momento, se establecié un model@munado en la mayoria de los
paises europeos, mediante técnicas de desobstrumcdquial basadas en las variaciones
de flujo aéreo, desechando el modelo tradicionsdudellado por la escuela anglosajona del
hospital de Brompton de Londres, basado en |lzatidn del drenaje postural, clapping y

la espiracion forzadh

El segundo acontecimiento fue Gonférence de consensBsise en Charge de la
Bronchiolite du Nourrisson (2000donde se estudié la Bronquiolitis del lactantesey
reconocié el rol primordial de la Fisioterapia Resforia. Durante esta conferencia se
apuntaba en sus conclusiones la necesidad de mmacion especializada y permanente de
los fisioterapeutas. Estas técnicas no son un a@wbdino, y por lo tanto deberian estar
reservadas a los profesionales debidamente formewldas técnicas de cuidados y a los
métodos de evaluacion clinica, principalmente en algscultacion pulmonar y la

espirometriZ.

El tercer hecho fueron las Jornadas InternaciondkesFisioterapia Respiratoria

Instrumental (2000), donde se clasificaron las agudstrumentales mas actules

Las primeras publicaciones en este ambito procedin investigadores
anglosajonéé® cuyo objeto de estudios se centraba en los enfenmipscos (EPOC,
Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crénica) y pririongsate los pacientes afectados por la
Muscoviscidosis o Fibrosis quistica. Sin embargos Ultimos pacientes no constituyen
mas que la minoria dentro de las enfermedadesucbsts, patologias para las cuales la
Fisioterapia es un elemento esencial de supeniieexistiendo otros grupos susceptibles
a los beneficios que esta técnica reporta, comtatitantes, los pacientes con ENM, y los

pacientes que sometidos a cirugia toracica, etrs.o

El progresivo aumento tanto de la incidencia coneo la prevalencia de las
patologias respiratorias en nuestra sociedad awtuéd es muy importante. Este escenario
es consecuencia, entre otros factores, de los evaen las técnicas de reanimacion
neonatal, de la predisposicion genética, de lagiaky de factores medioambientales como
la contaminacion, el tabaquismo (activo y pasivda ynhalacion de agentes toxicos en el
medio laboral. Todos estos factores afectan y ihéan la calidad de vida de quienes los
padecen y, al mismo tiempo, suponen para la satiadaalto coste social y econémico
tanto en términos de dias de hospitalizacion, cembajas laborales y muerte precoz. En
este contexto la Fisioterapia Respiratoria puegerser una modalidad terapéutica de gran

interés, dados los beneficios que ha demostradweafio

38
Silvia Gonzalez Zapata



Eficacia de la Fisioterapia respiratoria MARCO TEORICO
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

Existe controversia entre los términos FisioteraRespiratoria y Rehabilitacion
respiratoria, que puede llevar a confusion. Ambessiguen los mismos objetivos,
distinguiéndose fundamentalmente en los profestsnalie lo llevan a cabo: el primero es
desarrollado por un fisioterapeuta y el segundo yporequipo multidisciplinar, del que

forma también parte el fisioterapetta™

Segun la Sociedad Toracica Americaffmerican Thoracic Society, ATSp
rehabilitacion pulmonar o respiratoria es un prograde atencion multidisciplinar para
individuos con deficiencias respiratorias crénicakcual es disefiado y confeccionado
individualmente para cada caso, con el fin de dptinla autonomia y el rendimiento, tanto

a nivel fisico como socidl

Otra forma de definir el concepto de RR es: el detéa practica médica en el cual
un programa individualizado y multidisciplinar egsafiado, tras la realizacion de un
diagnéstico preciso, prestando terapias, apoyo iemaicy educacion, que estabiliza o
reduce tanto enfermedades pulmonares fisicas ceinopatoldgicas, e intenta devolver al

paciente la méaxima capacidad funcional po8ible

La RR persigue devolver al paciente una vida inddigate, productiva y
satisfactori&®. Segun el Grupo cientifico de Rehabilitacion y d2gios crénicos,

perteneciente a la Sociedad Respiratoria Euro@92f,1sus objetivos son:

- Mantener el &rbol bronquial libre de secrecioneatapprevenir atelectasias e

infecciones pulmonares.

- Conservar la ventilacion normal.

- Mantener la movilidad general y de la caja toracica

- Evaluar y controlar la discapacidad resultanteadenfermedad respiratotia

- Aliviar los sintomas de debilidad fisica y psicatéy devolviendo al paciente la
mayor capacidad funcional posible. El paciente ENIM degenerativa no podrd mejorar su
capacidad para realizar actividades fisicas, pepoede lograr una mayor participacion en

las actividades sociafed 2%

- Ensefar al paciente y a su familia a solventarplablemas relacionados con su

patologia.
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- Promover la reintegracion, aumentando su partiddpaen actividades fisicas y

sociale&?3!

En 2012 se publica el Manual SEPAR de Procedim&mioyo modulo 25 se centrd
en las “Terapias respiratorias y cuidados del péeieneuromuscular con afectacion
respiratoria.® En esta publicacién se divide la FR aplicada a &V lentamente

progresivas, como ocurre en el caso de la DMD osrbtbques segun sus objetivos:

- La FR preventiva: tiene por objeto mantener la dibacion torcica y
pulmonar, asi como evitar la aparicion de micreatelias. Para ello se aplican maniobras

de expansion toracica o hipersinsuflacion que psedenanual o mecanica.

- La FR activa: tiene por objetivo mantener un drenapecuado de las
secreciones respiratorias. Se inicia cuando sdiabjpor clinica y exploracion funcional
una tos ineficaz. Aunque se aconseja previameidiiirel aprendizaje de las técnicas de
tos asistida, que pueden ser manuales o mecanicesalizarlas habitualmente en el

domicilio.

Para el adecuado manejo de los pacientes con ENMgeesario establecer un
programa de RR, donde un equipo multidisciplinaredeencargado de proponer soluciones
a las dificultades que vayan surgiendo duranteeshmollo de la enfermedad. El equipo
debe estar formado, al menos, por especialistéesesiguientes areas: Neumologia infantil,
Fisioterapia, Enfermeria, Nutricidn, Asistenciaiabg demas areas de la salud relacionadas

con el paciente neurol6gicd®

Las ventajas de un enfoque multidisciplinar enusllado del paciente respiratorio
son: la reduccién de costes y el aumento de l&éefia en el uso de los recursos sanitarios.
El equipo debe evaluar a los pacientes inicialmerg®blecer unos objetivos, garantizar el
buen funcionamiento del programa, evaluar los tadas de los pacientes y realizar un

seguimiento de estos a largo pf&2d®

Dada la gran variedad de enfermedades que debe R, es importante la
individualizacién del tratamiento y la caracteribacadecuada de los pacientes en términos

de su dificultad y discapacid&d
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2.3.2. Valoracion respiratoria de las ENM desde la Fisioteapia.

La evaluacion respiratoria debe comprender: Exdiiséso, valoracion de la funcion
pulmonar, evaluacion de la fuerza muscular y estudiel sueffo''"'® Es necesario,

cuando se usan ventiladores mecéanicos, medir tariségases en sangré’

No se deben olvidar los aspectos no médicos quesit@c ser evaluados
cuidadosamente, como la capacidad del enfermo idarse a si mismo y de realizar las
ABVD, o cuando son totalmente dependientes, ladidad de dirigir a sus cuidadoteEl
fisioterapeuta debe administrar un cuestionarioresa@ estado funcional del paciente,
evaluar la percepcion del paciente sobre su entladalescribir los objetivos del programa

y definir los cuestionarios sobre la calidad dewdas ABVD.

Los estudios de lduncién pulmonar mediante la espirometria, determinan las
capacidades y los volumenes pulmonares. Estasacédoes deben hacerse rutinariamente
en pacientes con ENM, tienen la ventaja de senvasivas y los recursos necesarios para
su realizacion suelen ser de facil acceso pargriafesionales. Las valoraciones deben ser

repetidas al menos tres veces, considerando et oejos valores obtenidbs?
Al evaluar la funcion pulmonar, debe prestarse @apatencion a:

- Una reduccién significativa de la CV o del CPT, guadica una grave
afectacion de los muasculos respiratorios. Estasdasdienen una sensibilidad baja para
evaluar la debilidad de estos musculos, por losguapreciara esta disminucion en estados

avanzados de la enfermedad

- Un aumento del Volumen Residual (VR), sugiere d#did de los muasculos
espiratorios, pues no son capaces de expulsaretaaice que hay en los pulmones, puede

ser el primer indicador de debilidad muscular nespiid’.

- Las presiones inspiratorias (R) y espiratorias maximas (RE), son los
mejores indicadores de la fuerza de los musculsgiregorios, una disminucion de los

valores normales apunta una afectacion de estpsgruscularés.

- Un volumen espiratorio forzado en el primer seguntEnor al 40% de lo
previsto o una presién arterial mayor a 45mm Hg,factores que indican el desarrollo de

un desorden respiratorio durante el sdefio
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- Cuando la afectaciéon de los musculos respirat@sdseterogénea, los cambios
en la funcion pulmonar pueden ayudar a su diagr@s$i hay una caida del 25% en la CV,
0 mas, entre la posicion vertical y el decubitaisoppuede ser un indicador de la debilidad
el Diafragma. Este cambio tiene una especificidaghy sensibilidad del 90 y el 70%

respectivamente, para el diagnéstico de la debliliiafragmatici

La disneaproduce generalmente una dificultad para realik&jezcicio fisico, que
aisla al paciente de los grupos sociales y lagidaties correspondientes a su edad. Sin
embargo, en este colectivo la disnea no aparede haa fase avanzada de la enfermedad,
donde la movilidad esté bastante reducida, pou#tigne lugar en estados de reposo. Esta
dificultad respiratoria se acentla progresivametgigninando por producir discapacidad
respiratoria, que aumenta su dependencia de \@orila mecanicos, conduciendo a un

mayor aislamiento social y a la depredion

La inspeccion de la caja toracicapuede indicar un movimiento fuera de fase y
descoordinado, combinando patrones respiratorioternados, diafragmaticos e
intercostales. El examen del térax puede dividesedos: una valoracion estética y una

valoracion dinamici*’.

Durante el examen estético del térax de evaluacanéiguracion de la caja toracica,

pudiendo encontrar dos tipos:

- Torax largo y cilindrico: su eje longitudinal esgsrlargo que el transversal y

con mayor inclinacion costal.

- Torax corto y ancho: cuyo eje longitudinal es mastac y con menor

inclinacion costdf.

Durante este examen se valoran la presencia detasppatolégicos de la caja
tordcica, como el térax en quilla, en tonel, p&calj hundido o asimétrico, y la presencia de
alteraciones de la columna vertebral, como la isifda escoliosis o la lordosis. Asi mismo,
se evaluaran aspectos fisicos como: la coloracoia ghiel, la presencia de cirugia previa,

la situacion nutricional y los signos de retendidarica.

En la valoracion dindmica del térax se determimhtipo de respiracion, la frecuencia

respiratoria y el ritmo respiratorio.

e Se pueden encontrar tres tipos de respiraciénalcasiperior, diafragmatica o

abdominal y costo-diafragmatica.
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* La frecuencia respiratoria sufre variaciones aalgd de la vida. La eupnea es la
frecuencia respiratoria de un adulto en condiciateerormalidad y en reposo, y se
encuentra entre 12 y 15 respiraciones por minutistéh diferentes términos para
denominar las alteraciones de este parametro: piag@i bradipnea, polipnea,

hiperpnea, hipopnea, apnea, disnea y ortopnea.

* Si no existe ninguna patologia, la fase inspirates mas corta que la espiratoria en
una proporcién 3:1. Al realizar el paciente unapiraion profunda se puede
observar si existe participacion de la musculatiw@soria inspiratoria, ventilacion
paraddjica (contraccion abdominal asociada a exjpansracica) o alteraciones de
la expansion torécica. Se valora la existenciaitheos respiratorios anormales
como: el ritmo de Cheyne-Stokes, el ritmo de Kusdmal ritmo Biot, la

respiracion de Ondina, la apnea del suefio o efHipQ

Los procesos evaluativos pueden ayuddocalizar las secreciongsmediante la
auscultacion de los pulmones se pueden identifizgeitmente las vias obstruidas. La
disminucion o la ausencia de sonidos respiratgriegien indicar atelectasias, que a veces
se acompafan de obstruccion de las vias aéreaxqeso de secreciones. Los pacientes de
mayor edad pueden identificar las areas de losgnémque se encuentran congestionadas,

e indicarlas al ser evaluad6®’

La fuerza de los muasculos respiratoriose define como la presion maxima media en
la boca, atribuible al esfuerzo muscular sostenkRra la valoracion de los musculos
respiratorios, se invita al paciente a realizar imsgiracion maxima. La fuerza se produce
por la contraccién isométrica de los musculos naspiios, y se recoge en el manémetro
como Presién Inspiratoria maxima {B). De manera similar, desde la capacidad pulmonar
total, se solicita un maximo esfuerzo espiratofm,que permitird valorar la Presidn
Espiratoria maxima (Rk,. Se realizan tres medidas pero siempre se tond laayor
valor, dejando un tiempo de recuperacion entres eflara evitar el agotamiento del

pacienté"%>*

La tos, dada su importancia, también debe ser evaluadaddterminacion de la
capacidad tusigena es sencilla y no es doloroswasiva, se denomina Pico Flujo de Tos
(PFT), para su valoraciébn se emplea un dispositimmado Peak-Flow Este mide la
velocidad del flujo de aire espirado en litros poinuto (L/min.). Para determinar la
capacidad tusigena se le coloca la mascarilla uaidBeak-Flow al paciente y se le
solicitara que inspire y tosa a la maxima capacjulzible, realizaran 3 maniobras, de la

cual se seleccionara la mejor. Se considera qus les ineficaz cuando el PFT es menor de
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160 L/min. Ante una infeccidn respiratoria se ngaesn PFT mayor de 270L/min para
poder producir una tos eficaz, un valor inferiodigaria necesidad de asistencia a los

musculos espiratorios para lograr una tos eféettiva

Los cuestionarios dealidad de vidarelacionados con la saluden adelante, CVRS)
son los indicadores méas objetivos de las percepsigue tiene el paciente respecto a las
actividades que habitualmente lleva a cabo. Existestionarios validados en castellano,
como elSF-36 Health Survey (SF-3@ue estd formado por las siguientes dimensiones:
funciodn fisica, limitacion de roles debido a prabées fisicos, limitacion de roles debido a
problemas emocionales, dolor, bienestar emocidatiia 0 energia, percepcion de la salud
general, funcién social, cambios en el estado k&l sauyo uso es comdn para los equipos
de RR, el desafio est4 en adaptarlos a la edadtpedi
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2.3.3. Propuestas de Fisioterapia Respiratoria para ENM.

Para la inclusién en un programa de FisioterapspRatoria, no existen limites de
edad, por lo que deben participar en €l todos brpuglacientes con enfermedades
respiratorias o afectacion indirecta de la funaiéspiratoria de diversas etiologias, son los
sintomas, la discapacidad y el nivel de participa@n la sociedad, los que determinan la
inclusién estos programas. Al comenzar en una etapgrana de la enfermedad, los
recursos existentes serdn optimizados, ya que sstiodn viendo disminuidos al progresar

la enfermedaicf*

La debilidad de los musculos respiratorios limdachpacidad para hacer ejercicios
respiratorios de manera autbnoma y con resultadestivs. Por lo que el pilar
fundamental de la Fisioterapia serd proporcionarday a los musculos inspiratorios y
espiratorios, mediante técnicas manuales o dispmsit que aplican presiones
mecénicad>® El tratamiento antibiético constituye también apoyo importante en el
manejo de la neumonia por aspiracion, junto commedidas de soporte vital y el uso de
técnicas de Fisioterapia para la eliminacion des&geciones respiratorias, cuando la tos

espontanea sea inefecfiva’

Los recursos de los que dispone la FisioterapigiResria para el abordaje de los
pacientes con ENM, pueden agruparse en dos grgndess: técnicas manuales y ayudas

mecanicas. Aunque, también se consideran compaseathe la Fisioterapia:

- La supervision y la aplicacion de la aerosolteragéala oxigenoterapia y de la

Ventilacion Mecanica No Invasiva.

- El entrenamiento de la capacidad fisica general.

- El entrenamiento especifico de las extremidadesriups e inferiorés2%2’
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2.3.3.1. Procedimientos de Terapia Manual en Fisioterapia Rspiratoria.

Las técnicas manuales de Fisioterapia Respirafmiden dividirse segun
diversos criterios, su categorizacion por objetigeda mas préactica para tomar la
decision mas adecuada al crear los protocolosithdilizados, mas ajustados a las

necesidades de cada paciente.

Desde que se comenzé a utilizar el término Fisapiar Respiratoria han
existido dos corrientes opuestas: el modelo anglos@Hospital Brompton)
establece como técnicas para la eliminacibn des&seciones: los drenajes
posturales, las vibraciones y el clapping. Por dado, la escuela francesa
(Conferencia de Lyon) sefiala que las técnicas nfigaces para la limpieza
bronquial son aquellas basadas en la respiraciba yela presion. Actualmente, las
corrientes no son tan extremistas, el objetivo ald-ikioterapia Respiratoria es

conseguir tratamientos adaptados a las necesidadesla pacierite®’.

En primer lugar, la finalidad de la FisioterapissRieatoria en los pacientes con
ENM es movilizar y prevenir la rigidez y la espasticidad & los musculos
esqueléticos Para ello se realizan ejercicios pasivos de rnzagilon de todas las
articulaciones y musculos, acordando con el negootué tipo de ejercicios puede
practicar en cada enfermedad, ayuda a la prevedeida rigidez y la espasticidad,

cuando se ha perdido la capacidad de realizar loginmentos de forma

aCtivé,2,8,26,27

Un aspecto muy importante es prevenir la rigidefadeaja toracica, mediante
técnicas de hiperinsuflacion del pulmon. Estasitésnpermiten alcanzar maximos
volumenes inspiratorios, que posteriormente ayuwaenerar flujos espiratorios
importantes. Se ha demostrado que este ejerci@depincrementar la capacidad

vital forzada, aunque dependera de la fase deéaneedad®*>!

Los ejercicios de brazos acoplados al ritmo re&pi@ influyen tanto en la
ventilacién y la frecuencia respiratoria, como ennhejora de la elasticidad
muscular de los miembros superiores y la caja imaacCon ayuda del
fisioterapeuta o de la familia, en pacientes cusfildiad muscular no les permita
realizarlos de manera activa, se llevaran los hombacia la abduccién, con los
codos extendidos, coincidiendo con la inspiracidhagia la aduccion en la fase

espiratori&’.
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La Fisioterapia sera de gran valor para el mantentm de la postura, para

prevenir contracturas y como apoyo maral

En segundo lugar, se necesitan aplieatrategias para el mantenimiento
adecuado de la musculatura respiratoriaevitando o retrasando la afectacion de
la misma. Es conveniente mantener o adquirir urbpaespiratorio eficiente con el
uso correcto del Diafragma, y una buena coordima¢@aco-abdomin&l. El
paciente debe ser ensefiado a respirar profundgnaésitenuyendo la frecuencia y
aumentando el volumen de cada respiracion, medianespirometro, cronémetro

o reloj-2"4988

El desequilibrio entre las cargas y la capacidadodemuisculos respiratorios
conlleva fatiga y fallo respiratorio. Por ello,teitamiento de estos musculos debe
encaminarse a la mejora, o mantenimiento, de saduyeresistencia, lo que supone
un gran rett

La eficacia del entrenamiento de los musculos rapios no ha sido
demostrada mediante estudios cuantitativos fisicddgente, existiendo poca
evidencia de la mejora de la funcion pulmonar dodemusculos respiratorios, por
lo que se encuentran frecuentes controversias lstrautores. Algunos proponen
ejercicios como la colocacion de peso sobre el @migastrica. El paciente
trabajaria contra resistencia, contrayendo el Bggifra para realizar una inspiracion
profunda. Otro método tradicionalmente empleado leesaplicacion de una
resistencia aumentada artificialmente, usando ugeniivador de flujos
respiratorios, realizando una maniobra rapida siiacion, denominada capacidad

ventilatoria sostenible maxirfta

Considerando que los musculos respiratorios cogstitla bomba ventilatoria,
es logico pensar que entrenar estos masculos éebe adecuadd. Sin embargo,
una de las preocupaciones es la posibilidad deefjualdsculo esquelético, ya
afectado, no sea capaz de adaptarse al estimuémtdenamiento de la fuerza.
Existe también la duda sobre la sobrecarga y eb dae el ejercicio fisico puede
provocar sobre el musculo. Hasta 1995 los estusliggeren que los musculos
afectados pueden ser entrenados, obteniendo uner megpuesta cuanta menor
afectacién sufra el masculo, sin embargo ningunddraostrado una mejora en la
CV con este tipo de ejercicio. Incluso se ha deradstque los ejercicios de fuerza

de los musculos respiratorios producen una hidertae las fibras musculares,
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dando lugar a estados de agotamiento musculaydaq beneficia en absoluto a

los pacientes con ENf#t*>1938

Por otro lado, se ha demostrado que ninguna respalesjercicio fisico incluye
efectos en los masculos cuyas fibras ya se encaureafectadas por la atrofidor
ello, la Fisioterapia se centra en asistir o austéf la musculatura afectada, nunca

en entrenarla.

En tercer lugar,la facilitacion de la eliminacion de las secreci@s
bronquiales debe ser el eje del abordaje respiratorio, ya guacsimulacion da
lugar a las infecciones respiratorias y suponerilacipal causa de morbilidad y
mortalidad en estos pacientes. Esto hace que seiedan en la principal
preocupacion de los fisioterapeutas que trabajarpecientes con afectaciéon de la

funcién respiratoria.

Las técnicas especificas para estimular la tos wédareciones dependeran del
tipo de enfermedad y de su fase evolutiva, pueselg fuerza de los musculos

respiratorios es fundamental para lograr una ioa2f*°>*

Cuando el paciente no tiene la suficiente fuerzédosrmusculos inspiratorios
para realizar una inspiracién profunda, es necamsengorporar técnicasin-
exsuflator, ambu). que ayuden a aumentar el volumen inspiratorigipra la tos y
asi lograr esa presion de retroceso elastico, glaméinar las secreciong¥?%%">2
Sin embargo, aumentar sélo el volumen inspiratodacignifica aumentar el PFT,
es necesario aumentar también el flujo espirat@®.ha demostrado que este
aumenta cuando la compresion de la caja toracicarabina con una musculatura
abdominal fuerte. Al final de la espiracidon el ditgrapeuta realiza una presion
téraco- abdominal en sincronia con un esfuerzo tosex realizado por el paciente,
generando una presion alveolar y pleural negalivgue conlleva un movimiento
de las secreciones, esta técnica es conocida cémsoflacién pulmonar con

Al

ambu”. De esta forma se facilita la expectoracidanclo el paciente lo precisa y se
evita la retraccion pulmonar, conservando la meiistensibilidad pulmonar y
toracica posible. Las maniobras de tos dirigid@sy dsistida, tanto manualmente,
como mecénica o combinada, permiten al pacientdupiouna tos efectiva que
consiga eliminar las secreciones bronquiales aaoasl Es necesario que exista
una perfecta sincronizacién entre el fisioterapeatéamiliar que le asiste, y el
paciente, pues existe riesgo de obstruccion ddaaagrea si las secreciones se

movilizan y se alojan en la traqdéd®*"°>>!
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En el caso de los pacientes tragueatomizados,osseja poner cuidado con la
piel que rodea a la traqueotomia, intentando neatém al hacer las presiones

toracicas porque resulta molesto y perjudicial psta&®.

“La respiracion a labios fruncidbgpuede ayudar a llevar las secreciones hasta
las vias respiratorias altas. La técnica consisteealizar una inspiracion profunda
y expulsar el aire lentamente, con los labios fidos: Durante la fase espiratoria el
fisioterapeuta, o la familia, colocan una resisergnivel distal que hace que se
conserve la presion intrapulmonar e impide el bdogde las vias respiratorias mas
pequefias. Otras de las ventajas de esta técnicgueosl paciente logra disminuir

su frecuencia respiratoria y mejorar su mecanicéilaeoria®.

Al expulsar las secreciones es necesario obseramisistencia de estas, si son
fluidas o espesas, con el fin de aumentar la ladi@n y la humidificacidn si fuese
necesario. El color y el olor pueden indicar urfadaiéon, a menudo frecuente en
estas patologias. Se debe observar también laigagie tapones mucosos, sangre

o restos de comifa

El drenaje postural ha sido recomendado para midpngentilacién alveolar y
maximizar la eficacia de tos en pacientes con ulifides respiratorids Sin
embargo, al igual que la percusién sobre el téraa yibracion (descrita por
primera vez en 1966 por Beck) con drenaje postptedden ser técnicas efectivas
pero dificiles de usar en pacientes con ENM. Sitex@scoliosis o contracturas sera
imposible posicionarlos de manera correcta, y leegporosis que se puede
encontrar en las costillas supone una contrainidicagbsoluta para técnicas tan

agresiva$'t'#2

En cuarto lugar, el abordaje respiratorio debe dusxdisminucion de los
problemas de degluciénya que estos afectan al estado nutricional yifuat del
paciente. El manejo de estos problemas, relacienenio el aparato respiratorio, y
sus posibles consecuencias no se lleva a cabo @moal lugares por
desconocimiento, por parte de muchos profesionaleslas posibilidades que
brinda la Fisioterapia Respiratoria a partir deniges muy sencillas que permiten
desdramatizar situaciones serias que pueden sufmmeuerte del paciente por
asfixia en cuestion de minutos; o bien, porque @ocdispone de profesionales

fisioterapeutas formados en este campo
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La terapia se debe enfocar en procedimientos seguie adaptacion de la

alimentacion mediante técnicas fisioterapicas yialaas encaminadas a suplir, en
lo posible, la incapacidad de los musculos inspif@$ para conseguir una
distension toraco-pulmonar y de los muasculos espios, para generar flujos lo
suficientemente efectivos para toser y evitar etat#as y neumonias que suponen

un grave peligro para la vida de los paciehites

2.3.3.2. Elementos técnico-tecnhologicos (ayudas mecanicas) Eisioterapia

Respiratoria.

Como el principal defecto fisiologico es la dehkilid de los musculos
respiratorios, la intervencién principal es propamar asistencia mecanica para

ayudar a la funcién de estos musctilos

Hasta los afios 50, existia una amplia variedadsp®sitivos que consistian en
la aplicacion de presion sobre el cuerpo, quetaystido o complementando la

accién de los musculos espiratorios:

- Ventiladores de presidn negativa que crean camibopresion atmosférica

sobre el torax y el abdomen.

- Dispositivos comd'Rocking bed”, mediante el movimiento hacia la posicion

enTrendelemburgroducen cambios de presion sobre los pulmones.

- Ventiladores de presion abdominal intermitente qaplican fuerzas
directamente sobre el cuerpo, para sustituir lacifum de los musculos

respiratoriod'.

Los dispositivos anteriormente mencionados se laasah el desplazamiento
visceral para asistir al movimiento del Diafragmasi de la ventilaciéon. Aunque
podrian ser utiles en pacientes con pardalisis dafrdyma, son ventiladores
inefectivos en pacientes con ENM. Su eficacia ddeate la funcion abdominal y
de la caja toracica, asi que en pacientes conatisnes severas de la columna,
delgadez u obesidad excesivas, no logran una aei6til adecuada. Por lo que en
pacientes con ENM estan fuera de uso, debidarefiiencia y a su incomodidad
al ser comparados con otros mas actuales comospogtiivo asistente de tos

(CoughAssisty el sistema de ventilacion mecénica BIPAP.
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¢ CoughAssist.

Uno de los dispositivos mas utilizado ha sido eliraslor, que se
encarga de succionar las secreciones que el pacientpuede eliminat
Actualmente, su uso es menos frecuente graciagpagtiivos no invasivos que

ofrecen mejores prestaciones, como el CoughAssist.

Es un dispositivo de insuflacion- exsuflacion mécdnFue aprobado
por la Comunidad Europea en 2003, y disponible elésdecha en Europa. Su
funcién consiste en la aplicacién de una presiditiga con un cambio brusco
hacia una presion negativa, simulando los camhiessg producen durante la
tos, y logrando de esta manera la eliminacion desécreciones bronquiales
acumuladas. Con frecuencia esta maniobra es codabata presion abdominal
o toracica manual para prevenir un colapso de i&s aéreas y lograr mayor

mejora del PEY-12:2852

La eficacia de este dispositivo para la eliminadi@nlas secreciones
esta determinada por la adecuada programacionsdealdmetros que definen
su funcion. Esta viene determinada por las presidednspiracion y espiracion
(medidas en centimetros de@ cmH20), los tiempos de inspiracion y de
espiracion, el tiempo de pausa entre ambos, el dlejinspiracion, la oscilacion,
y la frecuencia y la amplitud de la misma. Cabdates la importancia de las
presiones de inspiracién y espiracion, ya que watiges por debajo de los 30
cmH,O no producirdn una tos efectiva, ni movilizarars laecreciones
acumuladas en las zonas mas caudales de los p@momectivacion de la
oscilacion es también de gran ayuda para movilaasecreciones, cuando el
espesor y la cantidad de las mismas estdn aumentédaso de este dispositivo
debe introducirse en la rutina del paciente de d#oprogresiva, comenzando
con unos valores reducidos hasta llegar a los emloptimos para lograr su
eficacia, adaptando paulatinamente el pacientéspbsitivo, y el dispositivo al
paciente, al progresar la enfermedad y producirseaierioro de la funcion

pulmonar.
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1 : Automético Oscilacidn 06/11/2012 08:46 AM & ﬂ\
Flujo de fos maximo Volumen corriente
Ajustes
Vmin mil
a Maoda Automatico cmHA0
Cough-Trak OFF
Presiin de inspiracidan 40 cmH20
Flujo de inspiracion Medio
Tiampo da inspiracién 20s f
Presidn de espiracitn -40 cmH20
Tiampo da aspiracion 208 l 5
Tiempo de pausa 20s
Oscilacion Ingpiracion
Fracuencia 1
Amplitud 1 cmH20
Finalizar Navegar ¥ Modificar

Figura 5: Ajustes del dispositivo CoughAssist Respcs E70 de Philips.

Fuente: Guia de Inicio rapido de Respironics EHllifR). 2012. Koninklijke Philips
Electronic N.V.

La utilidad de este dispositivo es vital en episedile aspiraciones,
aplicado con una mascara orofacial y acompafiadendecompresién téraco-
abdominal durante la espiracion puede lograr slimel material extrafio de la
via aérea, evitando la asfixia del paciente. Lailfany el paciente deben

aprender cdmo actuar ante tales situaciones deyenwa®”.

Como succidn no invasiva para pacientes traquensmtos, a pesar de
la existencia de estudios que demuestran su dfiadiv aln no se ha
popularizado. Desde principios de los afios cineyergtos dispositivos fueron
introducidos para facilitar la expulsion de lasreemnes de las vias aéreas y se
han publicado resultados que sugieren que estedilisp reduce la necesidad
de intubacién endotraqueal, y por tanto las neuasondésocomiales. Ademas,
ha demostrado no perjudicar las vias aéreas yrpgegss mecanismos de
defensa de estds.

* BIPAP (Biphasic positive airway pressure).

Es un ventilador mecanico no invasivo (VMNI) quegorciona una
presidén positiva inspiratoria y una presion negatsgpiratoria, facilitando la
entrada y salida de aire. Este tipo de ventiladamas ligero y econdmico que
los ventiladores corporales, es de gran utilidadn#os y pacientes con

desordenes respiratorios durante el stfe>"3?
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Se recomienda su utilizacién desde la fase aguda eefermedad, en
la que las dificultades respiratorias son mas enéte Su uso en combinacion
con técnicas de drenaje bronquial puede dismiauietesidad de intubacién y
traqueotomia, facilitando la extubacion de aqueflasientes con demasiada

debilidad muscular para prescindir de la ventilacitecanic'%?%33?

La ventilacion mecéanica en este grupo de pacieptesueve la
estabilidad médica, mejora su funcionamiento deraglt dia y facilita su
independencid Estos dispositivos pueden mitigar las taquipneas,
complementando o sustituyendo los voliumenes tidale®nomos, y asi
normalizando la ventilacién alveofaEl uso del pulsioximetro es necesario

para guiar la intervencion de Fisioterapia Respita?.

El principal inconveniente de este dispositivo ae,csi se usa durante
24 horas al dia, el estado nutricional del pacieatpuede ver perjudicado. En
estos casos, la alimentacién intravenosa o pasnfmreden proporcionar la

nutricion mas adecuatfa

Aunque se han demostrado sus beneficios, su preggrimédica no es
homogénea, en Estados Unidos el 62% de los neosjlggsélo el 2% de los
fisioterapeutas, afirma que en enfermedades coradE tipo |, la VMNI s6lo

prolonga la muerte como resultado del fallo respira®>°
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2.3.4. Fisioterapia y Educacion para la Salud en procesogespiratorios

vinculados a ENM.

El tratamiento no consiste Unicamente en la apbcage una serie de técnicas por
parte del fisioterapeuta, tanto el paciente coméamailia deben recibir la educacion
necesaria para llevar a cabo el programa en elad@nicon la supervision de un

profesional?®

Es obligacion del fisioterapeuta asesorar al péeigna su familia sobre los
comportamientos y los recursos necesarios pamdalgtacion a las situaciones a las que
la enfermedad los va a enfrentar. Asi como, camtial evolucion del paciente, revisar
las técnicas que han aprendido los familiares ypcobar que estas se aplican de

manera correcta

Reforzar la prevencion de los factores de riesgfuedamental, evitar elementos
perjudiciales como el tabaco del entorno o del iprggaciente, u otros agentes de

contaminacion, tanto intra como extra-domiciliattos

Facilitar estrategias de ahorro energético en IBY[3 puede suponer mayor
independencia funcional. Un alineamiento posturalina biomecanica adecuada,
tacticas para una respiracion mas confortable, amilic y apoyos para la marcha,
dispositivos y calzado ligeros, y un ritmo de ddtdes e intervenciones deben ser

tenidos en cuentya?”.

Es necesario asesorar respecto a la alimentadiqrgcéente y a su familia. La
mejor posicion para comer es la vertical, en estcjpn la alineacion de la cabeza, el
cuello y el esofago dependen especialmente delles;pla retroversion pélvica lleva a
la hiperlordosis cervical y la anteversion pélvizala pérdida total de la lordosis
cervical. Por tanto se recomienda huir de postdesiperflexion e hiperextension,
adoptando una posicion sentada con el cuello fiexio 30-40°. Es importante intentar
que el paciente inicie la alimentacidén con algaegble para aumentar la salivacion y
facilitar la deglucién. Puede ser necesario realizanbios en la dieta seleccionando
aquellos alimentos que deglutan mejor y enlenteteroceso de las comidas, ingerir
sorbos de agua después de la deglucién de matélidb o realizar movimientos del
cuello con el objeto de facilitar el desplazamiethéb bolo alimenticio, son algunas de
las técnicas adoptadas para optimizar la degluéiséta situacion, a largo plazo, puede

generar una notable repercusion sobre el estadwalatel paciente que puede llegar a
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realizar una restriccion alimentaria ante el mietlb que aparezcan episodios de

aspiracion®®

Es conveniente recordar también que la presenaiaatke higiene bucal favorece la
colonizacion de la cavidad bucal por potenciale®gemnos respiratorios, este hecho
aumenta el riesgo de infeccion respiratoria tras flenOmenos de aspiracion en
pacientes con ENM. Por lo que mantener una higiptiena es esencial, si el paciente
no puede realizarla de forma autonoma, la famil@sccuidadores seran los encargados

de llevarla a cabd

Es también funcién del fisioterapeuta transmitiniéas para la modificacién de la
conducta ante la enfermedad, asi como formar dartes pilares de apoyo emocional y
social del paciente y su famffaproporcionando al paciente, de manera anticigada,

ayudas y los recursos necesarios para el manejo elefermeddd

Resumiendo, los sujetos con ENM sufren un deteramwosu calidad de vida,
causado fundamentalmente por sus dificultades reg¢epas. La Fisioterapia
Respiratoria puede ser de gran utilidad en estétégnyja que ofrece procedimientos
manuales e instrumentales para paliar las difidakaespiratorias asociadas a la ENM,
estrategias para la adaptacion del sujeto al psogoe la enfermedad y recursos
educativos sobre el manejo de esta, dirigidos@éepte y a su entorno. A lo largo de la
historia estos recursos han ido desarrollandosgagra las investigaciones realizadas al
respecto, que han permitido incorporar nuevos noStatids eficaces y desechar

aquellos de menor eficacia.
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2.4. Antecedentes y estado actual del tema.
2.4.1. Vinculacion de las dificultades respiratorias a laENM.

Gracias, principalmente, al desarrollo tecnolégycoerapéutico, y a los estudios
cientificos realizados al respecto, la esperanzaidie de los pacientes con ENM esté
aumentandd®® Desde mediados del siglo XX surge un nuevo istep@r estas
enfermedades gracias a los progresos de la biozpyitai electrofisiologia y la microscopia
electronica. Pero estos progresos son insignigsanbmparados con la aceleracion que
experimenta la miologia a partir de 1987, fechguse descubre la anomalia primitiva de
la DMD, un déficit de Distrofina, por técnicas deracion posicional. La irrupcion de la
genética en el campo de las ENM también ha sidwitapte para el diagnéstico y el

tratamiento de estas enfermedades

Sin embargo, un tratamiento causal de la enfermededno es posible, lo que
convierte a la terapia sintomética en un instrumel# vital importancia. Esta forma de
actuacion es donde se contextualizan, principaknemda Fisioterapia, la Terapia
ocupacional y la Logopedia, de manera personalizadedaptada a cada fase de la

enfermedad

La debilidad muscular se desarrolla a la vez quenfarmedad progresa. Por ello la
prioridad para estos pacientes debe ser mantenéunk@onalidad de la musculatura
respiratoria el mayor tiempo posible, para evitarewasar la necesidad de intubacién y
ventilacion mecani¢ad Ntoumenopoulus y Shipsid8sdescribieron un caso de un paciente
con ENM grave que no podia respirar sin la ayudaumeventilador. Fue tratado con
Fisioterapia, y contrariamente a las recomendasige@erales hasta la fecha del estudio
(2007), se evitd la posicion en decubito lateras ltécnicas de tos asistida y succion
posterior fueron llevadas a cabo por dos fisiotenggs. El resultado obtenido fue lograr

que, en 24 horas, el paciente pudiera prescintliresgiladof®.

Estos pacientes se caracterizan por ser portaddeessintomas respiratorios
permanentes que los acompafian durante toda lam@tasando una frecuencia elevada de
controles y tratamientos farmacolégicos prolongagos son de alto cosfo Si estas
dificultades no son abordadas precozmente, ladé@qmia para ayudar el manejo de las
secreciones y como via para la VMNI es inevitdblen 1995, McCool y Tzelepis
comprobaron que la eficacia de un programa detEisipia Respiratoria es mucho mayor
cuando los pacientes se encuentran en una fasa técla enfermedad, donde la debilidad

muscular no es muy severa. Estos autores revisacho articulos para determinar la
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eficacia del entrenamiento de los musculos regpicat en pacientes con ENM. Llegaron a
la conclusién de que tanto la fuerza como la resgsd podian mejorar sin efectos
secundarios. Sin embargo, los pacientes que sentealocan severamente afectados tenian

menor probabilidad de mejora, ya que trabajabatireeamente a su capacidad méaxifna

Tan importante es el inicio precoz del abordajéadalificultades respiratorias, como
su continuidad en el tiempo, el estudio de Gozatolaboradored (1999) lo avala.
Estudiaron a 21 pacientes con DMD y AME tipo llka$ la aplicacién de su protocolo
terapéutico, demostraron mejoria en parametros adéutcion muscular respiratoria,
aumentando la Rl VY la PERux Sin embargo, si se abandonaba dicho prototuso

participantes volvian a valores basales en apralamente tres mesés

Respecto a la necesidad de traqueotomia, Vianetlolaboradoré$ realizaron un
estudio cuya eficacia se basaba en la necesidadl @entraqueotomia. Compararon la
eficacia de la Fisioterapia Respiratoria combineaia técnicas mecanicas de insuflacion e
exsuflaciéon en un grupo experimental, con los tadok de un grupo control que sélo habia
recibido Fisioterapia Respiratoria. Encontraron guel grupo experimental esta necesidad
fue significativamente menor (p< 0.05), sélo dosodee la necesitaron, que en el control,
donde la traqueotomia fue realizada a seis deiéo$sdis pacientes. Ambos, coinciden en
gue el uso de las técnicas mecénicas, combinadadasomanuales, produce efectos

positivos en el tratamiento de las dificultadepirasorias en pacientes con ENiVI

El fallo respiratorio es la causa mas comun de tawer los nifios con AME, a pesar
de esto un reciente estudio de la Asociacion dediiss Muscular, en que participaron 220
directores de clinicas, el 90% de ellos eran negod y menos del 1% tenia experiencia en
técnicas de ayuda a los musculos respiratorios,oclamVMNI, para prevenir el fallo
respiratorio que se desarrollard inevitablemént&sto demuestra las lagunas de
conocimiento que existen entre los profesionalaswados a los pacientes con ENM sobre
técnicas que pueden mejorar su calidad de vida.d&dicit priva al paciente, y a su familia,

de referencias sobre las que tomar su elecciopéetiaa.
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2.4.2. Andlisis de los procedimientos fisioterapéuticos.

En los ultimos 20 afios se han reconocido los beosfide la Fisioterapia
Respiratoria, que, sin embargo no se ha puestgpsgicion de todos los pacientes que
padecen enfermedades respiratéfidSxiste controversia respecto al protocolo tertipéu
que deben seguir los pacientes con ENM, de ahéterdgeneidad de los estudios que se

han realizado hasta la fe¢h&20%°

Se pueden encontrar estudios publicados que amadizabordaje de las dificultades
respiratorias en pacientes con ENM desde la dédades setent&* No todos ellos han
encontrado resultados positivos tras la aplicad#&sus protocolos, progresivamente se han
ido corrigiendo los sesgos observados por los tigadores y evitando las pautas

terapéuticas cuyos resultados no eran eficaces.

Houser y Johnsdhen 1971, no encontraron beneficios en la funcidmenar tras la
aplicacion de un programa respiratorio a nifios BiD, aunque la causa de estos
resultados puede hallarse en la duracién del pmegraue sélo se aplicd durante doce
semanas, y a las caracteristicas del programa, évasado en la aplicacion de BIPAP
durante seis minutos, cinco dias a la semana, lparaujetos del grupo experimental. Y
ejercicios de respiraciones profundas, tos asigtidegos de espiracion forzada, tres dias a
la semana, para el grupo control. En la actualeladispositivo de BIPAP supone un
coadyuvante para la Fisioterapia Respiratoria, psyoforma parte del protocolo de
tratamiento ya que se comienza a utilizar en fagaszadas de la enfermedad, para asistir o

sustituir a los musculos respiratorios en la funaiéntilatoria.

La Fisioterapia Respiratoria ha demostrado sertieée@en el tratamiento de los
problemas respiratorios en nifios desde hace déafasudios como el de Adams y
Chandlet* en 1974, demostraron un aumento de la CV en ffes rcon DMD, tras un
programa que abordaba las dificultades respiratonediante ejercicios de natacion, juegos

acudticos y BIPAP, ademas de sus actividades dedfapia rutinarias.

Adams y Chandler pusieron en marcha un prograwididid en tres fases; en la
primera de ella los pacientes recibian hidroterdpiante 30 minutos, dos veces en semana,
y uso de BIPAP una vez en semana, durante cuasesmkos tres participantes mostraron
un aumento de la CV, 5% de media. La segunda fameenzé con tres semanas de
descanso, en la que los sujetos disminuyeron suli@gpués del descanso, los sujetos
retomaron el programa de hidroterapia dos veceseamana y aumentaron el uso de la

BIPAP, a dos veces por semana, durante seis m8sesbservé una recuperacion y
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aumento de la CV, del 11%. La tercera fase comennddos semanas de descanso en las
que volvieron a disminuir su CV, tras cinco semadas hidroterapia y BIPAP, los
participantes volvieron a aumentar su CV, en un Ttas estos resultados, los autores
concluyeron que la inclusion de los pacientes chiMEen un programa de Fisioterapia
Respiratoria debe realizarse desde la fase irdeidh enfermedad, y de manera continuada,

para mantener una éptima funcion respiratoria perder los logros conseguidbs

Uno de las variables mas interesantes que se hsarvaldlo es la realizacion del
tratamiento fisioterapico en el domicilio del pantee Los pacientes con ENM, en las fases
avanzadas, tienen una movilidad muy reducida, dgfieuldta su asistencia a centros
sanitarios, afiadiendo los obstaculos que las larrarquitectdnicas y el clima pueden
suponer. Por ello, Topin y colaboraddfedisefiaron un estudio cuyas técnicas eran
llevadas a cabo en el domicilio familiar. Demosiragque un trabajo domiciliario de los
musculos respiratorios, a baja intensidad, puederarela resistencia de los musculos en
nifos con DMD, y la efectividad del tratamiento iedependiente de la cantidad de
entrenamiento. Mediante la realizacion de un estddidoble ciego, se aplico el 30% de la
Pl.axcomo carga de trabajo al grupo experimental, yo&lab grupo control, durante seis
semanas, cinco dias a la semana, dos veces aumiatel 10 minutosSe encontré una
significativa mejoria en aspectos de resistenciacalar inspiratoria, aumentando un 46%
el tiempo antes del que aparecia fatiga muscubaapreciando deterioro de la,Blen estos
sujetos. Una intervencion de estas caracteristiiaminuye la frecuencia de los
desplazamientos de los pacientes, facilita la iwapldon de la familia en el proceso, y
promueve la colaboracion del paciente, sobre ta@dmado son nifios, al encontrarse en un

entorno conocidd.

Diversos autores han mostrado mejorias en los miasie€on ENM, tras el abordaje
mediante Fisioterapia de las dificultades respii@to y sus estudios parecen apoyar la
implantacién de un programa de preparacion preeotos musculos respiratorios, para
poder combatir mejor las complicacioffe€n otros paises, como Francia, este abordaje es
la recomendacién mas comun para la limpieza deesiecres durante una infeccion

respiratoria en pacientes con debilidad de los oiGsaespiratorids.

Se considera que, en los pacientes con ENM, ekmantmiento de los musculos
respiratorios no es adecuado, ya que el progresta amfermedad es inevitable y la
tendencia a la debilidad muscular es inherente misma, los ejercicios que ocasionan
fatiga muscular deben evitarse. El entrenamientalefido comola adquisicion de

conocimiento, habilidades, y capacidades como tadalde la ensefianza de habilidades o
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practicas y conocimiento relacionado con aptitudpse encierran cierta utilidadLos

pacientes con ENM ya han adquirido las habilidaukssesarias para el desarrollo de la
funcion respiratoria, pero la debilidad musculaulgina y las deformidades articulares
asociadas producen un deterioro de la misma. [pstmentes no necesitan adquirir nuevas
capacidades, sino mantener las ya adquiridas yrassustituir a los agentes que las llevan

a cabo, cuando no tengan fuerza muscular suficgargerealizarlas 6ptimamente.
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2.4.3. Metodologia de investigacion.

La aplicacion de la evidencia en la practica clniequiere del conocimiento de la
evidencia y su utilizacion en la toma de una dénisiEl uso de los resultados de
investigaciones clinicas debe formar parte del ggocde decision del fisioterapeuta, y
servira para desechar métodos de tratamiento,darasios tradicionales, pero no efectivos.
El diagnéstico también es un aspecto importante [@apractica clinica de la Fisioterapia;
determinar el mejor procedimiento diagnostico edacaituacion clinica, requiere del
desarrollo de la habilidad necesaria para seleaciehmétodo cuya evidencia haya sido
mejor demostrada en las publicaciones existentels gapacidad para interpretar los
resultados de dichas pruebas. Tanto la eleccidosderocedimientos de tratamiento, como
la de los métodos de diagnéstico, deben estar dasadlos resultados de ensayos clinicos
aleatorios, revisiones sistematicas o0 meta-anlisigos. Siendo ademas necesario, valorar
la calidad metodoldgica de los ensayos clinicokiidos en las revisiones sistematicas y

tomados como referencias en la practica basadaeandencid.

Al analizar el disefio metodolégico de los estudses,observa amplia variedad de
procedimientos. Cientificamente los ensayos clfiateatorizados muestran una mayor
evidencia causa-efecto y una distribucion equitlarde los factores que pueden influir en
ellos, sin embargo presentan mas restriccioneasétima seleccion muy rigurosa de los
participantes y un coste muy elevado. A ello hag aiadir la dificultad de hallar un
nuamero suficiente de participantes, siendo espeerdle complicado en el caso de las

ENM, al tratarse de Enfermedades Raras, cuya incides muy baja.

Estos motivos nos llevan a encontrar estudios cemomevidencia cientifica cuando
investigamos sobre las ENM. La metodologia quelderes utilizan con mayor frecuencia
esel estudio de casos, sin grupo control, y por tairicaleatorizacion de la intervencion.
Los criterios de inclusion y clasificacion de laacigntes también representan una amplia

variedad.

Estudios como el de Gross y Meiffeutilizan como criterio de clasificacion de los
participantes el tipo de ENM diagnosticada, obtethdegrupos muy dispares, lo que implica
unos resultados cuyos rangos son muy amplios. Bsitoses estudiaron los resultados de
un programa de ejercicios, dirigidos a los muscrgggiratorios, aplicado a diversas ENM.
El programa se llevaba a cabo tres veces al dfantfudiez minutos, con una resistencia
que implicase fatiga muscular. Las valoracionesofueealizadas cada seis semanas. Todos
los participantes mostraron una mejoria tanto snplrametros de la funcibn muscular,

como en la capacidad de realizar ABVD, y una reiducen la frecuencia de las
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exacerbaciones respiratorias. Los participantesoifudivididos en tres grupos, segun la
ENM diagnosticada, obteniendo cada grupo los sidege resultados: el primer grupo
(pacientes con enfermedades de la motoneurona)naédirse CVF de 38,8+/- 12,3 a 53,2
+/- 9,6 %, el segundo grupo (sujetos con patolodéak union neuromuscular) mejoré su
CVF de 49,8 +/- 8,7 a 66,1 +/- 7,5%, y el terceupgr (sujetos con enfermedades
musculares progresivas) incrementd su CVF de 4/7,0,5 a 53,3 +/- 7,6%. Sin embargo,

no observé un menor nimero de infecciones respmatd

Otros autores han utilizado los valores obtenidosues valoraciones iniciales para la
clasificaciéon de los participantes, esto hace qagytupos sean mas homogéneos, en lo que
a funcién respiratoria se refiere. Esta fue la oheltmgia utilizada en el estudio de Koessler
y colaboradorés que desarrollaron un programa terapéutico espeghfra los masculos
inspiratorios, de una duracién de dos afios, emelparticiparon 22 pacientes con ENM.
Tras veinticuatro meses, se produjo una mejoraadiidrza (p<0.007) y la resistencia
(p<0.015) de los musculos respiratorios, valorasagin la Rls. en aquellos participantes
cuya CV inicial era mayor al 25%, no encontrandolide en la CV. Dividieron a los
participantes en tres grupos segun la CV iniciatpatrando los siguientes resultados: en el
primer grupo, cuya CV estaba entre 27 y 50%, aubrien®}.s;«de 51.45 a 87.0040, en el
segundo grupo (CV, 51 al 75%) mejoré lgdetle 59.38 a 94.4 0, y en el tercer grupo
(CV, 71 al 96%) se incrementd Rl de 71.25 a 99.00 J#° La inclusion de los
participantes en grupos cuyas caracteristicasraégpas son muy parecidas, hace que

exista menor diferencia entre los resultados ottsnpor los sujetos del mismo grupo.

La realizacion de un estudio de cohorte retrospectsupone menor control de los
factores influyentes en el estudio y, por tantoyenatimero de sesgos en los resultados y
conclusiones obtenidos. Es el caso del estudiizagla por Bach y colaboradot&sen el
cual se usaba un protocolo para prevenir o mejasaidesaturaciones de,@asado en
maniobras de tos asistida y Ventilacion con pregigsitiva intermitente, y para disminuir
el nimero de hospitalizaciones y su duracién, coamup dos grupos formados por
usuarios de ventiladores mecanicos y pacientesacagmizados. Este estudio fue realizado
en 1997, fecha en la cual las historias clinicasestaban informatizadas, por tanto su
acceso y contenido eran mas limitados, esto hieol@giautores tomaran como medida de
la eficacia del tratamiento el nUmero de hosp#aianes y la duracion de estas. El primer
grupo fue hospitalizado una media de 6 +/-2,4 ¢3&s0.005) y el grupo de pacientes con
traqueotomia, 72,2 +/- 112 dias, para el desarddlda intervencién quirirgica. Los

autores concluyen que el uso de ayudas inspiratp@gpiratorias aumenta la supervivencia
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de los pacientes con ENM, y disminuye la morbiligatinonar y las hospitalizaciones, al

compararlos con pacientes traqueotomiz&dos

La ejecucion de un estudio controlado permite a¢stigador manipular la variable
independiente, comprobar las hipotesis causalebapia eficacia, eficiencia y efectividad
de la intervencion estudiada y examinar los efeathersos que esta pudiera causar. Antes
de su realizacion hay que considerar su complejidgubsibilidad de manipular la variable
independiente, determinar causalidad y experimeataiseres humanos, confiere a los
ensayos clinicos un alto grado de complejidad, gasio; la naturaleza de estos estudios
exige el uso de productos bioldgicos, farmacol&iooprocedimientos terapéuticos y de

control y monitoreo no exentos de costo.

Los factores anteriormente mencionados justifidanimero reducido de estudios de
esta naturaleza. Chatwin y colaboradbrsiguieron esta metodologia al estudiar la eficacia
de un programa de Fisioterapia en el cual se aptidgcnicas de tos asistida, con el apoyo
de la BIPAP, tos asistida manualmente, e inspiragié@spiracion asistidas seguidas de tos
forzada. Disefliaron un estudio controlado en elpguigciparon pacientes con AME, DMD,
Poliomielitis y otras distrofias congénitas. Todos pacientes mejoraron su capacidad de
tos. Su principal hallazgo fue que los pacientes EBM, mediante la asistencia en la
inspiracién y en la espiracién, producen mayor RRIE sin asistencia. Los autores
recomiendan un programa de RR, combinado con VNBla mejorar el PFT en nifios y
adultos con ENN.

Entre los estudios analizados también se encuett@adiferencia importante, que
puede influir en los resultados; es la duracionpiegrama terapéutico. Algunos estudios
mencionan en sus conclusiones la importancia dendéfisis del tratamiento a largo plazo,
no se pueden esperar grandes cambios en la fuspmatoria en periodos cortos. En este
aspecto existe un rango importante entre el esteiditoumenopould® que analizé el
efecto de su tratamiento durante veinticuatro hoyal estudio de Koessler y
colaboradorés cuya duracién fue de dos afios. Otros estudioszanan los efectos de sus
abordajes durante un afio, como Adams y ChafidieiGozal y Thiriet®. Autores como
Gross y Meinéf, Bach y colaborador&s o Chatwin y colaboradorEsno especifican en
sus publicaciones la duracién de sus programaséetiaos, por lo que los resultados de los

mismos pueden estar sesgados.

La adherencia de los participantes a los prograests ligada a la duracion de los
mismos, cuando estos son demasiado prolongados mpo los participantes, y sus

familias, lo perciben como un compromiso desmesyradele haber una elevada tasa de
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abandono. Por ello debe encontrarse un equilitata pstablecer la duracion adecuada, en
la que se consiga plena adherencia de los pariteipgy tiempo suficiente para percibir los

resultados y valorar el significado de los mismos.
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2.4.4. Eficacia de la Fisioterapia Respiratoria frente a tras terapias.

Aungue la traqueotomia puede prolongar la vidastesepacientes, requiere un gran
numero de servicios médicos profesionales y gastosiados con su cuidado, como son los
catéteres de succion. A esto, se suma el ingres@limue requiere, prolongandose al
menos 72 dias. Sin embargo, existen otras opciauweso la Ventilacion Mecéanica no
Invasiva y la Fisioterapia Respiratoria, que puedeglucir estos gastos. Es particularmente
irbnico que los tratamientos médicos sean mas oSty menos beneficiosos para la
supervivencia, y que sean comunmente usados enEMBI. Los tratamientos
farmacologicos son una modalidad familiar paranwédicos, y se asocian a campafias
publicitarias. La aplicacion de la medicina fisma#ede prolongar y mejorar la calidad de
vida, aunque tiende a ser desconocida y poco udsAdadefinitiva, las practicas
convencionales se basan en ofrecer la tragueot@nfeatamiento de los desérdenes del
suefio con suplementos de @ ventilacion mecanica, o simplemente esperarak f
respiratorio para llevar a cabo la intubacién yrémueotomia del paciente, no existiendo

necesidad de tal desenl&ce

En muy pocas areas existe evidencia publicada édipa, duracién y frecuencia o
modalidad de ejercicio o Fisioterapia debe readza&n los pacientes con ENM. En general,
los programas de Fisioterapia tienden a estar kidos con las ABVE, y pocos enfocan
Sus ejercicios a solventar las complicaciones adas, como pueden ser las dificultades
respiratoria ™. Ver Anexo 1 (Tabla 24. Estudios analizados sobisioterapia

Respiratoria en nifios con ENM).

El desarrollo de un programa de Fisioterapia Ra8pia, con una frecuencia
establecida y un conjunto de ejercicios determinadede establecer las bases necesarias
para crear un protocolo del abordaje de estas matildes, evitando gastos vy
complicaciones eludibles, como los ocasionados [ax hospitalizaciones y las

intervenciones actuales.

El momento en que se comienza con la intervenciflnye en la efectividad de la
respuesta ante los ejercicios. Algunos autore®grgique pueden ser mucho mas efectivos
si se comienzan a hacer cuando la severidad detutaino es tan severaPor ello, el
presente estudio ha incluido entre sus particigaat@ifios desde los tres afios de edad,
considerando que desde esta edad el diagnostiso elefermedad ya ha sido establecido y
tienen la capacidad de realizar una espirometeizgsaria para demostrar la eficacia de este

programa.
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Con la realizacion de este estudio se pretende stesmola efectividad de la
Fisioterapia Respiratoria en la reduccion de laemcia de las dificultades respiratorias en
nifios con ENM, logrando asi disminuir el nUmerardgesos hospitalarios por esta causa,

y reduciendo los costes sociales que suponendéi@dtades.
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3. ESTUDIO EMPIRICO.
3.1. Objetivos e Hipotesis.

Comenzaremos este capitulo enunciando los objetjvdas hipotesis de nuestra

investigacion

3.1.1. Objetivos.

De acuerdo con la informacién recogida hasta el emony desarrollada en el marco

tedrico, el planteamiento de nuestro estudio engptiene como objetivos:

- Determinar la eficacia de la Fisioterapia Respifaten la mejora o en el
mantenimiento de la funcién respiratoria de lo®sifon ENM, frente a la no

intervencion en estos casos.

- Determinar la eficacia de la Fisioterapia Respiraten la disminucion del
namero de infecciones respiratorias, de la necesigaantibioticos y de las

visitas a urgencias y los ingresos hospitalarios.

3.1.2. Hipétesis.
Considerando nuestros objetivos principales heraggado las siguientes hipotesis:

- La Fisioterapia Respiratoria permite la mejora omentenimiento de la
funcion respiratoria de los nifios con ENM, frertdeterioro respiratorio que

se produce en el grupo de sujetos que no reciltenrasgamiento.

- El abordaje de las dificultades respiratorias mediaun protocolo de
Fisioterapia Respiratoria disminuye el nUmero deciciones respiratorias y
secundariamente la necesidad de antibidticos yUeheno de visitas a

urgencias e ingresos hospitalarios relacionadosstas.

Estas hipotesis son de tipo inductivo y a una cola.
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3.2. Material y Método.

En el presente capitulo describimos el tipo defidisgue hemos establecido para realizar
nuestra investigacion, las variables considerad&st estudio, las caracteristicas de la muestra

analizada, asi como el tamarfio de dicha muestra.

Se detalla el procedimiento que hemos seguido ataccionar a los individuos
participantes en el ensayo, los aspectos éticacioelados con esta investigacion, las
caracteristicas de los instrumentos de valoracipleados, los parametros analizados y el
protocolo de intervencion fisioterapéutica que henmtbisefiado para el abordaje de las

dificultades respiratorias.

Finalmente, se menciona la forma en la que hemgan@ado los datos, se detallan los
analisis estadisticos de los datos que hemos tgmadconcluiremos exponiéndolos y

explicandolos en el bloque de resultados.

3.2.1. Tipo de disefio.

Para verificar las hipotesis enunciadas, hemoigadib un ensayo clinico aleatorio con dos
grupos en paralelo con cegado del evaluador (E€#harcado dentro del grupo de los estudios
experimentales, analiticos, longitudinales y prospes, cuyo objetivo principal es determinar
la eficacia de una intervencion fisioterapéuticavpntiva o terapéutica. En este caso se ha

disefiado un tipo de experimentacion que involugracentes con un diagndstico de EXRfA

Nuestro trabajo por tanto es un estudio analitmogitudinal, prospectivo, experimental,
con cegado del evaluador. Se trata de un ensayoactiontrolado con dos grupos en paralelo y

aleatorio.
Se establecieron dos grupos de sujetos en fundamgervencion recibida:

1. Un grupo experimental (G.E.) que recibe el protocale Fisioterapia

respiratoria.

2. Un grupo control (G.C.), que no recibe tratamiento.
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3.2.2. Variables de estudio.
A continuacion se detallan las variables abordadasuestro estudio:
a) Variable independiente.

Consiste en la aplicacion de un protocolo de Fesaptia respiratoria a los participantes
pertenecientes al G.E. y en el no abordaje fisipieo de las complicaciones respiratorias en

los participantes del G.C. Por tanto, es una viriedmlitativa, nominal y dicotomica.
b) Variables dependientes.
1. Funcién respiratoria.

Se trata de una prueba en la cual podemos evausitdacion funcional del aparato

respiratorio a partir de la medicion de flujos yiwvoenes.

Esta variable fue evaluada mediante un espironfSBPSROLAB 1I'%), antes del inicio del
programa, cuatro y ocho meses después, y trandbzficion del mismo, doce meses después

de su comienzo.
En esta valoracidén se determinaron los siguierde@netros:

e “Capacidad Vital Forzada” (FVC, Forced Vital Capacity es el maximo volumen de
aire espirado, con el maximo esfuerzo posiblejgratd de una inspiracion maxima. Se
expresa como volumen, en litros, y se considermalocuando es mayor del 80% de su

valor tedrico. Es definida como una variable cuatitia continua.

¢ “Volumen Espirado en el primer segundo de la prueba (FEV1, Forced Expiratory
Volume in One Secojices el volumen de aire que se expulsa duramereér segundo
de la espiracion forzada. Aunque se expresa corumem, en litros, dado que se
relaciona con el tiempo supone en la practica uedida de flujo. Se considera normal

si es mayor del 80% de su valor tedrico. Es uniabigr cuantitativa continua.

« “Relacién FEV1/FVC" (FEV1%, percentage of the Forced Vital Capagitindica la
proporcion de la FVC que se expulsa durante el grisegundo de la maniobra de
espiracion forzada. Es el pardmetro mas importgae valorar si existe una
obstruccién, y en condiciones normales ha de seomdel 75%, considerandose
patolégicas cifras inferiores al 70%. Se expresg@rcentaje, y se considera una

variable cuantitativa continua.
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“Flujo Ma&ximo Espiratorio” (PEF,Peak Expiratory Flow es la maxima cantidad de
aire espirado de manera forzada y rapida trasnspéracion maxima, se mide en litros/

segundo. Se considera una variable cuantitativanten

“Flujo Medio del 25% al 75% de la FVC" (FEF25/75Forced Expiratory Flow 25—
75%): este parametro sirve para reflejar el estado dpdgeefias vias aéreas (menores
de 2mm de didmetro), lo que permite detectar praeote las obstrucciones. Se
consideran patoldgicos los valores inferiores &b @l valor tedrico. Se mide en litros

por segundo. Se trata de una variable cuantitataéinua.

“Capacidad vital Inspiratoria Forzada” (FIVC, Forced Inspiratory Vital Capaci)y
es el volumen maximo que un sujeto es capaz déangn condiciones forzadas, se

mide en litros. Se trata de una variable cuantgatbntinua.

“Flujo Maximo Inspiratorio” ( PIF, Peak Inspiratory Flow es la maxima cantidad de
aire inspirado de manera forzada y rapida tras asparacion profunda, se mide en

litros/ segundo. Es considerada una variable daéiné continua.

“Capacidad Vital” (VC, Vital Capacity) es la cantidad méxima de aire que una
persona puede expulsar de los pulmones tras uakaaibn maxima, se mide en litros.

Se considera una variable cuantitativa continua

“Indice de Tiffeneau” (FEV1/VC): relaciona el FEV1 con la VC, dando lugd
porcentaje de aire que se puede espirar de maoezadh en un segundo. Es

determinada como una variable cuantitativa continua

“Capacidad Inspiratoria” (IC, Inspiratory Capacity): Volumen maximo de aire que
puede inspirarse tras una espiracion, su mediéh léso. Es una variable cuantitativa

continua.

“Volumen de Reserva Espiratorio” (ERV, Expiratory Reserve Volujiees la
cantidad de aire que se moviliza en una espirgmofunda, se mide en litros. Es una

variable cuantitativa continua.

“Volumen Tidal o Corriente” (TV, Tidal Volumg: es el volumen que se puede
movilizar en cada respiracion normal, se mide #odi Es una variable cuantitativa

continua.
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* “Frecuencia Respiratoria en reposo” (FR): numero de ciclos respiratorios
(inspiracién/espiracion) por unidad de tiempo (nopuSe define como una variable

cuantitativa discreta.

Para la interpretacion de los valores anterioriehiad medidas se comparan con unos
valores tedricos, determinados segun el pesotueaa} la edad del sujeto, por lo que todos

ellos se expresan en porcentaje.

La expresion de las medidas anteriores en poresnpgrmite comparar los resultados
de sujetos de distintas edades, pesos y altunass ealores tedricos son muy distintos. Asi
mismo nos sirven para obtener una visibn mas adacpara apreciar los cambios que se
pueden producir en estos pardmetros, tanto fawmai®mo adversos, sin necesidad de

conocer el valor tedrico especifico para cada sijEt
2. Infecciones respiratorias en el dltimo afio.

Esta variable se evalu6 mediante una encuestdicmatie respuesta cerrada, de tipo PAPI
(Paper and Pencil Interviély, personal y estructurada, realizada a las fasnillanto en los
sujetos del grupo experimental, como en los dgd@rontrol, esta fue llevada a cabo antes del
inicio del programa de Fisioterapia respiratorial yconcluir el mismo, cuya duracion fue de
doce meses. Las posibles respuestas eran: ningirih)a3-4; 5-6;>7. Es definida como una

variable cualitativa ordinal.
3. Numero de visitas a urgencias en el dltimo afio.

Esta variable fue evaluada en una encuesta deitsas caracteristicas que la anterior:
analitica, de respuesta abierta, de tipo PAPI ({Papel Pencil Intervie¥), personal y
estructurada. Se realizé antes del inicio del pnogr de Fisioterapia respiratoria y al concluir el
mismo, tanto a los sujetos del grupo experimertaho a los del grupo control. Es definida
como una variable cuantitativa discreta, puestolgsidamilias refirieron el nimero exacto de

visitas a urgencias en el ultimo afio.
4. Numero de ingresos hospitalarios en el Ultimo af

Para la evaluacion de esta variable se disefi0 noaesta similar a las mencionadas
anteriormente, en la que la familia contestd urstioigario analitico, de respuesta abierta, de
tipo PAPI (Paper and Pencil Intervi&)y personal y estructurado. Al igual que los antes,
tuvo lugar antes del inicio del programa y al fired el mismo, doce meses después, en los

sujetos de ambos grupos. Se considera una vaciabigitativa discreta.
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5. Necesidad de antibiéticos en el Ultimo afio.

Para la determinacion de esta variable se realizbndeo de las siguientes caracteristicas:
analitico, de respuesta cerrada, de tipo PAPI (Pape Pencil Interview), personal y
estructurado. Se llevé a cabo antes del inicigpdmjrama de Fisioterapia respiratoria y al final
del mismo, en todos los participantes. Las respagsbpuestas fueron: si o no. Se trata de una

variable cualitativa nominal dicotdmica.
c¢) Variables socio-sanitarias y demograficas
- Edad, medida en afios. Se define como una variabgitativa continua.
- Sexo, femenino o masculino. Es una variable ctiaitaominal dicotdmica.
- Peso, medido en kilogramos. Es una variable cadimtitcontinua.
- Altura, medida en centimetros. Es una variable titasima continua.

- Tipo de Enfermedad Neuromuscular diagnosticaddrade de una variable

cualitativa nominal politémica, cuyas posibles gatéas fueron:
o Distrofia Muscular de Duchenne.
0 Atrofia Muscular Espinal tipo II.
o Distrofia Muscular de Cinturas.
0 Sindrome de Charcot Marie Tooth.

0 Miopatia no afiliada.
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3.2.3. Sujetos y muestra.
a) Poblacion diana.

El presente estudio esta dirigido a sujetos corediad comprendida entre los 3 y los 18
afos, cuyo diagnostico médico coincida con el ggdas denominadas Enfermedades de la

unién neuromuscular (ENM), segun la CIEX10
b) Criterios de seleccion.

A continuacién se citan los criterios establecigas la inclusién y la exclusiéon de los

sujetos con predisposicion para participar en noiestudio.

- Criterios de inclusion.

1. Estar diagnosticado de una Enfermedad de Ianumé@iromuscular, segun la CIE-

10,

2. Tener una edad comprendida entre los 3 y loafit®. Los limites de edad estan
marcados por dos motivos: el primero es la incaaacde un niflo menor de 3 afios de
realizar una espirometria y de participar activasem los ejercicios propuestos en el
protocolo. Y el segundo es el deterioro musculanaado producido por las ENM en

sujetos mayores a 18 afios, donde un abordaje pirgvearia menos significativo.

- Criterios de exclusion.
1. Ser incapaz de realizar la espirometria, pacudifides fisicas o psicolégicas.
2. Estar participando en otro programa de Fisiptangespiratoria.

3. Presentar algun tipo de patologia asociada (ctractura de costillas, estado
epiléptico...) en la cual esté contraindicada algdg@das maniobras del protocolo de

Fisioterapia respiratoria disefiado.

4. Que los investigadores seamos informados deiséencia de una enfermedad grave
del padre/ madre/ tutor que impida llevar a cabgrefjframa de Fisioterapia respiratoria

en el domicilio.
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c) Poblacién experimental o accesible.

Para iniciar el proceso de captacion de los sujdesnvestigacion, en un primer
momento se contactdé con las asociaciones mas esrcatacionadas con las familias
vinculadas a estas patologias: Federacion EspadielaEnfermedades Neuromusculares
(ASEM), Asociacion de Enfermedades NeuromusculdeeSevilla (ASENSE), Asociacion de
Enfermedades Neuromusculares de Cordoba (ASENCM@)da€eion de Atrofia Muscular

Espinal (FundAME) y Asociacion Duchenne ParentéuEspana.

El estudio se llevo a cabo desde junio de 2012kdistembre de 2013. Se incluyeron a
los sujetos vinculados a las asociaciones antegimienmencionadas, que durante estas fechas
cumplian con los criterios de inclusién: tener adad comprendida entre los 3 y los 18 afios, y

estar diagnosticados de una Enfermedad de la @aGromuscular, y no con los de exclusion.
d) Aspectos éticos.

Antes de su incorporacion a nuestro ensayo, tamkiad padres/madres/tutores de los
participantes, ya que estos son menores de edawnfinformados de forma verbal y escrita
acerca del procedimiento a llevar a cabo y firmanomlocumento de consentimiento informado
a participar en el estudio (Anexo 2). En el menattmdocumento se recoge que han leido el
texto de informacion que se les entrega, que hdidpdacer preguntas sobre el estudio, han
recibido suficiente informacion sobre el ensaya) hablado con la investigadora, comprenden
gue su participacion es voluntaria, que puederarsg del estudio cuando quieran, sin tener que
dar explicaciones y sin que esto repercuta erelacain que se les presta a sus hijos. Por otro
lado han dado su consentimiento para el tratamierfbmatizado de los datos de ellos

obtenidos con fines cientificos, conforme a lagnaw legales.

De acuerdo con la Ley 15/1999 de Proteccion desd#oCaracter Personal, los datos
personales que requerimos a los sujetos (génead, ett.) son los necesarios para realizar el
estudio correctamente. Se protegeran todos loss digolos sujetos que participan en este
estudio, no revelandose la identidad de ningunviddd bajo ningdn concepto a personas

externas a la investigacién, asi como tampoco aias ghersonales.

Por otro lado, los/as padres/madres/tutores dpddscipantes firmaron un documento
adicional para autorizar la toma de fotografiadageparticipantes durante el desarrollo del
programa, este consentimiento no era obligatoricexdluia a los que lo rechazasen su

participacidn en el estudio. La utilizacion deiladgenes perseguia fines docentes y de difusion
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del conocimiento cientifico, preservando siempre identidad del paciente de forma

confidencial (Anexo 3).

La participacion fue anénima, sin embargo, los slaie los participantes fueron
recogidos en una lista de control registrada panestigadora principal, la cual solo recurrié a

ella en los momentos imprescindibles.

Todos los procedimientos que hemos utilizado pangedlizacion de este trabajo han
seguido los principios éticos para las investigaesomeédicas en seres humanos, de acuerdo con
la Carta Internacional de los Derechos del Homadeptada por la Resolucién 217 1l de la
Asamblea General de la Organizacion de las Naciomédas, de 10 de diciembre de 1948, la
declaracién Bioética de Gijon, de la Sociedad irdgeional de Bioética, la Declaracion
Universal sobre Bioética y Derechos Humanos dergm@izacién de las Naciones Unidas para
la Educacion, la Ciencia y la Cultura (UNESCO) Yleclaracién de Helsinki de la Asociacién
Médica Mundial, en su version revisada en Brasilekafio 201%. Asi mismo ha contado con

la aprobacién del comité ético de la Universidad&deilla (Anexo 4).

e) Muestreo.

La técnica utilizada para la seleccion de los gipdintes es de caracter no probabilistico

y de conveniencia.

Esto se traduce en la inclusion de todos los supstoesibles, que cumplian los criterios

de inclusién y no los de exclusion.

f) Tamafio de la muestra.

Se utilizé el programa informético “G Power 3.1ggira Windows de software gratuito,
con el que se ha calculado el nUmero de casos arexepara realizar nuestro ensayo. Se
consideré como variable dependiente principal péeatuar este célculo la “Diferencia entre la
Capacidad Vital inicial y la Capacidad Vital tran afio”. Los datos apartados para dicho
célculo han sido: hipétesis a una cola, error tipa. de 0,05, potencia del estudio del 80%, con
un tamafio del efecto (d de Cohen) de 1,58 (obtegmidon estudio piloto realizado con un total
de 14 nifios, 7 en cada grupo), con una proporadogigrupos de 1. Con estas condiciones el

tamafo de muestra obtenido fue de 12 sujetosc@aangrupo.
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Finalmente se tomd una muestra de 21 nifios (11 grupo experimental y 10 en el

grupo control), con lo que el tamafio de efectoresio disminuyo hasta 1,13.

Inicialmente 23 sujetos fueron incluidos en el @stuSin embargo dos de los sujetos,
abandonaron el programa por causas ajenas adagentiones, estos abandonos tuvieron lugar

antes de aleatorizacion.

Al comparar el tamafio de nuestra muestra, comppestdl sujetos, coincidimos con
el de los diez estudios analizados, en los cuagsih tamafio medio de 16,4 sujetos, el estudio
con mas participantes selecciond a 27 sujetosgtatlio con menor nimero, sélo analizé a un

sujeto.

Esta muestra de tamafio pequefio, esta justificadéap@ducida prevalencia de las
ENM en Espafia: 5 de cada 100.000 habitantes, FE§EM, apareciendo el 50% de ellas en la

infancia®.

Se estimé el numero de personas cuyo diagnostiowide con una ENM en las
provincias de Sevilla y Cordoba, provincias endae se desarrolla el presente estudio. Segun
el Instituto Nacional de Estadistiéaen la provincia Sevilla habia censados 349.24itdmtes
y 134.343 en la provincia de Cérdoba, cuya edaabastomprendida entre los 3 y los 18 afios,
a 1 de enero de 2012. Se calcula que hay aproxmeadea 24 sujetos diagnosticados de una
ENM, cuya edad esté comprendida entre los 0 y8aaibs, en la provincia de Sevilla, y 7 en la
provincia de Cdérdoba, en las mismas condicionediagnéstico y edad. Este célculo se realizé

considerando el nimero de habitantes de cada piavira incidencia de las EN¥

En nuestro estudio participaron 13 de los supuesti@sos de la provincia de Sevilla, y

8 de los que segun la estimacion realizada podbarten la provincia de Cérdoba.
g) Caracteristicas de la muestra.

La poblacion de estudio la integran los pacientesENM, con una edad comprendida

entre 3y 18 afios de las provincias de Sevillargl@lia.

La muestra seleccionada fue de 21 sujetos con wwiande edad de 7,38 afios
(Desviacién tipica, en adelante DT =4,19), con imimmo de 3 afios y un maximo de 18 afios de
edad. De los 21 sujetos incluidos en nuestro est@édson nifias lo que representa un 28,58%
del total, siendo 4 de ellas de Sevilla (19,0592)de Cordoba (9,53%) y 15 son nifios, lo que
supone un 71,42% del total, de estos 8 son deokinmia de Sevilla(38,09%) y 7 son de
Cdrdoba (33,33%).
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Los sujetos seleccionados para participar en ruesttudio presentan un conjunto
heterogéneo de diagndsticos médicos, aunque tamo€ENM, distribuidos de la siguiente
manera: 9 de los sujetos tenian un diagnosticoisteoda Muscular de Duchenne (42,86% del
total), 7 de los sujetos estaban diagnosticadostadia Muscular Espinal tipo 11 (33,34% del
total), 2 de los sujetos coincidian con Distrofiauddular de Cinturas (9,52%), 2 de los
participantes habian sido diagnosticados del Sinerde Charcot Marie Tooth (9,52% del
total), y 1 de los participantes tenia una Miopatiafiliada (4,76% del total).

h) Aleatorizacion.

El método utilizado para la distribucion de lostiggzantes entre el grupo experimental
y el grupo control es estratificado por género gvircia, con cegado de la secuencia de
asignacion a través del empleo de 22 sobres laxrdo estos, once contenian una papeleta
indicando asignacion al grupo experimental (enadel G.E.) y once al grupo control (en
adelante G.C.)

Estos 22 sobres fueron divididos en cuatro grupo<el primer grupo se incluyeron 8
sobres destinados a los 8 nifios de la provinci&aldlla, de ellos 4 contenian una papeleta
asignada al G.E. y otras 4 al G.C. En el segundpagse procedié de igual forma con los 7
nifios de la provincia de Cérdoba, se incluyeronbtes pertenecientes al G.E. y 4 al G.C., uno
de estos sobres no fue asignado a ningun partteipBn el tercer grupo, formado por las 4
nifias de la provincia de Sevilla, se incluyeromi2res para el G.E. y 2 para el G.C. En el cuarto
y ultimo grupo, perteneciente a las 2 nifias dedaipcia de Cordoba se emplearon dos sobres,

1 designado al G.E. y otro al G.C.

Nifios de la provincia de Sevil(8) Nifios de la provincia de Cordoba)
- Grupo experimental: 4 - Grupo experimental: 4
- Grupo control: 4 - Grupo control: 3
Nifias de la provincia de Sevil{4) Nifias de la provincia de Cordo(y)
- Grupo experimental: 2 - Grupo experimental: 1
- Grupo control: 2 - Grupo control: 1

Figura 6: Distribucion de los participantes.

Fuente: Elaboracién propia.
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En la tabla anterior queda recogido el esquemasidg@acion de los participantes entre los

grupos experimental y control.

Reclutamiento
Evaluadosparala
seleccion (n=23)
Excluidos (n=2)
- Renuncian a
participar (n=2)
Asignacion
- Asignados al G.C.
Asignados al G.E. de dzliatr;imj to
tratamiento (n=11) (n=10)
Todos recibieron la ] )
intervencidn asignada
Seguimiento
Pérdidas de Pérdidas de
seguimiento (n=0) seguimiento (n=0)
Anilisis

Analizados (n=11) Analizados (n=10)

- Excluidos del

anilisis (n=0) - Excluidos del

analisis (n=0)

Figura 7: Diagrama de flujo de CONSORT

Fuente: Elaboracion propia. Adaptado del Diagraméujo de las normas CONSOPT
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3.2.4. Instrumentos de recogida de datos.

A continuacion abordamos, dentro del presente Wapde material y método, un apartado

en el que procedemos a describir en detalle IasdcEe instrumentos de recogida de datos que

hemos empleado al realizar nuestro estudio emp{Zicmenzamos con el sistema de registro de

datos personales que hemos llevado a cabo, pasadaswgnte comentar los instrumentos de

valoracion utilizados (espirometria y hoja de rédagle datos).

HOJA DE PARTICIPACION (Anexo 5).

En este documento, que rellené cada familia, s|gfan los siguientes datos:

- Nombre, apellidos, fecha de nacimiento, peso yaaltu

- ENM diagnosticada del participante y antecedepgesonales.

- Nombre, domicilio, teléfono de contacto y correec&idnico del padre/ tutor

y/o de la madre/tutora.

- La sede de asistencia a las sesiones de Fisi@eyag@l horario de las mismas.

INSTRUMENTOS DE MEDICION.

La evaluacién de los sujetos fue realizada por isiotérapeuta mediante dos

instrumentos:

o Espirémetro.

Este dispositivo permitio la valoracién de los ggtes parametros:

Silvia Gonzalez Zapata

“Capacidad Vital Forzada”.

“Volumen Espirado en el primer segundo de la prueba
“Relacion FEV1/FVC”.

“Flujo Maximo Espiratorio”.

“Flujo Medio del 25% al 75% de la FVC”.

“Capacidad Vital Inspiratoria Forzada”.

“Flujo Maximo Inspiratorio”.
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»= “Capacidad Vital”.

= “indice de Tiffeneau”.

» “Capacidad inspiratoria”.

=  “Volumen de Reserva Espiratorio”.

= “Volumen Tidal o Corriente”.

* “Frecuencia Respiratoria en reposo”.

Se trata de unas variables cuantitativas contindasde los valores
obtenidos por los sujetos son comparados con wloges tedricos, a partir de
los cuales se calcula el porcentaje logrado, diclabsres oscilan entre 0 y
100%.

El modelo empleado fue SPIROLAB II, (Figura Bste instrumento fue
facilitado por el Hospital Universitario Virgen Maena, que nos ofrecid
diversos modelos entre los cuales debimos eleginda apropiado segun las

caracteristicas de los sujetos y de las valorasigne queriamos realizar.

Figura 8. Spirolab II.

Fuente: elaboracion propia.
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Se trata de un espirometro de diagndéstico con fmmta blanco y negro,
cuenta con una turbina digital que garantiza laimaxprecision en cualquier
condicion ambientdl. Una de sus ventajas es la facilitacion de losreal
tedricos, segun el peso, altura, edad y génersujeto, esto nos ha permitido
analizar con mayor precision los datos. Otra deckscteristicas que nos
llevaron a elegir este dispositivo es el archivtoaatico de las tres mejores
pruebas espirométricas, tomando como referenciangjor de los tres
resultados. La precision de la medicién, sin neleeside calibrado, y el
exclusivo sistema de incentivo pediatrico, son gasgque favorecieron su
eleccion frente a otros modelos. Por Ultimo su f&s@kg) y sus dimensiones

facilitaron el transporte a las distintas sedesld@e desarrollaba el programa.

Spirolab ha sido examinado por un laboratorio iedejente que ha
certificado la conformidad del equipo con los edtas de Seguridad Europeos
EN 60601-1 y que garantiza los requerimientos deCE{ompatibilidad
electromagnética) dentro de los limites establaec@toel estandar Europeo EN
60601-1-2°.

Spirolab ha sido controlado continuamente duraatgrbducciéon y por
tanto el producto cumple con los niveles de segdridde calidad establecidos
en los estandares de la directiva del Consejo 8BER para Equipos médicos,
hallando en su etiqueta identificativa la marca02&Z6°.

Para evitar el contagio entre los distintos sujgtasegurar la retencion de
fluidos se utilizd un filtro antibacterias, de umametro especifico para el
espirometro utilizado. Después de cada valora@érfiltros eran esterilizados
con agua caliente para la préxima prueba. Cadaiparite tenia asignado uno,

el cual era individual e intransferible. (Figura 9)

Figura 9. Filtro antibacterias.

Fuente: elaboraci6n propia.
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Para impedir que los sujetos tomasen o expulsdsaineepor la nariz, lo
que invalidaria la prueba, se utilizaba una pinasahcon almohadillas, que
evitaba posibles molestias. (Figura 10)

Figura 10. Pinza nasal almohadillada.

Fuente: elaboracion propia.

Esta prueba fue realizada a los sujetos en cuatasianes: antes de
comenzar el programa, cuatro, ocho y doce mesesuélesde su inicio,
coincidiendo la ultima valoracion con el final deilsmo.

Este examen se realizaba con el paciente en posieiGedestacion, sobre
la camilla, con la espalda apoyada en el respdkléa misma. Se intentaba que
el sujeto expulsase previamente las secreciones|bigles acumuladas, en el
caso de tenerlas. Se solicité a las familias gqueesen pasado, al menos, dos
horas tras la ultima ingesta de alimentos, partarelas posibles nauseas. La

prueba era repetida en tres ocasiones, tomandejet de los valores.

o0 Hoja de seguimiento.

Diseflamos una hoja de recogida de datos que reflejaesto de variables
gue queriamos analizar (Figura 11). Esta era cdagfdeantes de comenzar el
programa, y doce meses después, tras la finalizat®é mismo. La hoja era

rellenada por la familia, siempre con el evalugmtesente para poder responder
posibles dudas.

Esta hoja estaba formada por los siguientes items:

- Datos personales del sujeto: nombre y apellidos.
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- Datos relacionados con los aspectos respiratorios:
= Numero de visitas a urgencias (en el ultimo afio).
= Numero de ingresos hospitalarios (en el Gltimo afio)
= Numero de infecciones respiratorias (en el ultirfo)a

= Necesidad de antibiotico.

Hoja de seguimiento
Nombre y apellidos
N © de visitas a _ ) )
, N © de ingresos hospitalarios (en

urgencias (en el . .
. . el dltimo afio)
ultimo afo)

Ninguna

1-2
N° de infecciones (en el Ultimo afio) 3-4

5-6

>7
Necesidad de antibiotico Si No

Figura 11: hoja de recogida de datos.

Fuente: elaboraci6n propia.
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3.2.5. Protocolo de intervencion.

Tras la primera toma de contacto con las asociasi@anteriormente mencionadas, se
organizd una reunion con las familias interesadasaeparticipacion en este estudio. Estas
familias fueron informadas a través de las asomis, quienes difundieron entre sus socios la
fecha y el lugar de celebracion del encuentro.dta reunion inicial se informé a las familias de
las caracteristicas del estudio y se les entregfoelimento del Consentimiento Informado
(Anexo 2) y la hoja de participacién (Anexo 5). tedos los casos, los participantes recibieron
dos copias: una para entregar al investigadora fmra la familia. Explicamos la importancia
de la Fisioterapia respiratoria en los pacienteskElM, los objetivos de nuestra investigacion,
el protocolo de tratamiento, los beneficios y lesgos del estudio y las posibilidades de
aceptacidn o negacién de participacion en el misadfacilitd a las familias tiempo suficiente

para su lectura y comprension, y se contestarastiad dudas que surgieron al respecto.

Tras esta primera toma de contacto, se incluyerdws garticipantes que cumplian los
criterios de inclusion y no de exclusion, obtentendh total de 23 sujetos, y fijamos una
segunda fecha para comenzar el estudio. En el degemcuentro, realizamos las pruebas de
espirometria a los sujetos y solicitamos a los gmdjue rellenasen el cuestionario sobre
aspectos respiratorios que habiamos disefiado (A)eXoas estas valoraciones, procedimos a
la asignacion aleatoria a los grupos control y erpmtal, como ya se ha detallado en el
apartado anterior. La realizacion del protocold-t#oterapia respiratoria y de las valoraciones,

fueron llevadas a cabo por distintos fisioterapeuta

Como se ha detallado anteriormente en el estudio tHas pérdidas que se produjeron antes

de la aleatorizacion.

Las sesiones de Fisioterapia Respiratoria tuvidugar en tres sedes, cada participante

podia elegir la que mas se adaptase a sus praéenc

- Facultad de Enfermeria, Fisioterapia y PodologiaA@cena, s/n. Sevilla
(41009) Sevilla.

- Neufes. Centro de Fisioterapia. C/Bodeguilla, neg%l 2. Carmona (41410)

Sevilla.

- Centro Civico poniente del Sur. Cordoba. C/ Canvirgjo de Almodovar s/n.
Cordoba (14005) Cérdoba.
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INTERVENCION EN EL GRUPO EXPERIMENTAL.

Las sesiones de Fisioterapia respiratoria eraadi@y a cabo una vez en semana
por el fisioterapeuta, y cuatro veces mas porrali@en el domicilio. Las sesiones tenian
una duracioén entre 30 y 45 minutos, variando sedinivel de colaboracion del paciente.
El programa de ejercicios, debia repetirse encirdgs, los nifios mas pequerfios tardaban
mas tiempo que los mayores en realizarlos. El ndnegrico de sesiones realizadas debia
ser: 52, en el caso de las realizadas por el digipeuta, y 208, las realizadas en el
domicilio, lo que sumaria un total de 260 sesioResa determinar el nimero de sesiones
realizadas en el domicilio por la familia se disefi@ hoja de seguimiento en el cual
guedaran recogidas. Esta hoja era entregada seneartalal fisioterapeuta que llevaba a
cabo las sesiones de FR. Tras el cotejo de estusngmtos se determin6 que el numero
minimo de sesiones realizados fue de 100, y el m@&xR32 con una media de 180

sesiones en el domicilio por participante.

Sesiones de

FR Lunes Martes Miércoles | Jueves| Viernes Sabadp Domiag

Sesién con
fisioterapeuta

Figura 12: Hoja de recogida de datos.

Fuente: elaboracion propia.

La primera sesidn de tratamiento, consistia eedéizacion de los ejercicios, por el
fisioterapeuta, y en la ensefianza de estos a ldidaasi como en la resolucién de las
dudas surgidas. Este protocolo ha sido disefiaduta ge los estudios analizadds*>
182090y de la experiencia en el area de Rehabilitaci@mdiG- respiratoria de la
fisioterapeuta Dolores Prieto en el Hospital Ursitario Reina Sofia de Cordoba.
Recomendamos a los participantes y a sus familiagigbian realizar estos ejercicios, al

menos dos horas después de la Gltima comida.
El protocolo disefiado estaba compuesto por losesitrs ejercicios:

En primer lugar: en posicion decubito supino: @adion de inspiraciones y
espiraciones con presiones abdominales y toracEske ejercicio consistia en la
realizacion de compresiones manuales que ayudabaneapulsion del aire en el
momento de la espiracion. El sujeto realizaba wmsaitiacion activa, seguida de una

espiracion asistida mediante la presion ejercida eona abdominal. Esta presion lleva
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una direccion desde anterior y caudal hacia postgrcraneal. En este ejercicio es de
vital importancia acoplar la maniobra al ritmo resforio del sujeto, no realizando
presion alguna en la fase inspiratoria. Esta nimaiee repetia en cinco ocasiones antes

de realizar el siguiente ejercicio.

Figura 13. Realizacion de inspiraciones y espirasaon presiones abdominales y

toracicas en decubito supino.

Fuente: elaboracion propia.

En segundo lugar: en decubito lateral, insuflagid@monar con espirometro
incentivado, se realizaria hacia ambos lados, Herex izquierdo. Este ejercicio
persigue el logro de una inspiracion maxima, y esgiracion profunda posterior, sin
embargo tuvo que ser modificado por la dificultadrap hallar incentivadores
respiratorios adecuados. El incentivador de fligdaeil de encontrar en el mercado,
pero su uso no es apropiado en los sujetos con Elllgue opone una resistencia a los
movimientos ventilatorios, tanto a la espiraciomoaa la inspiracion; en estos casos se
recomienda el uso de un incentivador volumétricas hificiles de hallar. Dado que los
sujetos a los que va dirigido este estudio sonsng@modificé este ejercicio por uno
mas atractivo para estos. Para incitar una inspirag una espiracion profunda, se
utilizé un instrumento para producir pompas: al donmayor cantidad de aire y
posteriormente, expulsarlo lentamente se creabayormeantidad de pomas, esto
producia un efecto de “feedback”. Se realizarom dezies hacia cada lado.
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Figura 14. Insuflaciéon pulmonar con incentivadguiesnétrico en decubito lateral.

Fuente: elaboracion propia.

En tercer lugar: en sedestacion, con el cuerpaaligente inclinado hacia
delante, con la cabeza flexionada y los hombrdgidas hacia dentro. Se pedia que
inspirase 3 veces, expulsado en aire por la bosgesto el nifio debia toser. En la fase
espiratoria se asistia mediante compresiones tommominales. Se lograba asi la

realizacion de la tos de manera dirigida.

Figura 15. Maniobra de tos dirigida.
Fuente: elaboracion propia.
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En cuarto lugar: Respiracion diafragmatica en dad&s: se colocaba la mano
del nifio, padre/madre o fisioterapeuta sobre la zfbdominal del nifio para visualizar
el ascenso de la zona durante la fase inspirgpoofunda, después se solicitaba una
espiracion lenta, expulsando el aire como si engmfan espejo, con la boca
ligeramente abierta. Para favorecer la realizad@énejercicio se colocaba un espejo
frente al sujeto, para que comprobase que lo efitalzendo a cabo de manera correcta.

Se realizaban tres repeticiones.

Figura 16. Respiracion diafragmatica en sedestaci

Fuente: elaboracion propia.

En quinto lugar: en sedestacion, con la ayuda deambu, se producian
insuflaciones, creando posteriormente un golpeogeatompanado de una compresion
téraco- abdominal. Este ejercicio era repetidores bcasiones, si existian excesos de
secreciones se repetia mas veces, hasta lograpslsién. De esta manera se asistia

manualmente la tos.
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Figura 17. Maniobra de tos asistida.

Fuente: elaboracion propia.

Finalmente: ejercicios de miembros superiores ackydl al ritmo respiratorio:
de forma activa o asistida, segun la capacidadujeto, se realizaba la flexion y
extension de hombros durante la fase inspiratoldaextension y aduccion de los
mismos durante la espiracion. Se lograba asi disrmanfrecuencia respiratoria y

ampliar los movimientos de la caja toracica. Esé&fica era ejecutada tres veces.

""."

Figura 18. Ejercicios de MM.SS. acoplados al rinespiratorio.

Fuente: elaboracion propia.

Los seis ejercicios forman parte de un ciclo, €l @ia repetido en tres ocasiones en
cada sesion de tratamiento. Se recomendé a labadsmo realizar estos ejercicios en un
periodo minimo de dos horas tras la ingesta deeatims, disminuyendo asi la incidencia
de las nauseas, tanto en las sesiones realizaghgl@micilio como en las llevadas a cabo
por el fisioterapeuta.
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El uso del ambu se determind por la afectacion mascy los resultados obtenidos
en la primera espirometria. Los sujetos con mefegtacion lo utilizaban con menor

frecuencia que aquellos cuya debilidad musculameargor.

Tras cuatro y ocho meses después del comienzo rdgrama, realizamos la
valoracion de los participantes mediante el esmtéon Al finalizar el programa,
evaluamos de nuevo los parametros respiratoriogsamtedeste instrumento y pasamos a
la familia el cuestionario (Anexo 6) para cono@e diificultades respiratorias que habian

mostrado los sujetos durante el afio de interverreidlizado.

INTERVENCIONES EN EL GRUPO CONTROL.

Durante los doce meses que el grupo experimentiédiaeFisioterapia respiratoria,
los sujetos del grupo control fueron evaluados wtro momentos, coincidiendo en el

tiempo con las valoraciones del primer grupo.

En dichas valoraciones se utilizaron los mismogrunsentos que en el grupo

experimental: hoja de participacion (Anexo 5), tioesrio (Anexo 6) y espirometro.
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3.2.6. Organizacion y andlisis de los datos.

Una vez obtenidos los datos mediante los instrumseantes descritos se elaboré una

matriz conteniendo los datos relativos a los 2bsiijue constituyeron nuestra muestra.

Los datos se analizaron mediante el paquete estad®PSS 22.00 para Windows.
Todas las pruebas estadisticas fueron realizadsgdeoando un intervalo de confianza del 95%
(p-valor <0,05). Se efectud un analisis por inténae tratar. La estructuracion de estos analisis
la realizamos, en funcion de los objetivos estatibecpara nuestro estudio, en los apartados
gque exponemos a continuacion. Recordamos que gantrastado la eficacia de la intervencion
aplicada comparando dos grupos (experimental frantontrol de no intervencion) y las
evaluaciones realizadas al inicio (pretest) y augbostestl), ocho (postest2) y doce meses
(postest3) después de haber iniciado el tratami€tattulamos ademas la resta entre pretest y

postest3 variable a la que hemos denominado difiexen

Hemos desarrollado en primer lugar un andlisisrgesm de los datos obtenidos para
nuestras variables dependientes. Mostramos para adable, en cada grupo, la media,
desviacion tipica, mediana, cuartiles primero yeass, maximo y minimo. Se comprobd, de
forma previa, la normalidad de las variables ctatitas a traveés de la prueba de Shapiro-Wilk,
y estudiando los coeficientes de asimetria y cisith®s resultados alcanzados en éstos analisis

se muestran en el Anexo 7.

Seguidamente implementamos la estadistica infeknpara ello en primer lugar
estudiamos la homogeneidad de nuestros dos grigmis, en el valor inicial de las variables
dependientes y de las variables sociodemograficaanytarias (variables a controlar). Para
realizar este andlisis se empled la prueba t ddeStupara muestras independientes en las
variables “Capacidad Vital Forzada”, “Volumen eadw en el primer segundo de la prueba”,
“Relacion FEV1/FVC” e “indice de Tiffenneaujue se ajustaron a la normal (ver Anexo 8) y
en adicién a esto se utilizd la prueba U de Manritvél. En las variables “edad”, “Flujo
Maximo Espiratorio”, “Flujo medio del 25% al 75% teFVC”, “Capacidad Vital Inspiratoria
Forzada”, “Flujo Maximo Inspiratorio”, Capacidadtali Capacidad Inspiratoria, Volumen de
Reserva Espiratorio, Volumen Tidal, Frecuencia Ratpia en Reposo, Numero de visitas a
urgencias y Nimero de ingresos hospitalarios, gueerajustaron a la nhormal, y para la variable
ordinal “Numero de Infecciones Respiratorias ealé#no afo pretest” usamos la prueba U de
Mann-Whitney. Para la variable “sexo”, “ENM diagtioada” y “Necesidad de Antibi6ticos en

el dltimo afo Pretest” usamos la prueba exactasteF
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A continuacion, para ver si existen diferenciascada grupo, considerado de forma
aislada, entre las mediciones inicial (pretest) lgsacuatro (postestl), ocho (postest2) y doce
meses después de iniciar el tratamiento (postest3)a utilizado en las variables dependientes
“Capacidad Vital Forzada”, “Volumen Espirado en PBrimer Segundo”, “Relacion
FEV1/FVC”, “Flujo Maximo Espiratorio”, “Flujo Medialel 25 al 75% de la FVC”, “Capacidad
Vital Inspiratoria Forzada”, “Flujo Maximo Inspi@io”, “Capacidad Vital”, “indice de
Tiffenneau”, “Capacidad Inspiratoria”, “Volumen &Reserva Espiratorio”, “Volumen Tidal” y
“Frecuencia Respiratoria en Reposo” la prueba ANOYEA Friedman complementada con
pruebas de comparaciones por parejas. En el cdsgrujo experimental en las variables
“Capacidad Vital Forzada”, “Volumen Espirado en Rrimer Segundo”, “Capacidad Vital
Inspiratoria forzada”, “Capacidad Vital’, “indiceedTiffenneau”, “Capacidad Inspiratoria” y
“Volumen Tidal” y en el grupo control en la variabiFlujo Medio del 25 al 75% de la FVC”
debido a que todas las mediciones realizadas stadn a la normal se usO, ademas del
ANOVA de Friedman, la prueba ANOVA de medidas rigjzet, seguida (cuando fue preciso)
de la prueba de comparaciones por parejas de TKikayer. Este analisis complementario fue

efectuado con el paquete estadistico GraphPadIaBtty se presenta en el Anexo 9.

Para las variables dependientes “Numero de Visitakgencias en el dltimo afio” y
“Numero de Ingresos Hospitalarios en el ultimo aBolo se efectuaron una medicion inicial
(pretest) y otra un afio después (postest) del camidel tratamiento. Con objeto de determinar
si existen diferencias entre estas dos medicior@ssiderando cada grupo por separado, en
estas variables usamos la prueba de los rangosigiom de Wilcoxon. En el grupo control la
variable “Numero de Visitas a Urgencias en el (tiafio” se ajustd a la normal tanto en el
pretest como en el postest, por ello ademéas deukeba anterior empleamos la prueba t de

Student para muestras relacionadas (ver Anexo 10).

Continuamos el contraste de las mediciones pregtpestest, de nuevo estudiando por
separado cada grupo, con el andlisis de la var@aldétativa ordinal “Numero de Infecciones
Respiratorias en el Gltimo afio”. Para ello tamisiérusé la prueba de los rangos con signo de

Wilcoxon.

Finalizamos este analisis sobre si existieron elifeias, de nuevo considerando cada
grupo de forma aislada, en la “necesidad de atitbi® en el afio anterior” antes de iniciar el

tratamiento y dicha necesidad al concluir el mismo.

Finalmente para conocer si existen diferenciaeatibos grupos, hemos empleado la
prueba U de Mann-Whitney sobre las diferencias minadas entre pretest y postest3 (doce

meses después del inicio del tratamiento) en ragestiriables dependientes, calculandose en
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adicion el tamafio del efecto siguiendo el proceetimai por Grissof**'® En las diferencias

en las variables “Capacidad Vital Forzada” y “Featia Respiratoria en Reposo” utilizamos
ademas de la U de Mann-Whitney la prueba t de Studara muestras independientes
(calculdndose el tamafio del efecto, diferenciandsiézada de medias o “d de Cohen”,
mediante el empleo de la férmula d=2f). Los anélisis obtenidos mediante este segundo
procedimiento se muestran en el anexo 11. En lmblar cualitativa ordinal “Numero de
Infecciones Respiratorias en el Ultimo afio” se canaon los valores en el postest “doce meses
después del inicio del tratamiento” usandose tambaéprueba U de Mann-Whitney. Para
analizar la diferencia entre los dos grupos erat@ble “Necesidad de antibiéticos en el Ultimo
afio” usamos la prueba exacta de Fisher. En estetambién hemos calculado el tamafio del

efecto de las diferencias entre ambos gruposaititia el coeficiente de contingencia.
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4. RESULTADOS

Organizamos nuestros resultados cuatro apartadosspondientes a cada una de las
dos fases de nuestro estudio empirico. En ellogdieshos la eficacia de la Fisioterapia

Respiratoria en el tratamiento de nifios con enfdates neuromusculares.

4.1 Analisis descriptivo de los datos obtenidos @mestro ensayo clinico.

Hemos comenzado el estudio de los resultados @daszen nuestro ensayo clinico
llevando a cabo un analisis descriptivo de los glabbtenidos para nuestras variables

dependientes. Estos resultados se muestran eablas 1-16.

Cuartil primero y

Grupo Media DT Mediana Max. Min.
tercero
o Control 66,00 42,68 62,50 27,75:87,75 164,00 23,00
Capacidad Vital
Forzada Pretest Exp. 7373 4395 63,00 39,00;120,00 137,00 6,00
Control 5850 31,93 57,00 34,25:77:25 126,00 17,00

Capacidad Vital

ForzadaPostestl £ go45 4264 107,00  41,00:117,00 129,00 8,00

o Control 66,80 54,42 58,00 28,50;75,75 210,00 22,00

Capacidad Vital
ForzadaPostestz o g573 3955 87,00 41,00 116,00 140,00 9,00
Control 57,70 31,43 50,50 3575;74,75 129,00 20,00

Capacidad Vital

ForzadaPostest3 £ 9754 5219 106,00 51,00; 134,00 180,00 6,00

. . . Control -8,90 16,83 -4,00 -26,00; 1,50 14,00 -36,0
Diferencia Capacidad

Vital Forzada Exp. 2390 2629 13,00 1,00;4300 8300 -7,00
Tabla 1. Estadisticos descriptivos de las cuatro mediciefastuadas de la Capacidad Vital Forzada, asi ctatas

diferencias entre pretest y postest3.
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Cuartil primero y

Grupo Media DT Mediana Max. Min.
tercero
. Control 59,00 41,85 52,50 18,50 ; 81,50 154,00 16,00
Volumen Espirado en e
Primer Segundo Pretes o 6036 37.62 49,00 30,00;88,00 122,00 6,00
Volumen Espirado en e Control 56,10 33,94 57,50 21,50 ; 75,00 125,00 14,00
Primer Segundo
Postestl Exp. 65,09 34,85 59,00 35,00 ; 94,00 128,00 8,00
Volumen Espirado en e Control 60,10 52,00 50,00 17,75 ; 75,00 193,00 17,00
Primer Segundo
Postest2 Exp. 75,27 39,11 89,00 37,00 ; 110,00 125,00 10,00
Volumen Espirado en e Control 51,50 32,44 47,00 27,75 ; 73,50 121,00 19,00
Primer Segundo
Postest3 Exp. 90,27 49,15 80,00 56,00 ; 124,00 171,00 7,00
Diferencia Volumen  Control -7,50 17,57 -1,00 -15,75; 3,00 13,00 -44,0
Espirado en el Primer
Segundo Exp. 29,90 27,24 26,00 6,00 ; 46,00 97,00 1,00

Tabla 2. Estadisticos descriptivos de las cuatro mediciefiestuadas del Volumen Espirado en el Primer S#mgun

asi como de las diferencias entre pretest y p8stest

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero

Relacién FEV1/ FVC% Control 89,70 14,24 94,50 80,50; 101,25 102,00 59,00
Pretest

Exp. 86,81 20,72 80,00 74,00 ; 96,00 135,00 61,00

Relacién FEV1/ FVC% Control 92,20 14,86 97,50 82,75;101,50 107,00 57,00
Postestl

Exp. 83,90 20,20 84,00 67,00 ;100,00 120,00 53,00

Relacién FEV1/ FVC% Control 84,00 13,69 84,50 75,00 ; 96,50 102,00 59,00
Postest2

Exp. 93,73 19,48 99,00 88,00; 109,00 112,00 45,00

Relacién FEV1/ FVC% Control 85,90 16,66 88,50 67,25;101,25 104,00 59,00
Postest3

Exp. 97,64 12,50 101,00 95,00; 106,00 109,00 65,00

Diferencia Relacion ~ Control -3,80 20,79 1,00 -11,25; 4,50 28,00 -43,0

FEV1/ FVC%
Exp. 10,82 21,05 15,00 -1,00 ; 25,00 43,00 -27,0

Tabla 3. Estadisticos descriptivos de las cuatro mediciefastuadas de la Relacion FEV1/ FVC%, asi comasie

diferencias entre pretest y postest3.
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Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero

Flujo Maximo Control 42,80 26,59 45,50 11,50 ; 66,75 78,00 9,00
Espiratorio Pretest

Exp. 50,90 44,39 45,00 20,00 ; 61,00 170,00 15,00

Flujo Maximo Control 41,10 22,85 47,50 13,00 ; 54,75 77,00 9,00
Espiratorio Postestl

Exp. 60,36 42,56 65,00 24,00 ; 85,00 144,00 16,00

Flujo Mé&ximo Control 39,40 31,77 35,00 13,00 ;51,50 118,00 10,00
Espiratorio Postest2

Exp. 82,90 82,14 47,00 24,00 ;108,00 283,00 15,00

Flujo Mé&ximo Control 36,70 22,81 34,00 16,25 ; 52,25 82,00 12,00
Espiratorio Postest3

Exp. 96,00 71,25 67,00 42,00 ;135,00 239,00 15,00

Diferencia Flujo Control -6,10 21,88 -0.50 -7,25; 6,25 8,00 -66,0
Maximo Espiratorio

Exp. 45,09 47,98 30,00 18,00 ; 79,00 164,00 0,00

Tabla 4. Estadisticos descriptivos de las cuatro mediciefestuadas del Flujo Maximo Espiratorio, asi caladas

diferencias entre pretest y postest3.

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero
Flujo medio del 25 al  Control 47,30 26,41 47,50 17,25 ; 75,25 87,00 15,00
75% de la FVC Pretest
Exp. 43,36 28,00 36,00 27,00, 46,00 119,00 17,00
Flujo medio del 25 al  Control 43,60 23,38 49,00 15,75 ; 62,00 81,00 14,00
75% de la FVC Postest
Exp. 50,18 36,00 37,00 30,00 ; 62,00 145,00 18,00
Flujo medio del 25 al  Control 42,80 28,49 36,50 16,00 ; 59,75 101,00 15,00
75% de la FVC Postest
Exp. 58,82 37,11 38,00 24,00 ; 97,00 115,00 18,00
Flujo medio del 25 al  Control 39,50 19,78 39,50 23,50 ; 53,00 79,00 11,00
75% de la FVC Postest:
Exp. 73,36 44,25 69,00 35,00; 103,00 157,00 18,00
Diferencia Flujo medio Control -7,80 18,42 -3,00 -11,50; 1,50 9,00 -54,0
del 25 al 75% de la
FVC Exp. 30,00 37,59 28,00 -1,00 ;44,00 111,00 -16,0

Tabla 5. Estadisticos descriptivos de las cuatro medicie@festuadas del Flujo medio del 25 al 75% de la Fa&t

como de las diferencias entre pretest y postest3.
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Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero
Capacidad Vital Control 59,10 50,02 48,00 28,25 ; 62,25 190,00 16,00
Inspiratoria Forzada
Pretest Exp. 68,45 47,65 68,00 32,00 ; 89,00 172,00 9,00
Capacidad Vital Control 52,00 28,67 44,50 29,50 ; 80,00 106,00 18,00
Inspiratoria Forzada
Postestl Exp. 62,73 30,44 71,00 37,00 ; 90,00 98,00 9,00
Capacidad Vital Control 50,30 26,88 43,00 29,00 ; 75,50 100,00 17,00
Inspiratoria Forzada
Postest2 Exp. 70,09 34,68 73,00 49,00 ; 90,00 128,00 9,00
Capacidad Vital Control 44,70 21,49 47,00 23,25 ; 75,50 78,00 10,00
Inspiratoria Forzada
Postest3 Exp. 79,73 51,42 74,00 36,00;110,00 200,00 10,00
Diferencia Capacidad Control -14,40 39,82 -4,50 -12,00 ; 3,50 18,00 -122,
Vital Inspiratoria
Forzada Exp. 11,27 18,72 16,00 1,00, 23,00 40,00 -24,0

Tabla 6. Estadisticos descriptivos de las cuatro mediciefiestuadas de la Capacidad Vital Inspiratoria Ftazasi

como de las diferencias entre pretest y postest3.

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero
Flujo Mé&ximo Control 27,30 19,20 24,50 14,25 ; 33,50 73,00 6,00
Inspiratorio Pretest
Exp. 45,45 42,70 25,00 19,00 ; 74,00 135,00 6,00
Flujo Maximo Control 26,20 17,92 23,50 13,50 ; 33,00 69,00 6,00
Inspiratorio Postestl
Exp. 46,36 32,14 35,00 26,00 ; 65,00 112,00 7,00
Flujo Maximo Control 24,70 17,40 20,00 16,25 ; 28,50 70,00 6,00
Inspiratorio Postest2
Exp. 46,90 33,27 35,00 24,00 ; 80,00 110,00 7,00
Flujo Maximo Control 19,40 7,84 19,50 11,75 ; 27,50 30,00 7,00
Inspiratorio Postest3
Exp. 54,09 41,25 44,00 19,00 ; 79,00 150,00 6,00
Diferencia Flujo Control -7,90 15,08 -3,00 -12,75; -0,50 8,00 -46,0
Méaximo Inspiratorio
Exp. 6,64 19,53 6,00 0,00 ; 15,00 44,00 -31,0

Tabla 7. Estadisticos descriptivos de las cuatro mediciefastuadas del Flujo Maximo Inspiratorio, asi cafedas

diferencias entre pretest y postest3.

10z Silvia Gonzéalez Zapata



Eficacia de la Fisioterapia respiratoria RESULTADOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero

Capacidad Vital Pretes Control 79,10 66,28 60,00 45,75 ; 87,25 258,00 22,00

Exp. 84,54 57,23 60,00 51,00 ;156,00 183,00 9,00

Capacidad Vital Control 76,20 50,63 63,00 40,50 ; 93,00 197,00 23,00
Postestl

Exp. 114,64 85,17 68,00 54,00; 180,00 273,00 9,00

Capacidad Vital Control 71,30 52,92 58,00 47,50, 79;25 213,00 22,00
Postest2

Exp. 109,00 78,36 79,00 55,00;162,00 260,00 9,00

Capacidad Vital Control 68,10 42,96 58,00 47,50; 76,00 181,00 21,00
Postest3

Exp. 124,82 85,80 113,00 65,00;177,00 296,00 10,00

Diferencia Capacidad Control  -11,00 24,48 -5,00 -13,00; -1,00 15,00 -77,0

Vital

Exp. 40,27 40,55 36,00 1,20 ; 62,00 140,00 1,00
Tabla 8. Estadisticos descriptivos de las cuatro medicicefestuadas de la Capacidad Vital asi como de las

diferencias entre pretest y postest3.

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero
indice de Tiffenneau  Control 75,40 21,59 81,00 56,00 ; 93,00 97,00 32,00
Pretest
Exp. 74,45 22,27 68,00 57,00 ; 94,00 121,00 50,00
indice de Tiffenneau  Control 73,70 19,95 76,50 53,75 ;92,25 100,00 42,00
Postestl
Exp. 65,36 23,97 64,00 46,00 ; 86,00 95,00 27,00
indice de Tiffenneau  Control 82,10 19,45 86,50 77,50 ; 93,00 101,00 31,00
Postest2
Exp. 83,54 40,05 71,00 53,00, 108,00 172,00 40,00
indice de Tiffenneau  Control 76,20 24,34 79,00 59,25 ; 98,75 104,00 35,00
Postest3
Exp. 80,00 24,96 75,00 61,00 ; 99,00 124,00 38,00
Diferencia indice de  Control 0,80 20,49 4,00 1,75, 10,75 20,00 -55,0
Tiffenneau
Exp. 5,54 20,19 6,00 -7,00 ; 15,00 42,00 -27,0

Tabla 9. Estadisticos descriptivos de las cuatro medici@festuadas del indice de Tiffenneau, asi comoade |

diferencias entre pretest y postest3.
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Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero
Capacidad Inspiratoria Control 84,00 73,20 60,50 44,50 ; 92,25 279,00 23,00
Pretest
Exp. 81,54 52,20 60,00 51,00; 146,00 161,00 9,00
Capacidad Inspiratoria Control 68,50 51,55 59,00 30,50 ; 93,00 186,00 17,00
Postestl
Exp. 110,64 78,77 74,00 58,00;179,00 273,00 9,00
Capacidad Inspiratoria Control 66,50 50,24 56,50 34,25 ;71,75 200,00 22,00
Postest2
Exp. 105,27 73,71 90,00 56,00 ;161,00 274,00 9,00
Capacidad Inspiratoria Control 66,10 41,15 57,50 42,75 ; 76,25 171,00 21,00
Postest3
Exp. 121,18 83,20 112,00 66,00 ;177,00 313,00 10,00
Diferencia Capacidad Control  -17,90 41,34 -4.5 -27,75 ; 2,00 38,00 -108,
Inspiratoria

Exp. 39,64 43,62 25,00 6,00 ; 52,00 152,00 1,00
Tabla 10. Estadisticos descriptivos de las cuatro mediciefestuadas de la Capacidad Inspiratoria, asi carasd

diferencias entre pretest y postest3.

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero

Volumen de Reserva Control 133.90 168,76 59,50 49,25 ; 146,00 550,00 22,00
Espiratorio Pretest

Exp. 99,09 118,59 67,00 33,00; 100,00 433,00 9,00

Volumen de Reserva Control 75,80 59,97 59,50 36,75 ; 93,50 225,00 24,00
Espiratorio Postestl

Exp. 141,55 179,92 77,00 36,00; 183,00 633,00 9,00

Volumen de Reserva Control 71,10 65,40 56,50 32,75 ;77,25 250,00 22,00
Espiratorio Postest2

Exp. 124,00 184,60 62,00 48,00; 100,00 666,00 9,00

Volumen de Reserva Control 67,50 49,98 57,00 38,75 ; 76,75 200,00 21,00
Espiratorio Postest3

Exp. 136,00 170,40 87,00 56,00; 117,00 633,00 9,00

Diferencia Volumen de Control -66,40 133,28 -4,50 -80,25; 0,00 0,00 -350,
Reserva Espiratorio

Exp. 36,90 56,80 21,00 0,00 ; 48,00 200,00 0,00

Tabla 11. Estadisticos descriptivos de las cuatro medici@festuadas del Volumen de Reserva Espiratorio, asi

como de las diferencias entre pretest y postest3.

104 Silvia Gonzéalez Zapata



Eficacia de la Fisioterapia respiratoria RESULTADOS

en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero
Volumen Tidal Pretest Control 77,20 66,63 61,00 44,00 ; 87,25 254,00 14,00
Exp. 82,45 53,28 59,00 41,00; 131,00 167,00 9,00
Volumen Tidal Postestl Control 73,70 51,22 59,00 34,75, 93,50 195,00 23,00
Exp. 111,00 77,00 82,00 54,00 ;176,00 272,00 9,00
Volumen Tidal Postestz Control 68,40 53,07 56,00 34,75 ; 80,00 209,00 22,00
Exp. 107,82 76,15 107,00 54,00 ;141,00 290,00 9,00
Volumen Tidal Postest: Control 68,80 44,64 57,00 42,50 ; 83,25 182,00 22,00
Exp. 124,82 87,77 112,00 58,00, 165,0 333,00 10,00
Diferencia Volumen  Control -8,40 35,72 -5,00 -20,25; -2,50 70,00 -72,0
Tidal
Exp. 42,36 48,28 28,00 8,00 ; 54,00 166,00 1,00
Tabla 12. Estadisticos descriptivos de las cuatro medicicefestuadas del Volumen Tidal, asi como de las
diferencias entre pretest y postest3.
Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero
Frecuencia Respiratoric Control 126,10 48,40 106,00 87,50 ; 156,25 214,00 83,00
en Reposo Pretest
Exp. 137,54 68,52 121,00 86,00, 228,00 255,00 64,00
Frecuencia Respiratoric Control 148,40 71,21 122,00 93,00 ; 198,00 305,00 79,00
en Reposo Postestl
Exp. 114,91 62,70 92,00 80,00 ;122,00 254,00 53,00
Frecuencia Respiratoric Control 144,00 63,90 135,50 82,25,201,75 260,00 75,00
en Reposo Postest2
Exp. 122,00 58,17 114,00 82,00;119,00 252,00 68,00
Frecuencia Respiratoric Control 145,50 71,38 120,50 93,50; 204,75 294,00 70,00
en Reposo Postest3
Exp. 121,54 53,22 109,00 94,00; 159,00 253,00 59,00
Diferencia Frecuencia Control 19,40 68,01 10,00 -19,50, 86,75 119,00 -117,
Respiratoria en Reposc
Exp. -16,00 51,75 -14,00 -31,00; 11,00 58,00 -127,

Tabla 13. Estadisticos descriptivos de las cuatro medici@festuadas de la Frecuencia Respiratoria en Reasiso,

como de las diferencias entre pretest y postest3.
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Grupo Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero

Numero de Infecciones Control 2,00 1,00; 2,25 3,00 0,00
Respiratorias en el

altimo afio Pretest Exp. 1,00 1,00 ; 3,00 3,00 1,00

Numero de Infecciones Control 2,00 1,75 ;2,25 3,00 1,00
Respiratorias en el

dltimo afio Postest Exp. 0,00 0,00 ; 0,00 1,00 0,00

Tabla 14. Estadisticos descriptivos de las dos medicionestiddas del Namero de Infecciones Respiratorias en

ultimo afio, asi como de las diferencias entre gprgtpostest.

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero

NuUmero de visitasa  Control 1,50 0,85 1,50 1,00 ; 2,00 3,00 0,00
urgencias en el tltimo

afo Pretest Exp. 1,27 1,62 1,00 0,00 ; 3,00 4,00 0,00

Numero de visitasa  Control 1,90 0,99 2,00 1,00 ; 0,00 3,00 0,00
urgencias en el ultimo

afio Postest Exp. 0,18 0,40 0,00 0,00 ; 2,00 1,00 0,00

Diferencia Numero de Control -0,40 0,52 0,00 0,00 ; 0,00 0,00 -1,00
visitas a urgencias en €

dltimo afo Exp. 1,09 1,37 1,00 0,00 ; 1,00 4,00 0,00

Tabla 15. Estadisticos descriptivos de las dos medicionestiidas del Nimero de visitas a urgencias ertielall

afio, asi como de las diferencias entre pretesstegin

Grupo Media DT Mediana  Cuartil primeroy  Max. Min.
tercero

Ndmero de Ingresos  Control 0,20 0,63 0,00 0,00 ; 0,00 2,00 0,00
Hospitalarios en el

Gltimo afo Pretest Exp. 0,64 1,03 0,00 0,00 ; 1,00 3,00 0,00

Numero de Ingresos  Control 0,60 0,70 0,50 0,00; 1,00 2,00 0,00
Hospitalarios en el

Gltimo afo Postest Exp. 0,90 0,30 0,00 0,00 ; 0,00 1,00 0,00

Diferencia Numero de Control -0,40 0,52 0,00 -1,00 ; 0,00 1,00 0,00

Ingresos Hospitalarios
en el dltimo afo Exp. 0,55 0,82 0,00 0,00 ; 1,00 2,00 0,00

Tabla 16. Estadisticos descriptivos de las dos medicionesteddas del Numero de Ingresos Hospitalarios en el

ultimo afio, asi como de las diferencias entre grgtpostest.
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Finalizamos este primer apartado abordando el ssatiescriptivo de variable
cualitativa “Necesidad de Antibidticos” en las doediciones efectuadas (pretest y postest) en
cada grupo. En el grupo experimental en el pretdsnifios (100% del total del grupo)
necesitaron antibiéticos en el Gltimo afio, mientpas en el grupo control 9 sujetos (90% del
total del grupo) si los necesitaron y uno (10%)a®necesitd. Por otro lado, en el postest un
afio después en el grupo experimental 7 nifios (6@8@8%rupo) no necesitaron antibidticos y 4
(36,4% del grupo) si los precisé, mientras que lezoetrol 10 nifios (100% del grupo) si los

empled. Estos resultados se muestran en la tabla 17

Pretest Postest
Necesidad de antibiético NO Si NO Si
Frecuencia absoluta 0 11 7 4
Grupo Experimental

Porcentaje 0% 100% 63,6% 36,4%

Frecuencia absoluta 1 9 0 10

Grupo Control

Porcentaje 10% 90% 0% 100%

Tabla 17.Estadisticos descriptivos de las dos medicionegwegfdas de la Necesidad de Antibiotico en el

ultimo afio, en los grupos experimental y control.
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4.2 Homogeneidad inicial de los grupos experimentglcontrol.

La muestra de 21 nifios se distribuy6 al azar engtapos, experimental y control,
asignando 10 (grupo control) y 11 (grupo experimgnsujetos respectivamente. Hemos
comprobado si las variables edad, sexo, ENM didigpana y pretest de todas nuestras
variables dependientes estan controladas, de fquaano constituyen un sesgo en los grupos.
Es decir, que en los dos grupos hay aproximadaneémiésmo namero de nifios que de nifas,
que la distribucién de los nifios segun la enfermeylee padecen es parecida en ambos grupos

y que tienen valores de edad, y pretest de laahlas dependientes similares.

En el caso de la variable cualitatite®xo”, para determinar si hay diferencia en cuanto
a la proporcion existente en cada uno de los grujiitigamos la prueba exacta de Fisher. En el
grupo experimental hemos incluido 8 nifios (72,7%tok&l del grupo) y 3 niflas (27,3% del
total del grupo), mientras que en el control 7 gific0% del grupo) y 3 nifias (30% del grupo).
Comprobamos mediante la prueba exacta de Fishexiste una diferencia estadisticamente
significativa en la distribucion de sexo en los dogpos y obtenemos que hay diferencia

Por tanto los dos grupos son homogéneos en cudaidistribucion de sexo (p = 1,000).

Para la variable cualitativeENM diagnosticada” se realizd una reagrupacion de las
categorias, de modo que las categorias inicialéstrtifia Muscular de Duchenne” y “Atrofia
Muscular Espinal tipo II” pasaron a constituir Etegoria “ENM mas frecuentes”, mientras que
las categorias iniciales “Charcot-Marie-Tooth”, $Bofia Muscular de Cinturas” y “Miopatia
No Afiliada” constituyeron la categoria “ENM mendiecuentes”. Para analizar si hubo
diferencias en cuanto a la proporcion existentsujetos con “ENM mas frecuentes” frente a
“ENM menos frecuentes” en cada uno de los grupiiliizaimos la prueba exacta de Fisher. En
el grupo experimental se incluyeron 10 nifios (90@8ktotal del grupo) pertenecientes a la
categoria de “ENM mas frecuentes” y 1 caso (9,1%tatal del grupo) pertenecientes a la
categoria de “ENM menos frecuentes”, mientras quelecontrol 6 nifios (60% del grupo)
pertenecientes a la categoria de “ENM mas frecaénye4 sujetos (40% del grupo)
pertenecientes a la categoria de “ENM menos freegenComprobamos mediante la prueba
exacta de Fisher si existe una diferencia estadigtinte significativa en la distribucion segun
la ENM en los dos grupos y obtenemos goehay diferencia Por tanto los dos grupos son

homogéneos en cuanto a la distribucion por ENM Qp149).
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RESULTADOS

En el caso de la variable cualitatidecesidad de Antibidticos en el Ultimo Afio

Pretest”, para determinar si hay diferencia en cuanto@adaorcion existente en cada uno de

los grupos, utilizamos la prueba exacta de Fidberel grupo experimental 11 nifios (100% del

total del grupo) si necesitaron antibiéticos, miastgue en el control 9 nifios (90% del grupo) si

los precisaron y un caso (10% del grupo) no loslempComprobamos mediante la prueba

exacta de Fisher si existe una diferencia estadisginte significativa en la distribucién de los

nifios segun si precisaron antibidticos en los dapas y obtenemos qu® hay diferencia

Por tanto los dos grupos son homogéneos en cu&sta &ariable en el pretest (p = 0,476).

Los resultados obtenidos de los analisis efectaso las variables anteriormente

indicadas se muestran en la tabla 18.

Variable Categorias Grupo Frecuencia Porcentaje  Prueba  Significacion
empleada
Sexo Nifio Control 7 70%
Nifio Experimental 8 72,7% Prueba
exacta de p = 1,000
Nifia Control 3 30% Fisher
Nifia Experimental 3 27,3%
ENM ENM més Control 6 60%
diagnosticada frecuentes
i 0,
Experimental 10 90,9% Prueba
ENM menos Control 4 40% exacta de p=0.149
Fisher
frecuentes
Experimental 1 9,1%
Necesidad de Si Control 9 90%
antibioticos en
el dltimo afio Experimental 11 100% Prueba
pretest exacta de p=0,476
No Control 1 10% Fisher
Experimental 0 0%

Tabla 18. Homogeneidad de los dos grupos de estudio paravddables cualitativas edad, ENM

diagnosticada y “Necesidad de antibidticos ent@hdlafio pretest”.
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Para estudiar la homogeneidad inicial de los grigmsuanto a la variable cualitativa
ordinal “Numero de Infecciones Respiratorias eruldmo afio Pretest” y en las variables
cuantitativas “edad”, “Capacidad Vital Forzada €s€t “Volumen Espirado en el Primer
Segundo Pretest”, “Relacion FEV1/FVC Pretest”, [&livaximo Espiratorio Pretest”, “Flujo
Medio del 25 al 75% de la FVC Pretest”, “Capacid4thl Inspiratoria Forzada”, “Flujo
Méaximo Inspiratorio Pretest”, “Capacidad Vital Rusif, “indice de Tiffenneau Pretest”,
“Capacidad Inspiratoria Pretest”, “Volumen de ReaeEspiratorio Pretest”, “Volumen Tidal
Pretest”, “Frecuencia Respiratoria en Reposo Rtetd@mero de Visitas a Urgencias en el
ultimo afio Pretest” y “Numero de Ingresos Hospitataen el Ultimo afio Pretest” se usé la
prueba U de Mann-Whitney obteniéndose gaehay diferenciasentre los grupos en ninguna
de las citadas variablep ¢ 0,09. Por tantdos dos grupos son homogéneos inicialmente en

cuanto a todas estas variabke Estos resultados se muestran en la tabla 1B, {199.2.).
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Cuartiles primero y

Variable Grupo Mediana Significacién
tercero
Control 7,5 3,75; 9,25
Edad p = 0,944
Exp. 6,00 4,00;9,0
) ) Control 62,50 27,75 ; 87,75
Capacidad Vital - 0711
Forzada Pretest P=5
Exp. 63,00 39,00 ; 120,00
) Control 52,50 18,50 ; 81,50
Volumen Espirado en el -0.938
Primer Segundo Pretest p=0
Exp. 49,00 30,00 ; 88,00
» Control 94,50 80,50 ; 101,25
Relacion FEV1/FVC _
Pretest p=0.717
Exp. 80,00 74,00 ; 96,00
Flujo Méximo Control 45,50 11,50 ; 66,75
) ) p = 0,860
Espiratorio Pretest EXp 45,00 20,00 : 61,00
Flujo Medio del 25 al Control 47,50 17,25, 75,25 o= 0526
o )
75% de la FVC Pretest =0, 36,00 27.00 . 46,00
Capacidad Vital Control 48,00 28,25 ;62,25
Inspiratoria Forzada p=0,481
Pretest Exp. 68,00 32,00 ; 89,00
Fluio Méxi Control 24,50 14,25 ; 33,50
Ins iLrjélct)origx IZI)rrnec'Zest p=0481
P Exp. 25,00 19,00 ; 74,00
Control 60,00 45,75 ; 87,25
Capacidad Vital Pretest p = 0,860
Exp. 60,00 51,00 ; 156,00
o . Control 81,00 56,00 ; 93,00
Indice de Tiffenneau p=0922
Pretest Exp. 68,00 57,00 ; 94,00
c idad | . . Control 60,50 4450 ; 92,25
apaci I:("iertg:{)lratorla D =0944
Exp. 60,00 51,00 ; 146,00
Control 59,50 49,25 ; 146,00
Volumen de Reserva - 0.888
Espiratorio Pretest P=5
Exp. 67,00 33,00 ; 100,00

Tabla 19.1. Homogeneidad inicial de los dos grupos en lasabtes edad, Capacidad Vital Forzada, Volumen
Espirado en el Primer Segundo, Relacién FEV1/FVCjoRWéximo Espiratorio, Flujo Medio del 25 al 75% ke
FVC, Capacidad Vital Inspiratoria Forzada, Flujo M#éai Inspiratorio, Capacidad Vital, indice de Tiffeane

Capacidad Inspiratoria, Volumen de Reserva Espimtdidlumen Tidal, Frecuencia Respiratoria en RephSaje
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Visitas a Urgencias en el ultimo afio, N° de Ingsebmspitalarios en el Gltimo afio y Numero de Inifeces
respiratorias en el Gltimo afio. Se ha empleadodalja U de Mann-Whitney.

Cuartiles primero y

Variable Grupo Mediana Significacion
tercero
Control 61,00 44,00 ; 87,25
Volumen Tidal Pretest p=0,972
Exp. 59,00 41,00 ; 131,00
. . . Control 106,00 87,50 ; 156,25
Frecuencia Respiratoria _
en Reposo Pretest p=0860
Exp. 121,00 86,00, 228,00
N° de Visitas a Control 1,50 1,00 ; 2,00
Urgencias en el dltimo p = 0,307
afo Pretest Exp. 1,00 0,00 ; 3,00
N° de Ingresos Control 0,00 0,00 ; 0,00
Hospitalarios en el p =0,187
ultimo afio Pretest Exp. 0,00 0,00; 1,00
Numero de Infecciones  Control 2,00 1,00; 2,25
respiratorias en el p = 0,940
altimo afio Pretest EXxp. 1,00 1,00 ; 3,00

Tabla 19.2. Homogeneidad inicial de los dos grupos en lasabtes edad, Capacidad Vital Forzada, Volumen
Espirado en el Primer Segundo, Relacién FEV1/FVCjoRWéximo Espiratorio, Flujo Medio del 25 al 75% ke
FVC, Capacidad Vital Inspiratoria Forzada, Flujo Méai Inspiratorio, Capacidad Vital, indice de Tiffeane
Capacidad Inspiratoria, Volumen de Reserva Espimtdidlumen Tidal, Frecuencia Respiratoria en RephSaje
Visitas a Urgencias en el ultimo afio, N° de Ingsebmspitalarios en el Gltimo afio y Numero de Inifeces
respiratorias en el Gltimo afio. Se ha empleadodalja U de Mann-Whitney.

En el caso de las variables Capacidad Vital Forzddaumen Espirado en el Primer
Segundo, Relacion FEV1/FVC e indice de Tiffenneste analisis también se efectlio mediante
la prueba t de Student para muestras independiputeto que se ajustaron a la normal (Ver
Anexo 6). Obtuvimos idénticos resultados a los nwgracios, es decir, no se encontraron en

ninguna de las cuatro variables citadas difereresifte los grupos.
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4.3 Efecto de la intervencion realizada en el grupexperimental frente al grupo control.

A continuacién hemos determinado si existen difeieenen cada grupo, considerado de
forma aislada, entre las mediciones inicial (ptgtesiatro (postestl), ocho (postest2) y doce
meses (postest3) después de haber iniciado emteatep de las variables dependientes
“Capacidad Vital Forzada”, “Volumen Espirado en PBkrimer Segundo”, “Relacion
FEV1/FVC”, “Flujo Maximo Espiratorio”, “Flujo Medialel 25 al 75% de la FVC”, “Capacidad
Vital Inspiratoria Forzada”, “Flujo Maximo Inspimio”, “Capacidad Vital”, “indice de
Tiffenneau”, “Capacidad Inspiratoria”, “Volumen &Reserva Espiratorio”, “Volumen Tidal” y
“Frecuencia Respiratoria en Reposo” usandose pst@ la prueba ANOVA de Friedman

complementada con pruebas de comparaciones msiltiple

Tal y como puede apreciarse en la tablaeB0Oel grupo experimentalexistié una
diferencia estadisticamente significativgp<0,05) en las variables “Capacidad Vital ForZada
“Volumen Espirado en el Primer Segundo”, “Flujo Mé&& Espiratorio”, “Capacidad Vital
Inspiratoria Forzada”, “Capacidad Vital”, “Capaaiddnspiratoria”, “Volumen de Reserva
Espiratorio” y “Volumen tidal” siendo significatimaente mayores alguno de los valores
postratamiento (ver tabla 20). Sin embargo en E$ables “Relacion FEV1/FVC”, “Flujo
Medio del 25 al 75% de la FVC”, “Flujo Maximo Insgiorio”, “indice de Tiffenneau” y
“Frecuencia respiratoria en repostd se encontraron diferencias significativagn elgrupo
experimental entre las diferentes mediciones efectuadas, aws&observo un aumento a nivel
descriptivo en los valores postratamiento, salvtagfrecuencia Respiratoria en Reposo” en la

que se aprecio un descenso en las tres mediciosatamiento.

Por otra parte en grupo control no se encontraron diferencias significativa entre
las mediciones realizadas en las variables: “CdpdcVital Forzada”, “Volumen Espirado en el
Primer Segundo”, “Relacion FEV1/FVC”, “Flujo Maxinespiratorio”, “Flujo Medio del 25 al
75% de la FVC”, “Capacidad Vital Inspiratoria Falas, “indice de Tiffenneau” y “Frecuencia
Respiratoria en Reposo” (ver tabla 20). En estaablas hemos observado que se produjo un
ligero descenso de los valores de las mismas emalde las mediciones postratamiento, salvo
en el caso del “indice de Tiffenneau” en el quechub ligero descenso en el postestl para
luego aumentar en el postest2 y en el postest3a ‘€mecuencia Respiratoria en Reposo” en la
que se produjo un incremento postratamiento. Parosetrario en elgrupo control en las
variables “Flujo M&ximo Inspiratorio”, “Capacidadt&l”, “Capacidad Inspiratoria”, “Volumen
de Reserva Espiratorio” y “Volumen Tidal” se obtuvieron diferencias significativas entre

las medicionegver tabla 20)pudiéndose apreciar un descenso en los valoresspost
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Prueba de comparaciones mdiltiple

) Prueba de
Variable Grupo : Pretest- Pretest- Pretest- Postest1- Postest1- Postest2-
Friedman
Postestl Postest2 Postest3 Postest2 Postest3 Postest3
Capacidad Vital Contro p=0,10!
Forzada Experimente p=0,C21 p=1,00C p=1,00C p=0,C13 p=1,00C p=0497 p=041€
Volumen Espirado Contro p=0,54
en el Primer .
Experimental p < 0,0005 p=0,416 p=0,013 p<0,00056 p=1,000 p =0,155 p =1,000
Segundo
Contro p=0,48
Relacion FEV1/FVC .
Experimente p=0,43.
Flujo Maximo Contro p =0,64i
Espiratorio Experimente p =0,01: p =0,41 p=0,12! p =0,01( p = 1,00( p = 1,001 p = 1,00(
Flujo Medio del 25 Contro p=0,14
al 75% de la FVC Experimente p =0,05(
Capacidad Vital Contro p=0,32.
Inspiratoria .
Experimental p=0,014 p = 1,000 p =1,000 p =0,039 p = 1,000 p = 0,049 p =0,345
Forzada
Flujo M&ximo Contro p =0,03¢ p =1,00( p=0,22( p = 0,04¢ p =1,00( p=0,99! p = 1,00(
Inspiratorio Experimente p=0,12'
. ) Contro p =0,02: p =1,00( p =0,27: p = 0,02¢ p =1,00( p=0,41 p =1,00(
Capacidad Vital .
Experimentz p < 0,000! p=0,19: p=(07¢ p<0,0000 p-=1,00( p =0,07! p=0,19:
. Contro p =0,08:i
Indice de Tiffenneau .
Experimente p =0,05:
Capacidad Contro p =0,01¢ p =0,34( p =0,09: p =0,01¢ p =1,00( p = 1,001 p =1,00(
Inspiratoria Experimente p <0,000¢ p=0,19: p =0,07! p < 0,000! p = 1,00( p =0,07! p=0,19:
Volumen de Reserve Contro p=0,03 p =1,00( p =0,27: p = 0,04¢ p =1,00( p = 1,001 p =1,00(
Espiratorio Experimente p = 0,00¢ p =0,59. p=0,82 p =0,03( p =1,00( p = 1,001 p =1,00C
. Contro p =0,01: p =1,00( p=0,11 p =0,01¢ p = 1,00¢ p=0,41. p =1,00(
Volumen Tidal .
Experimentz p < 0,000! p=0,15! p=0,12" p<0,0000 p-=1,00( p =0,07! p =0,10(

Frecuencia Contro p=0,53:

Respiratoria en .
Experimental p = 0,068
Reposo

Tabla 20. Diferencias entre pretest, postestl, postestatept8 en nuestras variables dependientes.

En las variables “Capacidad Vital Forzada”, “Voluméspirado en el Primer
Segundo”, “Capacidad Vital Inspiratoria forzadaGapacidad Vital”, “indice de Tiffenneau”,
“Capacidad Inspiratoria” y “Volumen Tidal” en elugro experimental y en el grupo control en
la variable “Flujo Medio del 25 al 75% de la FVGisl cuatro mediciones se ajustaron a la
normal. Por esta razon también realizamos el amédistes descrito mediante la prueba
ANOVA de medidas repetidas completada con pruelasaiparaciones mdultiples. Estos

resultados se muestran en el Anexo 9.

En adicion a los analisis mostrados hemos realifaglgraficos de medias marginales
para las variables dependientes “Capacidad Vitatdea”, “Volumen Espirado en el Primer
Segundo”, “Relacion FEV1/FVC”, “Flujo Maximo Espicaio”, “Flujo Medio del 25 al 75% de

la FVC”, “Capacidad Vital Inspiratoria Forzada”, Itho Maximo Inspiratorio”, “Capacidad
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Vital”, “indice de Tiffenneau”, “Capacidad Inspimata”, “Volumen de Reserva Espiratorio”,
“Volumen Tidal” y “Frecuencia Respiratoria en Regbgn los que puede apreciarse la

evolucion de cada grupo en las diferentes medisiefectuadas (Figuras 19- 31).
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Figura 19. Grafico de medias marginales de la bli&Capacidad Vital Forzada”.

Fuente: elaboracién propia.
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Figura 20. Gréfico de medias marginales de la bid/olumen Espirado en el Primer Segundo”.
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Fuente: elaboracién propia.
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Figura 21. Grafico de medias marginales de la bl@itRelacion FEV1/FVC”.

Fuente: elaboracién propia.
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Figura 22. Grafico de medias marginales de la blig-lujo Maximo Espiratorio”.

Fuente: elaboracion propia.
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Figura 23. Gréfico de medias marginales de la blid-lujo Medio del 25 al 75% de la FVC”.

Fuente: elaboracion propia.
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Figura 24. Gréfico de medias marginales de la bi&Capacidad Vital Inspiratoria Forzada”.

Fuente: elaboracién propia.
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Figura 25. Gréfico de medias marginales de la biiglujo Maximo Inspiratorio”.

Fuente: elaboracién propia.
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Figura 26. Gréafico de medias marginales de la bli&Capacidad Vital”.

Fuente: elaboracion propia.
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Figura 27. Gréafico de medias marginales de la blgidndice de Tiffenneau”.

Fuente: elaboracion propia.
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Figura 28. Gréafico de medias marginales de la bli&Capacidad Inspiratoria”.

Fuente: elaboracion propia.
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Figura 29. Gréfico de medias marginales de la bbaid/olumen de Reserva Espiratorio”.

Fuente: elaboracion propia.
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Fuente: elaboracién propia.
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Figura 31. Grafico de medias marginales de la blgidrecuencia Respiratoria en Reposo”.

Fuente: elaboracion propia.

En el caso de las variables dependientes “Numendigias a Urgencias en el dltimo
afo” y “Numero de Ingresos Hospitalarios en elntdtiafio” sélo se realizaron una medicién
inicial (pretest) y otra un afo después (postdxd)ya establecer si existen diferencias entre
dichas mediciones, estudiando cada grupo por spaga estas variables utilizamos la prueba
de los rangos con signo de Wilcoxon. Estos resodtagparecen en la tabla 21. En el grupo
control la variable “Numero de Visitas a Urgendéasel Ultimo afio” se ajustd a la normal por
lo que en adicion a la prueba anterior usamosualjar t de Student para muestras relacionadas.

Los analisis obtenidos con esta prueba aparecehfarexo 10.

Continuamos la comparacion de las mediciones prgtpsstest, también estudiando
por separado cada grupo, con el andlisis de laablaricualitativa ordinal “Numero de
Infecciones Respiratorias en el Ultimo afio”. Pdi@también se uso la prueba de los rangos

con signo de Wilcoxon. En la tabla 21 también apame@ecogidos estos resultados.
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Variable Grupo Significacion
Ndmero de Infecciones Control p=0083
Respiratorias en el ultimo afic EXp b = 0,002
NUmero de Visitas a Urgencie Control p=0046
en el ultimo afio 20 b= 0,026
Numero de Ingresos Control p=0046
Hospitalarios en el Gltimo afic =P, b = 0,063

Tabla 21. Diferencias entre pretest y postest en las vasablumero de Infecciones Respiratorias en el
ultimo afio”, “Numero de Visitas a Urgencias en kimio afio” y “Numero de Ingresos Hospitalarios énilémo

afio”. Se empled la prueba de los rangos con sigiwittoxon.

Como puede observarse en la tabla 21 en la vafidlmero de Visitas a Urgencias en
el dltimo afo” se encontraron diferencias signtfices entre el pretest y el postest en los dos
grupos. Debemos puntualizar que en el grupo expetah se produjo una disminucion en el
“Numero de Visitas a Urgencias en el Ultimo afioigmiras que en el grupo control se produjo

un aumento de estas. Estos resultados pueden atsseen la Figura 32.
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Figura 32. Gréfico de medias marginales de la variabléifmero de Visitas a Urgencias en el ultimo afio
Fuente: elaboracion propia.

Por otro lado en la tabla 21 también se aprecia euesl “Numero de Ingresos

Hospitalarios en el ultimo afio” se encontraron réifieias significativas entre el pretest y el
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postest en el grupo control; se produjo un aumentel nimero de ingresos desde el pretest al
postest. En el grupo experimental no se obtuvialiferencias significativas entre las dos
mediciones, pero si hubo diferencias a nivel dpsed registrandose un descenso en dichos

ingresos. Presentamos de forma grafica estosadseslen la Figura 33.
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Figura 33. Gréfico de medias marginales de la variablgifnero de Ingresos Hospitalarios en el Gltimo’afio
Fuente: elaboracion propia.

Finalmente en la variable ordinal “Numero de lefenes Respiratorias en el dltimo
afio” (ver tabla 21) encontramos diferencias sigaiivas entre el pretest y el postest en el
grupo experimental habiéndose producido un descemsestas. En el grupo control no hubo
diferencias estadisticamente significativas entedept y postest, aunque a nivel descriptivo
hemos advertido que hubo un ligero aumento en slictiacciones entre pretest y postest. Estos

resultados pueden observarse en la figura 32.
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Figura 34. Gréfico de medias marginales de la variabléifmero de Infecciones Respiratorias en el ultimo

ano”.
Fuente: elaboracién propia.

Finalizamos este apartado analizando si existidifamencias, de nuevo considerando
cada grupo de forma aislada, en cuanto a la “Neéaeésie Antibidticos en el Ultimo afio” antes
de iniciar el tratamiento y dicha necesidad al tdnel mismo. Recordamos que se trata de una
variable cualitativa nominal dicotomica comprendiendos categorias (si/no). En el grupo
experimental (ver tabla 17) en el pretest los fib$i(100% del grupo) necesitaron antibiéticos
y en el postest pasamos a que 7 no necesitardndaiots (63,6%) y 4 si los necesitaron
(36,4%), produciéndose una importante reduccioaenecesidad de dichos farmacos. Sin
embargo, en el grupo control en el pretest a 9sn{f0% del total del grupo) si se les habian
administrado antibiéticos en el pretest y a 1 sujt se le habian aplicado (10%), mientras que

en el postest los 10 nifios (100%) si habian nedeséntibidticos.
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4.4. Analisis de los resultados obtenidos por losagicipantes del grupo experimental

frente a los participantes del grupo control.

Procedemos a establecer si han existido diferergigsficativas en la evolucion
mostrada por los nifios que participaron en nuestsayo. Para ello se empled la prueba U de
Mann-Whitney sobre las diferencias encontradasegmetest y postest3 (doce meses después
del inicio del tratamiento) en nuestras variabkyseshdientes, calculandose en adicion el tamafio
del efecto siguiendo el procedimiento por GrissBm.la variable cualitativa ordinal “Numero
de Infecciones Respiratorias en el Ultimo afio” @@mararon los valores en el postest “doce
meses después del inicio del tratamiento” usantlebién la prueba U de Mann-Whitney.
Estos resultados se presentan en la tabla 22. [&Erp@kde apreciarse qee produjo una
mejoria en el grupo experimental frente a un liger@mpeoramiento en el grupo control en
casi todas las variables consideradafstadiferencia observada entre los dos grupos fue
estadisticamente significativay con un tamafo del efecto (es decir, con unaetifdga entre
los grupos) que fue de moderado a muy grande. Bivaggo, en las variables “indice de

Tiffenneau” y “Frecuencia Respiratoria en Reposo”’emcontramos diferencias entre ambos

grupos.
Grupo  Mediana Cuartiles primero Significacion Tamafio del
y tercero efecto
Diferencia en la Control -4,00 -26,00 ; 1,50
Capacidad Vital p = 0,002 0,74
Forzada Exp. 13,00 1,00 ; 43,00
Diferencia en el Control -1,00 -15,75; 3,00
Volumen Espirado en p < 0,0005 0,87
el Primer Segundo Exp. 26,00 6,00 ; 46,00
Diferencia en la Control 1,00 -11,25; 4,50
" p= 0,049 0,43
Relacién FEV1/FVC Exp. 15.00 11,00 : 25,00
Diferencia en el Flyjo  c°Ml  -0-50 11253625
Méximo Es iratoric: p <0,0005 0.84
P Exp. 30,00 18,00 ; 79,00
Diferencia en el Flujo Control -3,00 -11,50; 1,50
Medio del 25 al 75% p = 0,007 0,64
de la FVC Exp. 28,00 -1,00 ; 44, 00
Diferencia en la Control -4,50 -12,00 ; 3,50
Capacidad Vital
Inspiratoria Forzada p=0,013 0,57
Exp. 16,00 1,00, 23,00
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Grupo Mediana Cuartiles primero  Significacibn Tamafio del

y tercero efecto
Diferencia en el Flujo Control -3,00 -12,75 ; -0,50 p = 0,007 0,63
Méaximo Inspiratorio
Exp. 6,00 0,00 ; 15,00
Diferencia en la Control -5,00 -13,00; -1,00 p < 0,0005 0,95
Capacidad Vital
Exp. 36,00 1,20 ; 62,00
Diferencia en el Control 4,00 1,75, 10,75 p = 0,336 0,11
indice de Tiffenneau
Exp. 6,00 -7,00 ; 15,00
Diferencia en la Control -4,5 -27,75 ; 2,00 p < 0,0005 0,89
Capacidad
Inspiratoria Exp. 25,00 6,00 ; 52,00
Diferencia en el Control -4,50 -80,25 ; 0,00 p < 0,0005 0,92
Volumen de Reserva
Espiratorio Exp. 21,00 0,00 ; 48,00
Diferencia en el Control -5,00 -20,25 ; -2,50 p < 0,0005 0,84
Volumen Tidal
Exp. 28,00 8,00 ; 54,00
Diferencia en la Control 10,00 -19,50, 86,75 p = 0,065 0,39
Frecuencia
Respiratoria en Exp. -14,00 -31,00 ; 11,00
Reposo
NUmero de Control 2,00 1,75; 2,25 p < 0,0005 0,91
Infecciones
Respiratorias en el Exp. 0,00 0,00 ;0,00
ultimo afio Postest
Diferencia en el Control 0,00 0,00 ; 0,00 p = 0,001 0,73
Nimero de Visitas a
Urgencias en el Gltimo  Exp. 1,00 0,00 ;1,00
afio
Diferencia en el Control 0,00 -1,00 ; 0,00 p = 0,003 0,62
Numero de Ingresos Exp. 0.00 0,00 : 1,00

Hospitalarios en el
ultimo afio

Tabla 22. Contraste pretest-postest considerando cada gampseparado.
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En las diferencias en las variables “Capacidad | VRarzada” y “Frecuencia
Respiratoria en Reposo” utilizamos ademas de la Wdnn-Whitney la prueba t de Student
para muestras independientes (calculandose el tanhafiefecto, diferencia estandarizada de
medias o “d de Cohen”, mediante el empleo de |mdifa d=2tAgl). Los anélisis obtenidos

mediante este segundo procedimiento se muestrelragexo 11.

Por ultimo en la variable “Necesidad de Antibiésicen el Gltimo afio”, con objeto de
estudiar si hubo diferencias entre los grupos hemsmdo la prueba exacta de Fisher
(aplicandola sobre el postest), encontrando qu@elkesidad de antibidticos después del
tratamiento fue significativamente superior en rlpg control frente al experimental (p =

0,004) y con un tamafio del efecto grande (ver 2B)a

Variable Categorias Grupo Frecuencia Porcentaje s Sig. quf. ez .
empleada Contingencia
Control 10 100%
. Si
Nai(iﬁasi(lﬁotli?:((j)ge Exp. 4 36,4% Prueba
en el Gltimo exactade p=0,004 ¢=0,559
~ No Control 0 0% Fisher
afio postest
Exp. 7 63,6%

Tabla 23. Diferencias entre los dos grupos de estudio pavariable cualitativa “Necesidad de antibioticos

en el Ultimo afo postest”.
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5. DISCUSION.

En este apartado, y considerando los resultadanidbs en nuestro estudio, hemos
llevado a cabo la interpretacion de estos en ekegtmdel marco tedrico y de los antecedentes

relacionados con el tema de esta investigacion.

Con el objetivo de presentar de manera estruautad distintos contenidos que

abordamos en nuestra discusién, hemos organiaadfofmacién en dos apartados.

En primer lugar, hemos formulado unas considerasi@enerales sobre los resultados
obtenidos en nuestro estudio segun el analisisaties dealizado, hemos comparado dichos
resultados con los obtenidos por otros autores eesarrollo de estudios similares y hemos
argumentado nuestros resultados segun las bagesseéxistentes al respecto. En segundo
lugar, hemos planteado las limitaciones encontraaael presente trabajo y la prospectiva

sugerida.

5.1. Justificacion y analisis de los resultados admidos en el estudio.

Los resultados del presente estudio parecen indjoar el abordaje de la funcion
respiratoria en nifios con ENM, mediante Fisiotexapspiratoria, influye positivamente y logra
disminuir el numero de infecciones respiratorias,necesidad de antibidticos, las visitas a

urgencias y los ingresos hospitalarios.

Estos datos coinciden con nuestras hipétesisala&ly con los resultados obtenidos por
algunos de los autores analizados en el apartadantiecedentes y estado actual del
problema®*#*18182hjscrepando, por otra parte, cam estudi® en el que no hallaron
resultados positivos en sus participantes, parudd buscamos una explicacion basada en los

conocimientos actuales sobre la materia y que id@genos posteriormente.

Para poder justificar los resultados obtenidoswagstra investigacion, tomando como
base los resultados de otros autores, hemos diveditt analisis considerando los instrumentos
de medida que nos han proporcionado dichos ddsngtodologia empleada. En primer lugar
examinaremos los resultados obtenidos en la preghiaométrica, es la mas empleada en las
investigaciones de este ambito, y nos proporciatiarmacion objetiva sobre la funcion

respiratoria.
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Y en segundo lugar, se revisaran los datos obtenmuiante la hoja de seguimiento.
En ella se recogen datos vinculados a la funciépir&oria, que se pueden relacionar con la
calidad de vida del sujeto y de su entorno. Paralifiar, realizaremos una sintesis de otros
aspectos que consideramos pueden ser relevangesygstra investigacion, asi como para otras

que tengan lugar en un futuro.
* Analisis de los resultados obtenidos mediante espmetria.

Para comenzar, vamos a estudiar los valores deireidéh respiratoria evaluados
mediante el espirbmetro. Se considerd que expltesaesultados obtenidos por los sujetos en
esta prueba segun valores absolutos no reportadavigion adecuada de los cambios que
pudieran haberse producido en su funcién pulmagmar,lo que estos han sido reflejados en
porcentajes, segun los valores tedricos. Anteriotenetros autores habian tomado la misma
decision, como Houser y Johnson (1971), Adams yn@lka (1974), Gross y Meiner (1993), y

Koessler y colaboradores (2001).

Al comparar los resultados obtenidos en nuestrodestrespecto a la variable
“Capacidad Vital” , observamos una diferencia estadisticamente gigtiva (p < 0,05) entre
los sujetos del grupo experimental y los participandel grupo control. En los estudios
revisados que han estudiado esta variable se ebbuvresultados inferiores a los nuestros:
Adams y Chandléfdemostraron una mejora del 21% en los participagtesu estudio. Este
estudio, de la misma duracion que el nuestro, @éidien fases, en las que se aplicaba el
tratamiento y tras las que se producia un descdosante las fases de intervencion se produjo
aumento de la CV (entre el 5y el 11% de mediadentandose una pérdida del aumento inicial
de la CV durante los periodos de descanso y uenpmsaumento, tras retomar la intervencion.
Este estudio avala la necesidad de un comienze@pe la intervencion, y la continuidad de
esta en el tiempd Estos son razonamientos que desde el presentioesbmpartimos, motivo
por el cual se describieron unos criterios de s&acque abarcaran a nifios de tan corta edad,

incluidos aquellos cuya afectacion muscular ataragerceptible.

Por el, contrario en el estudio de Houser y Johristanto los participantes del grupo
experimental, como los del control, sufrieron unsmihucién de dicha variable: 6,4 y 8,6
puntos, respectivamente. Estos resultados nos hafierionar sobre la posible causa de este
declive. Aunque la duracion del programa de inteci@ no fue muy extensa, doce semanas,
otros autore$ han encontrado mejoras en periodos inferioreslopgue no podemos establecer

este pardmetro como el causante de unos resultadatvos.
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Intentamos encontrar la causa de esta reduccidel gorotocolo de intervencion
disefiado por estos autores, en el cual se empbhdsesamente la BIPAP como abordaje de los
pacientes del G.E.; aunque no fueron los Unicosutjlimaron esta metodologia por esas fechas,
Adams y Chandléf también la incluyeron dentro de su programa. 8ibaggo, estos Ultimos la
combinaron con hidroterapia, y obtuvieron unos Itados favorables a la intervenctén
Actualmente (mas de cuarenta afios después deessiiofos) este dispositivo no se integra en
los programas para la prevencion de las dificutadspiratorias, sino en las fases avanzadas de
la atrofia muscular, ya que su funcion es la dgtiagi sustituir a la musculatura respiratoria que

ya se encuentra afectdtia

Respecto a esta variable, los resultados obtenatosel estudio de Topin vy
colaboradoré$no pueden ser contrastados con los nuestros, peemfexpresados en valores
absolutos, aunque cabe destacar que no encontlideoencias estadisticamente significativas
en la CV, sin embargo, si lograron una signifiGtivejoria del G.E. en aspectos de resistencia
muscular inspiratoria. Este hecho es de esped&iélsy pues existe una semejanza en cuanto a
la frecuencia de la intervencidn entre este estydionuestro; ambos realizamos cinco sesiones
semanales, aunque ellos la dividieron en dos diaiéal0 minutos y en nuestro caso se realizd
una de mayor duracién. No obstante, estos autdsegiaton un programa de tratamiento
consistente en entrenamiento domiciliario de losaulos respiratorios de baja intensidad, que
unido a la corta duracion de cada sesion puederelserigen de la diferencia entre sus
resultados y los nuestros. Los resultados obtenmiwsestos autores son similares a los
alcanzados en los estudios de Gozal y Thfrigtde Koessler y colaboradotgs cuya

metodologia también se baso en el entrenamieritordasculatura respiratoria

Esto nos indica, como ya habian descrito otras stigacione$®>%1%3%® que el
entrenamiento de los muasculos respiratorios no lesyéodo mas eficaz para tratar las
dificultades respiratorias de los pacientes con ENMgun estudio ha demostrado una mejora
en la funcion respiratoria tras este abordaje, sampealel aumento de resistencia que
experimentan los grupos musculares entrenados.alM#&sse ha encontrado una hipertrofia de
dichas fibras musculares, que conlleva agotamientscular, hecho que supone un perjuicio

para estos pacientes>93®

Los sujetos del grupo experimental de nuestro &stutbstraron una diferencia
estadisticamente significativa en la variabgapacidad Vital Forzada”, suponiendo una
mejora de 23,90 + 26,29% frente a los valores gteta diferencia en los sujetos del grupo

control no fue estadisticamente significativa patestra una disminucién de 8,90 * 16,83%.

Silvia Gonzélez Zapata 133



Eficacia de la Fisioterapia respiratoria DISCUSION
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

Esta variable ha sido examinada en dos investigasidGross y Mein&t en la cual se
dividi6é a los participantes en tres grupos seguetitdlogia de su enfermedad, y se observo un
incremento de 16,3%, 14,4% y 6,3% en cada unoldg, & que supone un aumento menor al
observado en los participantes del grupo experamhedg nuestro estudio. Estos autores no
indican en sus publicaciones la duracion de swestpero si su frecuencia: tres veces diarias,
durante diez minutos, lo que se asemeja a los BOtas aproximados de intervencion diaria
establecidos en nuestro programa. Aunque la mefogse menor a la obtenida en nuestro
estudio, estos autores lograron unos resultadasrdbles respecto s pardmetros de la
funcién muscular, a la capacidad para realizar ABY[@ la frecuencia de las exacerbaciones
respiratorias, pudiendo concluir que el tiempo mtervencién establecido es suficiente para

percibir cambios positivos en su funcién pulmonar.

Esta variable también fue evaluada en el ensay@hdéwin y colaboradorés donde
los resultados fueron expresados en valores absolor o que no podemos equipararlos. Sin
embargo, es conveniente sefialar que tanto lososujiel grupo experimental, como los del
grupo control, mostraron un aumento de este paréan{g€apacidad Vital Forzada”). Este
estudio presenta ciertas caracteristicas en sudoletpa que lo hacen muy similar al nuestro,
distinguiéndose principalmente por el uso de |aABIR la medicién de un parametro que no se
consider6 en nuestro estudio: el pico flujo de ®5T), encontrando una mejora tras la
intervencion’. Estas diferencias nos conducen hacia un nuevideplaiento: si hubiésemos
encontrado mejoras o no el evaluar este parametiasgarticipantes de nuestro estudio, o si la
mejora hallada por estos autdrese debe en exclusividad al uso de la BIPAP. Cenaittio los
resultados obtenidos por otros autbt&s llegamos a la conclusion de que el uso aislada de
BIPAP no podria lograr esta mejoria. Teniendo eenta la reduccion en el niumero de
infecciones respiratorias y el aumento de las ¢dpdes respiratorias que han experimentado
los participantes de nuestro G.E. es ldgico pemqsarsi midiésemos en ellos el parametro PFT
también hallariamos cambios favorables, por logpipropondra el control de esta variable en

futuros estudios.

Los resultados obtenidos para la varidielumen Espirado en el primer segundo
de la prueba” muestran una diferencia estadisticamente sigriifc&n el grupo experimental,
el cual aumentd 29,90 + 27,24%, y una disminucidrelegrupo control, aunque esta no fue
estadisticamente significativa. Esta variable feslica en el estudio de Gross y Meffieque
hall6 un aumento de 46,3 + 5%, 34,8 + 11% y 45,9% en cada uno de sus grupos,
clasificados segun su patologia, obteniendo untmsegsmsuperiores a los nuestros. Aunque el
tiempo diario de tratamiento fue igual al nuesB0, minutos, estos autores realizaron un

programa de ejercicios dirigidos al entrenamiemdadmusculatura respiratoria, lo cual podria
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explicar la diferencia entre sus resultados y lasstros. Como hemos dicho en parrafos
anteriores, no se ha demostrado la mejora de @diupulmonar mediante el entrenamiento de
los musculos respiratorios, sin embargo esta Varjede estar directamente relacionada con
la fuerza de la musculatura accesoria de la espiraEste grupo muscular se encargaria de
espirar el aire a mayor velocidad, consiguiendo euel primer segundo saliese un volumen
mayor, aunque esto no signifigue que la cantidathl tale aire espirada sea la

adecuad%3,15,17,19,38

La variable “Flujo Medio del 25% al 75% de la FVC” mostré un incremento de
30,00 £ 37,59% en los sujetos del grupo experinhgnta descenso de -7,80 + 18,42% en los
del grupo control del presente estudio. Estos tasos difieren a los obtenidos por Hotezl
cual encontré una disminucién de estos valoreéostlos participantes de su estudio, de 4
puntos en el grupo experimental y de 10 puntoslearupo control. Como se ha explicado
anteriormente, la causa de los resultados destalesrale este estudio pueden deberse al

programa desarrollado, donde sélo se aplicé BIPAP.

Los resultados obtenidos para la varialiRelacion FEV1/FVC” no pueden ser
cotejados con los obtenidos en el estudio de Chatwblaboradréd, siendo este el tinico que
mide esta variable, de nuevo mostrandola en tésmaisolutos. Igualmente ocurre con los
datos del'Volumen Tidal o Corriente” , el cual fue medido por Ntoumenopoulus y Shipsties

Unicamente, pero reflejado en su publicacion eilitnas.

Todos estos resultados nos indican que el abodddjas dificultades respiratorias debe
ser un proceso continuado en el tiempo, cuyo alendopone el retroceso de los logros
conseguidos y el consiguiente declive en la func@spiratoria-'*'****? El hecho de que
existan pocos estudios cuya duracion sea extensdeser considerado un factor indicativo de
la dificultad que supone lograr una buena adhesem@ste tipo de programas. Tanto para los
nifios como para las familias supone un esfuerzoiitapte la participacion en estos estudios,
por lo que necesitan ver recompensado dicho esflrzde el primer momento. Creemos que
ha sido una de las claves en la consecucion ddharencia de los participantes al presente
estudio: los sujetos manifestaron su satisfacciom €l abordaje fisioterapéutico desde el
comienzo, y eso los impulsé a continuar. AUn hegbado el programa, los sujetos contintan

realizando los ejercicios propuestos en su domicili

Por ello, respecto al factor temporal, coincidimmmn la mayoria de los autores
analizado8'*'**81? |os cuales apuestan por una intervencién prolimgdurante toda la
evolucion de la enfermedad, de manera preventivia éase inicial de esta, y como método

paliativo de las complicaciones respiratorias digrdas fases mas avanzadas.
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* Analisis de las variables dependientes recogidas kEn“Hoja de registro”

Anteriormente, otros autores habian consideradmpartancia de relacionar los datos
espirométricos con otros vinculados a la funciéspiratoria®'® como el “Numero de
infecciones respiratorias” y la duracién de laspitatizaciones por afecciones de este sistema.
Como muestra; el estudio de Gross y Méfhate 1993, en el cual midieron el nimero de
infecciones respiratorias de los participantes anestudio, no encontrando diferencias

estadisticamente significativas, a pesar de lanagjo los parametros espirométricos evaluados.

Siguiendo con esta corriente, realizaremos urisiséle los resultados obtenidos en la
Hoja de seguimiento. Los resultados obtenidos megliasta herramienta muestran mejoras
para los participantes del G.E. en todas las adadogrando una disminucién de: las
“Infecciones respiratorias en el Gltimo afio;” el “NUmero visitas a urgencias en el Ultimo
afo”, el “Numero de ingresos hospitalarios en el ultimo afio”y la “Necesidad de

antibiéticos en el Ultimo afio”.

Los sujetos del grupo experimental no habian idezimingin tipo de abordaje
terapéutico para la mejora o el mantenimiento derleion respiratoria, antes de la inclusion en
este estudio. Lo que podria justificar la obtenaénestos resultados, tras la intervencion y la
educacion respiratoria recibida. Estas variables wo pilar fundamental para justificar la
necesidad de Fisioterapia respiratoria en los ngws ENM, no s6lo muestran la mejora
experimentada en la funcion respiratoria, sino apemas son indicadores evidentes de mejora

en la calidad de vida de estos sujetos y su familia

Es necesario destacar que estos nifios estdn eneedaldr, y que cada infeccidn
respiratoria, cada ingreso hospitalario y cada wtasnédica los alejan de su rutina diaria, y
dificulta un progreso educativo adecuado. Las noas revisiones meédicas asociadas a las
ENM conllevan ausencias escolares y bastante dédlicde tiempo por parte de la familia o
de los cuidadores, que con frecuencia renuncianvéda laboral. Haber reducido el nimero de
infecciones respiratorias supuso un logro impoetatainto para la presente investigacion, como

para las familias que manifestaron la repercusiestie hecho en su calidad de vida.

Observamos que en el estudio de Bach y colaborstfose utiliz6 como variable
dependiente la duracién de las hospitalizacion&&laa pos los sujetos, presentando un mayor
namero de dias en los sujetos del grupo contrd #2112 dias, frente a los 6 + 2,4 dias del
grupo experimental. Estos autores pretendian demnokt ineficacia de la traqueotomia,
mediante la aplicacion de un programa donde aplicarentilaciéon con presion positiva

intermitente, combinada con maniobras de tos daisti
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Esta intervencion supuso para los sujetos del genperimental una duracion menor de
las hospitalizaciones al ser comparadas con sujefos habian sido intervenidos
quirdrgicamente para ser traqueotomizado; justifiio asi que esta intervencion quirdrgica no
mejora la funcién pulmonar ni disminuye las comgudiones respiratorias. Nuestra hipétesis
inicial coincide con la conclusién de estos autotascual indica que el uso de ayudas
inspiratorias y espiratorias aumenta la supervigede los pacientes con ENM, y disminuye la
morbilidad pulmonar y las hospitalizaciones vindals a esta etiologfaEn el caso del estudio
de Vianello y colaborador&s el uso del CoughAssist en los participantes delpg
experimental no supuso una diferencia con los gipattes del grupo control, que no usaron
este dispositivo; siendo los dias de hospitalizadé 20,5 + 20 en el caso del G.E. y de 19,8 +
17 enel G.C.

Ninguno de estos autores determind una duracidoretande su programa, este era
aplicado durante el periodo de hospitalizacion ake pgacientes, el cual fue muy dispar. Es
importante destacar, que estos autf8réevaron a cabo sus estudios en el &mbito hospiala
es decir sus participantes presentaban en el momdet la intervencion dificultades
respiratorias graves, de ahi las diferencias enseprogramas, sus variables y sus resultados
respecto a los nuestros. En nuestro estudio norgeotd la duracion de las hospitalizaciones,
sino el numero de estas a lo largo del afio. Last@ujdel G.E. mostraron una reduccion en el
“Numero de ingresos hospitalarios’de 0,55 + 0,82, frente al aumento observado éh@l de
0,40 £ 0,52. Aunque desconocemos la duracion @ éstspitalizaciones se observa que existe
una diferencia estadisticamente significativa enrésultados obtenidos por ambos grupos (p =
0,001). Esta disminucion de los ingresos hospitagrodria justificarse por el menor nimero
de infecciones respiratorias, asi como la reduad@las visitas a urgencias. En cierto modo, las
familias y los nifios aprendieron el adecuado madejtas secreciones bronquiales, facilitando

su expulsion y evitando, en la medida de lo poslatinfecciones respiratorias.

Respecto a la variabt®&lecesidad de antibioticos”observamos en los participantes de
nuestro estudio se redujo esta necesidad en el &EEontraste con el aumento experimentado
por los sujetos del G.C. Este hecho puede expligaos la vinculacién de esta variable con el
namero de infecciones respiratorias; al haber guide disminuir el nimero de éstas Ultimas

se logré también reducir la necesidad de antiluétic

Esta variable tan solo ha sido evaluada por Viangltolaboradoré§ los cuales no
detallan la necesidad de antibidticos durante eioge anterior al estudio; sin embargo,

observaron que el 100% de los sujetos del grupergmpntal, en el cual se aplico Fisioterapia
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respiratoria y CoughAssist, los necesitd, frent®2386% del grupo control, en el que solo se

emplearon técnicas de Fisioterapia respiratoria.

La causa por la cual los participantes del G.detom menor necesidad de antibioticos,
asi como una duracion menor de las hospitalizasjomes es desconocida, pues el dispositivo
CoughAssist favorece la eliminacion de las secrespy por tanto deberia producir los efectos
opuestos a los hallados. Sin embargo, si logranerias sujetos del G.E. redujeran el tiempo de
dependencia de la VMNI, observando una duraciof,diet 6,9 dias, frente a 13,5 £ 11,9 dias

de VMNI en aquellos abordados con Fisioterapiairagpia Gnicamente.

Otro estudio incluy6 también la variable de la dejeacia de la ventilacibn mecanica
no invasiva (VMNI). Ntoumenepoulus y Shipsitfedemostraron la eficacia de la Fisioterapia
respiratoria logrando el abandono de la VMNI, tramticuatro horas de abordaje mediante la
técnica de tos asistida, a pesar de la ENM sewdrpatiente. A pesar de la corta duracion de
esta intervencién los resultados fueron positilmgue podria justificarse por la intensidad de
la intervencion: el sujeto que participd en estiidis fue asistido por dos fisioterapeutas
simultdneamente durante 24 horas, lo cual no ddeven la practica diaria. Podria ser posible
en el caso de pacientes hospitalizados, aunqusteina publico de salud no contempla esta
figura. Este tipo de abordaje persigue unos olusttiferentes a los establecidos en el presente
estudio, ya que nosotros buscabamos prevenir laplmaciones de la funcidn respiratoria,
mientras que Ntoumenepoulus y Shipsides realizatoimtervencion en un paciente que ya

presentaba dificultades respiratorias severas.

Los resultados favorables que obtuvieron otrosragsi@asi como los nuestros, pueden

basarse en:

- Los ejercicios que conlleven fatiga de la muscutatmplicada, contribuyen a una
aceleracion del proceso degenerativo de esta. Easel de la musculatura respiratoria
este hecho se debe: a los cambios en las condidisieas de las fibras musculares, las
alteraciones de la mecénica del sistema respioatas variaciones de las condiciones
metabdlicas del masculo por la hipoxemia y al meaorte de nutrient&8. Por ello
este tipo de ejercicios no deben formar parte dwirdaje de las dificultades

respiratorias en pacientes con ENM.

- La debilidad muscular en las ENM es de caractevémsible, por lo que los mejores
resultados se obtendran en sujetos en la fasealidieila misma. La precocidad con la
que se inicie el programa de Fisioterapia respieatdeterminara, en gran parte, la

eficacia del mismo.
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- Las ENM son patologias de caracter progresiva g8 cuales no se ha encontrado
aun tratamiento definitivo, por lo que el abordagual es fundamentalmente de
caracter sintomatico. Dado que las complicaciorés apareciendo paulatinamente el
abordaje de estas también debe ser continuo, réwlifose segun el desarrollo de la

enfermedad y las caracteristicas del paciente.

Por todo ello consideramos que existe un sopcetgifico que justifica nuestros resultados
y demuestra que la Fisioterapia respiratoria pertaitmejora o el mantenimiento de la funcion
respiratoria de los nifios con ENM, frente al deterrespiratorio que se produce en el grupo de
sujetos que no reciben este tratamiento. Asi migeterminamos que el abordaje de las
dificultades respiratorias mediante un protocolo Fisioterapia respiratoria disminuye el
namero de infecciones respiratorias y secundariteiamecesidad de antibiéticos y el nimero
de visitas a urgencias e ingresos hospitalariegiaiados con estas. Estas conclusiones avalan
la implantacién de un programa de Fisioterapiairagpia de manera precoz en pacientes con
ENM, dirigido al mantenimiento de la funcionalidaé la musculatura respiratoria y a la

facilitacion de la limpieza bronquial.

Las estrategias que se estan realizando actualwvemtencaminados a la minimizacion del
progreso de la enfermedad, pero todos los invekirga coinciden en que las funciones que ya
se han perdido, no se podran recuperar. Por tentiojr a nifios cuya afectacion respiratoria
aun no se ha manifestado en estos programas essitiptible para lograr mantener esta

funcion en el mejor estado posible a propositordpasible tratamiento definitivo de las ENM.
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* Miscelanea de factores relevantes en nuestro estadi

Tras haber comprobado que la Fisioterapia respigatofluye positivamente en los
nifios con ENM, hemos estimado oportuno analizarsatispectos que entendemos pueden ser

de interés para abordar esta teméatica.

En relacion con otras técnicas o dispositivos qare demostrado su efectividad en el
abordaje de las dificultades respiratorias, pensaouee si existen varias alternativas de
tratamiento y que la combinacion de ambas podoidlevar mejores resultados que la

realizacion de una sola.

La inexistencia de un protocolo estandarizado pdrabordaje de las dificultades
respiratorias en estos pacientes, con ENM y en edaudtil, ha llevado a los investigadores a
realizar ensayos basados en los resultados obssned estudios con participantes cuyos
diagndsticos y edades son muy diferentes a losidas en estos estudios, con el fin de excluir
las técnicas respiratorias menos eficaces y recageellas cuya eficacia ha demostrado ser
mayor para estos sujetos. Con este fin, los austsblecieron protocolos que aglutinaban
distintas técnicas de Fisioterapia respiratoriar Bo lado, Chatwin y colaboradotés
coincidieron en algunos aspectos con los estude®sHduser y Johnsbhy Bach y
colaboradore® llevaron a cabo técnicas de tos asistida, capeyo de la BIPAP, tos asistida

manualmente, e inspiracion y espiracion asistidgaidas de tos forzada.

Nuestro protocolo de tratamiento se asemeja aleadpl en estudios anteriores, pues
hemos seleccionado aquellas técnicas que demastaranas eficaces y descartado aquellas
de menor eficacia, coincidiendo con Houser y JohiAsVianello y colaboradorés Chatwin y
colaboradorés, Bach y colaboradorfsy Ntoumenepoulus y Shipsid8sPor otra parte, los
ejercicios basados en el entrenamiento de la matscalrespiratorfa *®no fueron incluidos en
nuestro estudio porque creemos que su eficacibadroelaje de las dificultades respiratorias no

ha sido demostrada.

La Hidroterapia es una disciplina de la Fisiotamapsada frecuentemente en estos
sujetos, sin embargo no existen programas espexifice hayan demostrado su eficacia en este
grupo de poblacién. Adams y Chandfedesarrollaron un programa de hidroterapia, juegos
acudticos y BIPAP, y demostraron que la mejora mx@atada durante los periodos de
tratamiento mediante el protocolo disefiado no setier@ si el tratamiento es interrumpido,
por lo que concluyen que el abordaje de las diclds respiratorias debe ser constante durante

toda la evolucion de la enfermedad, desde el mcmd;ﬂtdiagnéstic’é.
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En este estudio se empled la BIPAP, al igual quelede Houser y Johnsbtnsu
combinacion con hidroterapia supuso mejores rafngtalo que nos hace pensar que dichas
mejoras se pueden deber a la hidroterapia exclosivie o a la combinacion de esta con la
BIPAP. Este andlisis de la literatura y de los Itedos obtenidos en el presente estudio, nos
lleva a concluir que un programa de Fisioterapspiratoria basado en ejercicios de tos asistida,
tos forzada, respiraciones profundas, espiracidmaéta, hidroterapia, juegos acuéticos y
BIPAP, abordaria eficazmente las dificultades raspiias de este colectivo y conllevaria unos
resultados satisfactorios. El estudio de la efecag un programa de estas caracteristicas seria

de gran interés para la implantacion de un protogeheral dirigido a este grupo.

Para finalizar este apartado, y tras analizar $dgdéos referentes a este ambito en el
marco tedrico, nos gustaria destacar que no heal@zbd unanimidad entre los autores para
referirse a los procesos de abordaje de las d#ides respiratorias, encontrando dos
denominaciones diferentes: “Fisioterapia respir@to(FR) y “Rehabilitacion respiratoria”
(RR), siendo estos dos conceptos muy diferentessgudistinguen por los objetivos que
persiguen y por los profesionales que los llevaralao, lo cual nos gustaria poder aclarar.

Consideramos necesario definir el significado dataaambos términos.

En sus comienzos, la RR fue definida como un “ap@’” el “American College of
Chest Physicians” (1974), casi 20 afios despuésdéserita como un “servicio”. Y mas
recientemente en un documento déAlmerican Thoracic Societyy la “European Respiratory
Society (ATS/ERSyomo “Una intervencion multidisciplinaria y glob@ue ha demostrado ser
eficaz desde la perspectiva de la medicina basadl e@videncia para los pacientes con
enfermedades respiratorias crénicas, que a meraidalisminuido las actividades de la vida
diaria. La RR debe formar parte de un tratamienttividualizado del paciente, dirigido a
reducir los sintomas, optimizar la capacidad fumaipincrementar la participacién y reducir los
costes sanitarios a traves de la estabilizaci@version de las manifestaciones sistémicas de la

enfermedad”, especificando que la FR es sélo urpoaente del programa, no su totalitfad

La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) defineRahabilitacion en Medicina
como “el conjunto de medidas sociales, educativgsofesionales destinadas a restituir al
paciente minusvalido la mayor capacidad e indepwarideposibles”. La especialidad médica
que se dedica a la rehabilitacion en salud es Hidiha Fisica y Rehabilitacion (en
adelante MFR) que se define como la especialidadioaé la que concierne el diagndstico,
evaluacion, prevencion y tratamiento de la incagamtiencaminados a facilitar, mantener o
devolver el mayor grado de capacidad funcional @ependencia posibles. Una de las

competencias propias del médico especialista en ,Mé€R las actividades dirigidas al
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diagndstico funcional y de discapacidad, con lavgmeion, evaluacion, prescripcion

terapéutica, durante el programa asisteffcial

Una vez realizada la prescripcion del programataraco por el médico especialista en
MFR, el proceso asistencial es desarrollado, giuip® de la autonomia técnica y cientifica de
este especialista, por otros profesionales, colatibn adecuada para la prestacion de cuidados
terapéuticos, como los Fisioterapeutas, Logopetflasgpeutas ocupacionales, Enfermeros y

Técnicos ortoprotésicts

Se entiende por tanto, que la Fisioterapia fornmee kel conjunto de especialidades que
llevan a cabo la Rehabilitacion. En el momento aates valemos de las conceptualizaciones

que sobre la Fisioterapia han hecho diferentes@gs nacionales e internacionales.

La definicibn mas reciente de este organismo efalzorada en la 142 Reunién General
de la W.C.P.T., celebrada en Yokohama en Mayo 88.1Rice asi: “Una profesion autbnoma
que presta servicios (valoracion, diagndstico, ifitation, intervencidn y evaluacion)
realizados por/o bajo la direccidn y supervisiéhfideterapeuta a las personas y comunidades,
para preservar, mantener y desarrollar al maximmaaimiento y las habilidades funcionales y

por tanto el nivel de salud durante toda la vida”.

En la misma linea la A.E.F. (Asociacion Espafiold=woterapeutas) la define como:
“Es el conjunto de métodos, actuaciones y técnigas, mediante la aplicacion de medios
fisicos, curan, previenen y adaptan a personasmiisgdadas o afectadas de disfunciones

psicosométicas, somaticas y organicas o las qeadesantener un nivel adecuado de salud.”

El avance de la profesion, asi como las nuevas emmgpias otorgadas al fisioterapeuta
en virtud de la Orden CIN 2135/2008, de 3 de jyB®E 19/07/2008), hace necesario el
establecimiento de una definicidn oficial del Aétisioterdpico: todo servicio prestado por el
Titulado en Fisioterapia, realizado en el ejercid® su profesion con libertad de decisiéon y
autonomia profesional, dirigido a ciudadanos, gsupocomunidades. En el &mbito clinico
incluye: la obtencion de datos exploratorios y sipracion, la elaboracion del diagnéstico
fisioterapico, la planificacion y promulgacién dehtamiento fisioterapéutico, su ejecucion
mediante procedimientos manuales e instrumentfalevaluacién de los resultados alcanzados,
el establecimiento e implementacion de los regisprertinentes 0, en su caso, de la historia
clinica, la elaboracién de informes sobre la evdluael paciente y de alta del tratamiento

fisioterapico.
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Todo ello, basandose en las consecuencias detdaacabnes del estado de salud en el
movimiento y con el objetivo de prevenir, trataregducar tales alteraciones, restaurando el
movimiento funcional en un entorno biopsicosociagry todas las &reas clinicas y ambitos
laborales. En el ambito sociosanitario también e® Arisioterapico el examen de peritacion
realizado por el fisioterapeuta a requerimientdetleeros, la planificacion y puesta en practica
de programas de Promocién de la Salud y de Edutagp#éa la Salud en su campo
competencial, asi como las acciones de formaciommaterias propias de su desempefio

profesional.

La Fisioterapia es una profesibn autonoma e indbpete de las restantes, no
necesitando del concurso de ningun otro profesipaia llevarse a cabo de forma integra. A tal
respecto, la Ley 44/2003, de 21 de noviembre, dieiiacion de Profesiones Sanitarias (LOPS)
acoge el principio de que las funciones de losndist profesionales sanitarios se realizaran “sin
menoscabo de la competencia, responsabilidad ynemi@a propias de los distintos
profesionales que intervienen en el proceso intetgaalud’. La mencionada Ley tiene como
intencion, plasmada en su Art. 4.7, de dotar deutorsomia cientifica y técnica a cada una de
la profesiones sanitarias, sin mas limitacioneslgsestablecidas en la propia Ley 44/2003, y

demaés principios y valores contenidos en el ordéatmjuridico y deontolégicd®.

El ordenamiento juridico espafiol no recogia explieente la RR como prestacion
sanitaria del Sistema Nacional de Salud hasta 2G0@romulgacion, en el mes de septiembre
de 2006, del Real Decreto 5 que establece la aatteservicios comunes del Sistema Nacional
de Salud abre nuevas perspectivas en el tratamieitabilitador de las enfermedades
respiratorias, al incluir la FR dentro de la cartée servicios de atencidn primaria, aunque cabe

destacar que no menciona la'RR

Respecto a las Competencias del Fisioterapeuta:afdrtado 3 de la Orden
CIN/2135/2008, de 3 de julio, por la que se estandos requisitos para la verificacion de los
titulos universitarios oficiales que habiliten pataejercicio de la profesién de Fisioterapeuta,
dispone el listado de competencias que los alunded®en adquirir para la practica de la
profesion, entre las que destacan: “valorar eldesthuncional del paciente; valoracion
diagnostica de cuidados de Fisioterapia; disefjglaalde intervencion de Fisioterapia; ejecutar,
dirigir y coordinar el plan de intervencion de Bisrapia; evaluar la evolucién de los resultados
obtenidos; elaborar el informe de alta de los aodade Fisioterapia; participar en la

elaboracién de protocolos asistenciales de Fisipizibasados en la evidencia cientifth”
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Desde la publicacion del Real Decreto 1001/20022'tlele septiembre, por el que se
aprueban los Estatutos Generales del Consejo Geder&olegios de Fisioterapeutas, se
incluian dentro del ejercicio de la Fisioterapés &ctividades encaminadas a “la determinacion
de la valoracion y del diagnéstico fisioterdpicgmo paso previo a cualquier acto
fisioterapico”, asimismo, dentro de las funcione$ éstablecimiento y aplicacion de cuantos
medios fisicos puedan ser utilizados con efectapéaiticos en los tratamientos que se prestan
a los usuarios de todas las especialidades de imedjccirugia, donde sea necesaria la

aplicacion de medio&®,

Haciendo un analisis del estado actual del sissanaario publico espariol, se observa
como la figura del fisioterapeuta no esta presentéa mayoria de las unidades de cuidados
intensivos donde estos pacientes ingresan cuandohespitalizados por complicaciones
respiratorias. El Sistema publico de Salud no copta la figura ni exige una formacion
especifica, dependiendo por tanto la calidad dietéavencion de la implicacidén y los recursos
de los que disponga el personal. Por otro ladsisedma de derivacion a través de interconsulta
al médico rehabilitador tampoco garantiza esteigervEste queda fundamentalmente cubierto
por enfermeros y médicos, encargandose los primenos&a mayoria de las ocasiones de
desarrollar lo que se conoce por FR. Sin embarguisando el BOE de 19 de julio
(CIN/2134/2008), por el que se regulan las commésngenerales del titulo de Grado de
Enfermeria, se comprueba que esta funcion no estmida en él. Definen como una de las
funciones del enfermero: “Aplicar las técnicas guéegran el cuidado de enfermeria,
estableciendo una relacion terapéutica con lossnifieus cuidadores”. Esto no implica la
realizacién de técnicas fisioterapéuticas, que armdn parte del cuidado de enfermeria, y

podrian considerarse una forma de intrusismo posfab

Tras esta distincion podriamos determinar que fosgsos que algunos autores han
definido como “Rehabilitacion Respiratoria” no lons pues fueron establecidos y llevados a
cabo por fisioterapeutas tras la valoracion redéizpor ellos mismos, y sin necesidad de ser

prescritos por un médico rehabilitador.

Considerando todos los aspectos que en este apastachan debatido, podemos
determinar que el abordaje de las dificultadesira@gpias en nifios con ENM es eficaz e
imprescindible, tanto para reducir la incidencia dstas complicaciones, como para
proporcionar a estos nifios y sus familias una negbidad de vida. Estimamos que el presente
estudio ha aportado datos suficientes que avatantips de intervencion, con unos resultados

favorables y significativos.
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Dichos resultados respaldan la necesidad de lamtgtion, en el @mbito de la Sanidad
Publica, de un programa de Fisioterapia respimatdiiigido a la poblacion con ENM, de
manera precoz desde el momento de su diagnostide, fprma ininterrumpida, en el cual
participen tanto el paciente, como sus cuidadon@s gquipo de profesionales formados y con

experiencia.

Aunque las caracteristicas de estos programashender constantes, sino adaptadas a
cada paciente y a cada fase de la enfermedadisgtrexinos principios que deben respetarse.
En primer lugar, la intervencion debe ser precabitinuada en el tiempo. En segundo lugar,
debe llevarse a cabo por un equipo multidisciplidat que forman parte tanto el paciente como
su familia y entorno, a los que se les deben poigaar los recursos adecuados para ello. En
tercer lugar, el objetivo de estos programas noeleentrenamiento de la musculatura
respiratoria, sino la mejora o el mantenimientdad&incion respiratoria, por ello las técnicas
que se empleen deben ir encaminadas a este fioudto lugar, deben emplearse las técnicas
que han demostrado su eficacia en el abordajetde esmplicaciones, descartando aquellas
que ya quedaron obsoletas y cuya validez ya haisipiagnada. En quinto lugar, se debe evitar
la fatiga muscular, para no favorecer la hiperrafe las fibras musculares afectadas. Por
altimo, es imprescindible la realizacion de valawaes periédicas, que sirvan de guia para

establecer objetivos especificos del tratamiemtéoemen de la evolucion del paciente.

En este estudio hemos respetado estos principmsulles consideramos responsables
de nuestros resultados y esperamos sirvan paranrguecimiento de los fundamentos
cientificos que deben dirigir todas las decisic®egl contexto sanitario, asi como para el inicio

de nuevas investigaciones que aborden las limitasiexistentes.

Silvia Gonzélez Zapata 145



Eficacia de la Fisioterapia respiratoria DISCUSION
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

5.2. Limitaciones y prospectiva.

La limitacién principal que hemos encontrado dwdatrealizacion de este estudio ha
sido la baja incidencia de cada enfermedad neurartarsconsiderada individualmente, por lo
gue recurrimos a la definicién de unos criteriognbtusion que considerasen a todos los nifios
afectados por cualquiera de las patologias clasifis como ENM segun la OMS. Esto nos ha
llevado a tener un grupo heterogéneo en cuantdcdopéa se refiere, y por tanto también, a
grado de afectacion. Por ello los resultados deleerninterpretados con cautela, considerando
que no se puede esperar que un nifio con DistrofiscMar de Duchenne en fase avanzada
muestre la misma mejora en la funcion respiratguia una nifia con Atrofia Muscular Espinal

en la fase inicial de la enfermedad.

La escasa bibliografia existente sobre ENM y Fesaggia Respiratoria también ha
dificultado la seleccion de las técnicas mas efisapara el disefio de nuestro protocolo.
Algunas técnicas habian demostrado su eficacieaeiemtes con ENM en edad adulta, por lo
que extrapolar sus resultados a la edad infantigptlevar a confusion. Algunos autores no
proporcionan en sus articulos la informacion cotapsobre los protocolos utilizados, lo que
también ha complicado el disefio de la metodologiaste estudio. Esto nos ha llevado a basar
nuestro protocolo, tanto en las bases aportadatpanvestigadores que nos han precedido,
como en la experiencia profesional de la Dra. Basld?rieto Almeda en el H.U. Reina Sofia de
Cérdoba.

Consideramos que el abordaje de las dificultadsginatorias se debe comenzar en la
fase inicial de la enfermedad, aunque aun no exsgnos o sintomas de afectacion de este
sistema. Sin embargo, la realizacion de estosiejes@ara nifios de corta edad supone un reto,
tanto para el fisioterapeuta, como para la famyjlial propio sujeto. Esto conlleva una baja
adherencia a los programas de intervencion, y pde e la obtencién de unos resultados

inferiores a los esperados.

En el caso de enfermedades como la AME, el diagodstiede tener lugar antes de los
doce meses de edad, por lo que estos nifios tand@barian ser considerados como
beneficiarios potenciales de la Fisioterapia respita. Como se ha mencionado en anteriores
ocasiones, el motivo por el cual no fueron inclsidm este estudio, fue la imposibilidad de
poder evaluar, mediante la espirometria, la efical® este tratamiento en dichos sujetos.
Entendemos que una vez demostrada, debemos atfurenzes en adaptar el actual protocolo a
nifios de menor edad y en establecer herramientalag@uales medir dicha eficacia en sujetos

de cualquier edad, lo cual consideramos uno denmogesbjetivos futuros.
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En relacion a la prospectiva investigadora quetpianos para nuestro estudio debemos

considerar dos aspectos:

- El primero en relaciébn a la ENM diagnosticada, @robjetivo de estratificar los
resultados segun el diagnéstico de cada sujet@aptadel protocolo a las necesidades
particulares que cada patologia supone. Paradal®emos establecer una metodologia
gue contemple, al menos, las ENM mas frecuentefoithea independiente y que

compare la eficacia de la Fisioterapia respiratemigujetos con el mismo diagnostico.

- El segundo, en relacion a la edad de los sujetotayfase evolutiva de la enfermedad:
aungue no existen dos personas con la misma ednldei las ENM, respecto a formas
y tiempos, es necesario establecer un protocolotadia a los obstaculos a los cuales se
enfrentan en cada etapa de la enfermedad. Coflirestebemos considerar durante el
analisis de los datos la comparacién de los remgdtgaegin edad o etapa de la ENM,
determinando asi a qué edad se observan mejordtades, y por tanto cuando debe

comenzarse a aplicar dicho tratamiento.

Para la consecucion de estos dos conceptos essimtible obtener un mayor nimero
de participantes, lo que implicaria tener que aanjidi zona geografica en la que se desarrolla el

estudio e implicar a un mayor nimero de profesemfsioterapeutas que participen en él.

Finalmente, teniendo en cuenta los resultados des de este estudio, consideramos
gue la divulgacién de la eficacia de la Fisioteaagispiratoria en niflos con ENM es necesaria
en este ambito, tanto a profesionales sanitarimaulados, como a asociaciones y a las propias
familias. Con ello pretendemos disminuir la incidende procesos como la traqueotomia o de
dispositivos como la ventilacion mecanica, los esglueden ser necesarios en ciertas ocasiones

pero tienden a usarse indiscriminadamente.

La situacion actual de la FR en Espafia es muy ukdsémtre las distintas comunidades
autonomas, hasta 2006: sélo Andalucia, con el Bed87/2002 de Apoyo a las Familias
Andaluzas, incluia especificamente la RR, tantbudatoria como domiciliaria, dentro de la
cartera de servicios de atencion primaria. Sinaggd) estos programas se dirigen a sujetos con
patologias del aparato respiratorio, como la EP@#Zo no a personas con afectacidén de la
funcién respiratoria como consecuencia de otrasrenddades, situacién de los pacientes con
ENM'?

Al indagar en profundidad sobre la situacion dé&kR en las distintas comunidades,

encontramos un estudfdque analizé la distribucién de estas unidadesptarritorio espafiol
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y las caracteristicas de las mismas. Segun sulagkssi existen 31 centros reconocidos en los
gue este servicio esta implementado, destacandaldgid, Pais Vasco, Canarias, Islas
Baleares, Aragon, Extremadura y Catalufia. El 90%slenidades son de caracter publico, y el
10% corresponde a fundaciones como en el caso @éufi@a y Mallorca. En la figura 35 se
representa la distribucion de las unidades de RRelacion con las comunidades autbnomas.
Ademas, existe una gran variabilidad en la composide estas unidades. Como término medio
todas tienen al menos un médico, que suele sezhabititador, y un fisioterapeuta, el resto de

profesionales que forman parte del equipo multigisar es mas heterogéneo (ver figura 36).

Figura 35: Namero de unidades de

Rehabilitacion Respiratoria por Comunidad auténoma.

Fuente: Rehabilitacion cardiaca en Esp¥fia

Tabla 5 Recursos humanos en las unidades de RR

Profesionales Uno Dos Tres Ninguno
Medico 68% 29% 3%
Fisioterapeuta 51% 26% 13%

Terapia ocupacional 29% 1%
Psicalogo 3,3% 96,7%
Enfermero 10% 90%
Auxiliar clinica 35% 65%

Figura 36: Composicion de las Unidades de RR.

Fuente: Rehabilitacion cardiaca en Esp¥fia
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No sélo encontramos una carencia respecto a legissr que van dirigidos a estos
pacientes, también respecto a los protocolos deiéte primaria, dirigidos a la prevencion de
complicaciones. Este hecho nos impulsa a fomeataetesidad de desarrollar guias de practica
clinica, en Fisioterapia y en otras disciplinas.réalizacion de estas guias supondria un ahorro
socio-econémico para el sistema sanitario, ya quigar&a consultas de urgencias vy
hospitalizaciones, como ha quedado patente enessidio, si se llevaran a cabo de manera

preventiva y de forma precoz, desde el comienZa dafermedad.

Asi mismo, los protocolos existentes en los holgsitgpublicos para abordar las
necesidades de estos pacientes podrian mejorargginker lugar, es imprescindible que todos
los profesionales que atienden a estos pacienteszcan las caracteristicas de las ENM y
tengan los recursos necesarios para cubrir todanecesidades. En segundo lugar, deben
crearse equipos multidisciplinares especializagossta area, recalcando la importancia de la
presencia de la Fisioterapia respiratoria en lagdagles donde estos pacientes son
hospitalizados, ya sea por complicaciones respiaato de otra indole, ya que el encamamiento

prolongado también podria dar lugar a ellas.

Somos conscientes de que para que se produzcaandsos son necesarios muchos
esfuerzos, por ello intentaremos colaborar mediEnf@esentacion de informes, elaborados a
partir de los resultados de este estudio, a icstities profesionales para impulsar esta
competencia de la Fisioterapia, intentando quexsenela a todos los pacientes susceptibles de

encontrar mejoria gracias a ella.
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6. CONCLUSIONES.

El andlisis de los resultados del presente estumicha llevado a plantear las siguientes

conclusiones:

1. La Fisioterapia Respiratoria permite la mejora anantenimiento de la funcion
respiratoria de los nifios con ENM, frente al deterrespiratorio que se produce en

el grupo de sujetos que no reciben este tratamiento

2. El abordaje de las dificultades respiratorias nmediain protocolo de Fisioterapia
Respiratoria disminuye el nUmero de infeccionepira®rias y secundariamente la
necesidad de antibidticos y el numero de visitasgancias e ingresos hospitalarios

relacionados con estas.
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7. RESUMEN.
Introduccién.

Numerosos autores han demostrado la eficacia Eisitsterapia Respiratoria en el
abordaje de las dificultades respiratorias asosiaaladistintos tipos de patologias
(EPOC, Fibrosis quistica, tumores), sin embargohamos encontrado estudios de
evidencia cientifica que demuestren la eficaci@stes programas en nifios con ENM,
cuya calidad y esperanza de vida depende en grdidandel adecuado manejo de las
secreciones bronquiales y del retraso del detedera funcién respiratoria.

El objetivo principal de este estudio se centraleerminar la eficacia de la Fisioterapia
Respiratoria para el tratamiento de las dificulkadespiratorias en nifios con ENM.
Deduciéndose otros aspectos, como la incidenciestie programa en el nUmero de visitas a
urgencias cada afio, de ingresos hospitalariosigfeeciones respiratorias sufridas por estos

nifios, y en la necesidad o no de antibi6ticos.
Material y Método.

Nuestro trabajo es un estudio analitico, longitalliprospectivo, experimental, con cegado
del evaluador. Se trata de un ensayo clinico clawtoocon dos grupos en paralelo y aleatorio.
La muestra estuvo formada por 21 nifios diagnosica® ENM, con una media de edad de
7,38 afios; 11 formaron parte del grupo experiméBtaifias y 8 nifios) y 10 del grupo control
(3 nifias y 7 nifios). Inicialmente fueron 23 sujefweviamente a la aleatorizacion, dos de ellos
abandonaron el estudio por causas ajenas a laent@én. Para realizar la evolucion de las
distintas variables se emple6 una prueba espirmagprara las variables ligadas a la funcion
respiratoria, y una hoja de seguimiento disefiautdgs investigadores para recoger el nimero
de visitas a urgencias cada afio, de ingresos hlzjos, de infecciones respiratorias y la
necesidad de antibioticos. Estas valoraciones alizason antes y después del inicio del

programa y durante el mismo, cada cuatro meses.

Los pacientes fueron divididos aleatoriamente elasegrupo control y experimental, no
aplicandose ningun tipo de tratamiento en los ssjatel primer grupo y realizando un
programa de Fisioterapia Respiratoria en el segubidbo programa se llevd a cabo una vez en
semana, por el fisioterapeuta, y cuatro veces sapmen el domicilio, por la familia, durante

un afo.
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Resultados.

El analisis de los datos obtenidos indica que lggtss del grupo experimental
mejoraron, respecto a los del grupo control, logapatros de su funcidén respiratoria, y
obtuvieron mejores resultados en la hoja de seguimidisefiado, disminuyendo el nidmero de
infecciones respiratorias, de visitas a urgenciadeyingresos hospitalarios, asi como la

necesidad de antibioticos.

Dichos resultados se corroboraron al someter kdtezlos al analisis de contraste mediante
la prueba para datos no paramétricos de la U denMé#ritney y la prueba t de Student, donde
se observa que las diferencias entre el grupo aoytel experimental son estadisticamente
significativas (p<0,05), y con un tamafio del efaptie fue de moderado a muy grande para las
variables: “FVC”, “FEV1", “PEF”, “FICV", “CV", “IC", “ERV”, “TV”", “Infecciones
respiratorias en el Ultimo afio”, “NUumero visitasut@encias en el Gltimo afio”, “Nimero de
ingresos hospitalarios en el dltimo afo” y “Necadidie antibiéticos en el Ultimo afio”. Esta
diferencia no fue estadisticamente significativdasrnvariables“Relacién FEV1/FVC”, “Flujo
Medio del 25% al 75% de la FVC”, “PIF”, “indice déffenneau” y “FR”.

Conclusiones.

El abordaje de las dificultades respiratorias éiosicon ENM mediante un programa
de Fisioterapia Respiratoria ayuda a mejorar o ememtla funcion respiratoria, frente al declive
gue se produce en los sujetos que no recibenipetelé tratamiento. Dicho programa logra,
ademas, la disminucion del nimero de infecciongginaorias y secundariamente la necesidad
de antibidticos y el niumero de visitas a urgeneiasgresos hospitalarios relacionados con

estas.
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXO 2.

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA ESTUDIO CLINICO DENOMINADO “Eficacia de la

Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifios con Enfermedades neuromusculares”.

Lea atenta y completamente la informacién que se le presenta a continuacién. Firme en cada
pagina, sefialando de este modo que ha leido y que comprende su informacion. Debe preguntar cualquier
aspecto que no comprenda antes de firmar el consentimiento que aparece en la Gltima pagina del
documento, por medio del cual usted manifiesta su voluntad de participacion libremente de su hijo en el

presente estudio.

INTRODUCCION.

La rehabilitacion respiratoria se define como un proceso a través del cual los profesionales de la
salud y los especialistas, conjuntamente con el paciente y su familia, trabajan en equipo para alcanzar y
mantener una mejoria en la capacidad funcional y en la calidad de vida relacionada con la salud del
paciente respiratorio. Dadas las frecuentes complicaciones respiratorias que ocurren en los pacientes con
Enfermedades neuromusculares, la prevencion y el manejo de las mismas es esencial para lograr una

buena calidad de vida del paciente y de su entorno.

OBJETIVOS DE NUESTRA INVESTIGACION.

Los fines que se pretenden lograr con el presente estudio son: Determinar si la intervencién de
Fisioterapia mejora los parametros respiratorios de los nifios con enfermedades neuromusculares y si
dicha intervencion influye en la disminucion y/o eliminacién del nimero de infecciones respiratorias y

del nimero de visitas a urgencias e ingresos hospitalarios relacionados con las mismas.

Firma del padre/ madre/ tutor legal:

EJEMPLAR PARA LA FAMILIA

“Eficacia _de la Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifios con Enfermedades

neuromusculares”
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA ESTUDIO CLINICO DENOMINADO “Eficacia de la

Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifios con Enfermedades neuromusculares”

PROTOCOLO DE TRATAMIENTO.

El presente estudio comenzara con la inclusion de aquellos nifios que hayan sido diagnosticados
de una enfermedad neuromuscular, que tengan entre 3 y 18 afios y tengan capacidad para realizar una
espirometria. Se realizaran dos grupos: grupo control y grupo experimental. El criterio para la inclusién
en uno u otro dependera de la viabilidad de las familias para asistir a los centros donde se llevara a cabo el
estudio (Centro de Fisioterapia Nelfes, en Carmona y Facultad de Fisioterapia de la Universidad de

Sevilla, en Sevilla).

El grupo experimental comenzard con el tratamiento desde el momento de inclusion en el
programa. El grupo control serd valorado en tres ocasiones antes de comenzar con el programa de

Fisioterapia respiratoria, que sera ensefiado a las familias para su continuacion en el domicilio.

Es importante para la determinacién de la eficacia de este programa, que los participantes incluidos
en el grupo control no realicen otro programa de Fisioterapia similar. Aunque se considera valida la

realizacion de algun tipo de intervencion para eliminacion de las secreciones.

Tras el periodo de valoracién, se informard y formara a las familias y a los participantes sobre los
ejercicios de Fisioterapia respiratoria que componen este programa, para su realizacién en el domicilio.
Se determinard entre las familias y el fisioterapeuta la frecuencia con la que estos ejercicios seran

realizados y supervisados por el profesional.

EJEMPLAR PARA LA FAMILIA

“Eficacia de la FKisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifnos con Enfermedades

neuromusculares”
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA ESTUDIO CLINICO DENOMINADO “Eficacia de la
Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de niflos con Enfermedades neuromusculares”

BENEFICIOS Y RIESGOS DEL ESTUDIO.

El manejo de las complicaciones respiratorias es esencial para la calidad y la esperanza de vida de los
pacientes con enfermedades neuromusculares (ENM). Muchas de las ENM afectan los musculos
respiratorios, lo que provoca un alto riesgo de desarrollar complicaciones pulmonares importantes.
Mudltiples factores contribuyen al progreso del fracaso respiratorio, incluyendo la dificultad para la
eliminacion de las secreciones bronquiales, la disfagia con aspiracién, neumonias recurrentes, escoliosis y
estado nutricional pobre. Esta investigacion nos permitira conocer la eficacia de la fisioterapia para el
tratamiento de las complicaciones respiratorias en nifios con ENM. Hallar un método de tratamiento no
invasivo, reportaria importantes beneficios en el campo de las enfermedades neuromusculares, mejorando

notablemente la calidad de vida de estos pacientes, sus familiares y su entorno.

No existen riesgos conocidos asociados a la participacion en el estudio y este cumple con los
requisitos para experimentar con sujetos humanos menores de edad y se ajusta a las normativas vigentes

en el Estado Espafiol y la Unidn Europea.

Firma del padre/ madre/ tutor legal:

EJEMPLAR PARA LA FAMILIA

“Eficacia de la Fisioterapia respiratoria _en el tratamiento de nifios con Enfermedades

neuromusculares”
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA ESTUDIO CLINICO DENOMINADO “Eficacia de la

Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifios con Enfermedades neuromusculares”

He leido, comprendido y firmado las péaginas anteriores de informacién sobre “Eficacia de la

Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifios con Enfermedades neuromusculares”.

Doy fe de no haber omitido o alterado datos al informar sobre el historial de mi hijo/ hija y sus

antecedentes clinico- quirargicos, especialmente los referidos a enfermedades personales.

Doy el consentimiento para el tratamiento informatizado de la informacion que de mi hijo/hija
se obtenga con fines médicos, cientificos o educativos, conforme a las normas legales. De
acuerdo con la Ley 1571999 de Proteccién de datos de Caracter Personal, los datos personales
que de mi hijo/ hija se requieren (edad, género, etc.) son los necesarios para realizar el estudio
correctamente. No se revelard la identidad de mi hijo/ hija, asi como tampoco sus datos
personales. Ninguno de estos datos serdn revelados a personas externas a la investigacion. La
participacion es anénima, sin embargo, los datos de mi hijo/ hija seran registrados en una lista de
control que sera guardada por el investigador principal y s6lo recurrird a ella en los momentos

imprescindibles.
Me ha sido explicado de forma comprensible:
a. El procedimiento a realizar.
b. Los beneficios y riesgos del estudio propuesto.
He podido hacer preguntas sobre el estudio y han sido contestadas de forma clara y precisa.
He hablado con: Silvia Gonzélez Zapata, DNI 47339650-S.
Comprendo que la participacion de mi hijo/ hija es voluntaria.

Comprendo que puedo retirar a mi hijo/ hija de la prueba cuando quiera y sin tener que dar

explicaciones.

EJEMPLAR PARA LA FAMILIA

“Eficacia _de la Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifios con Enfermedades

neuromusculares”
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

Don/ Dora con

DNI como padre/ madre/ tutor/ tutora de

ACEPTO libremente la participacion de mi hijo/ hija en el estudio.

En ,a de de 20
Firma del padre/ madre/ tutor/ tutora Firma del investigador y DNI
y DNI

Firma del testigo cuando el consentimiento informado sea dado oralmente y DNI

EJEMPLAR PARA LA FAMILIA

“Eficacia _de la Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifios con Enfermedades

neuromusculares”
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA ESTUDIO CLINICO DENOMINADO “Eficacia de la

Fisioterapia respiratoria en el tratamiento de nifios con Enfermedades neuromusculares”

Don/ Dona con

DNI como padre/ madre/ tutor/ tutora de

NO ACEPTO libremente la participacion de mi hijo/ hija en el estudio.

En ,a de de 20
Firma del padre/ madre/ tutor/ tutora Firma del investigador y DNI
y DNI

Firma del testigo cuando el consentimiento informado sea dado oralmente y DNI

EJEMPLAR PARA LA FAMILIA

“Eficacia _de la Fisioterapia respiratoria _en el tratamiento de nifios con Enfermedades

neuromusculares”
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXO 3.

DOCUMENTO DE CONSENTIMIENDO INFORMADO PARA FOTOGRAFIAR

D/D? con DNI
Como representante legal de con
DNI , en calidad de

Con domicilio en

Declaro

Que D2 Silvia Gonzalez Zapata, como investigadora principal del proyecto “Eficacia de la Fisioterapia
respiratoria en nifios con Enfermedades neuromusculares”, desarrollado dentro del grupo de investigacion
CTS-305 de la Junta de Andalucia y el Departamento de Fisioterapia de la Universidad de Sevilla, me ha
explicado los motivos por los cuales se toman las fotografias y he podido preguntar y aclarar todas mis
dudas. Por eso he tomando consciente y libremente esta decision. También sé que puedo retirar mi
consentimiento cuando considere oportuno, sin que ello influya en la participacién el proyecto

anteriormente citado.

O Autorizo la utilizacién de iméagenes con fines docente o difusion del conocimiento cientifico, siempre

que se preserve la identidad del paciente de forma confidencial.

O No autorizo la utilizacion de imagenes con fines docente o difusidn del conocimiento cientifico.

Firma:

D/D?

DNI

En ,a de de 2012.

Silvia Gonzalez Zapata 183



Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXO 4. APROBACION DEL COMITE ETICO DE LA UNIVERSIDAD DE
SEVILLA.

S04
ot
& G
S

us

<

>
Naas?

A quien pueda interesar:

El Comite Etico de Experimentacion de la Universidad de Sevilla,
habiendo examinado el Proyecto ““Eficacia de la Fisioterapia para el
tratamiento de la Escoliosis en nifios con Atrofia Muscular Espinal™
presentado por 1. José Jesis Jiménez Rejuno emite el siguiente informe,

El proyecto cumple los requisitos exigidos pars expenimentacion en
sujetos humanos y en animales, y se ajusta a las normativas vigentes en
Espana y en In Unidn Europen

Sevilly, o 16 de julio de 2011

EL PRESIDENTE DEL COMITE,

.
A
/ —

Fdo.: Prof. Dr Zﬁ\ﬂ«h‘gmﬂmu.uuk/.

Posteriormente se solicité un cambio en el titulo del estudio, el cual fue aprobado por la
Universidad de Sevilla
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXO 5. uzg

HOJA DE PARTICIPACION

Nombre y apellidos: Fecha de nacimiento:
Peso: Altura:
ENM diagnosticada:
- Distrofia Muscular de Duchenne.
- Atrofia Muscular Espinal tipo Il.
- Distrofia Muscular de Cinturas.
- Sindrome de Charcot Marie Tooth.
- Miopatia no afiliada.
Antecedentes personales:
Nombre de padre/ tutor y/o madre/tutora:
Domicilio:
Localidad: Provincia:
Teléfono de contacto:
Correo electronico:
Sede de asistencia a las sesiones de Fisioterapia:
O  Facultad de Enfermeria, Fisioterapia y Podologia. C/ Avicena, s/n. (41009) Sevilla.
O Nedfes. Centro de Fisioterapia. C/ Bodeguilla, n°2A, local 2. Carmona (41410) Sevilla.
O  Centro Civico poniente del Sur. Cordoba.

Horario de sesiones de Fisioterapia:

Dia

Hora

Silvia Gonzalez Zapata 185



Eficacia de la Fisioterapia respiratoria
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXO 6. Hoja de recogida de datos

ANEXOS

Hoja de recogida de datos

Nombre y apellidos

N © de visitas a ] . )
) N © de ingresos hospitalarios (en
urgencias (en el o N
o . el dltimo afo)
altimo afio)
Ninguna
1-2
N° de infecciones (en el ltimo afio) 3-4
5-6
>7
Necesidad de antibiético Si No

186

Silvia Gonzalez Zapata




Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares
ANEXO 7. Estudio de la Normalidad de las variables.
Shapiro-Wilk Asimetria Curtosis
Variable Efror
Estadistico o] Sig. Estadistico tip Estadistico Error tip.
FvC Grupo 0,927 11 0,379 0,117 0,661 -1,335 1,279
pretest exp.
Grupo 0,885 10 0,150 1,310 0,687 2,237 1,334
control
FVvC Grupo 0,875 11 0,090 -0,574 0,661 -1,321 1,279
postestl exp.
Grupo 0,945 10 0,614 0,796 0,687 1,210 1,334
control
FVvC Grupo 0,948 11 0,621 -0,575 0,661 -0,317 1,279
postest2 exp.
Grupo 0,726 10 0,002 2,333 0,687 6,361 1,334
control
FvC Grupo 0,984 11 0,985 -0,177 0,661 -0,469 1,279
postest3 exp.
Grupo 0,909 10 0,275 1,283 0,687 2,162 1,334
control
Diferencia Grupo 0,898 11 0,173 1,108 0,661 1,235 1,279
FVvC exp.
Grupo 0,883 10 0,143 -0,694 0,687 -0,598 1,334
control
FEV1 Grupo 0,923 11 0,341 0,604 0,661 -0,493 1,279
pretest exp.
Grupo 0,881 10 0,136 1,261 0,687 2,155 1,334
control
FEV1 Grupo 0,985 11 0,989 0,203 0,661 -0,348 1,279
postestl exp.
Grupo 0,939 10 0,546 0,647 0,687 0,580 1,334
control
FEV1 Grupo 0,915 11 0,278 -0,340 0,661 -1,442 1,279
postest2 exp.
Grupo 0,759 10 0,005 2,096 0,687 5,286 1,334
control
FEV1 Grupo 0,981 11 0,974 -0,019 0,661 -0,617 1,279
postest3 exp.
Grupo 0,889 10 0,166 1,151 0,687 1,042 1,334
control
Diferencia Grupo 0,848 11 0,040 1,529 0,661 3,189 1,279
FEV1 exp.
Grupo 0,830 10 0,034 -1,364 0,687 1,170 1,334
control
FEV1% Grupo 0,914 11 0,271 1,251 0,661 2,035 1,279
Pretest exp.
Grupo 0,849 10 0,057 -1,199 0,687 1,005 1,334
control
FEV1% Grupo 0,979 11 0,962 0,319 0,661 -0,455 1,279
Postestl exp.
Grupo 0,831 10 0,034 -1,654 0,687 2,957 1,334
control
FEV1% Grupo 0,825 11 0,020 -1,771 0,661 3,479 1,279
Postest2 exp.
Grupo 0,967 10 0,862 -0,393 0,687 -0,318 1,334
control
Silvia Gonzalez Zapata 187
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Shapiro-Wilk Asimetria Curtosis
Variable Estadistico gl Sig. Estadisti Er’ror Estadistico Erlror
co tip. tip.
FEV1% Grupo 0,790 11 0,007 -2,026 0,661 4,691 1,279
Postest3 exp.
Grupo 0,889 10 0,164 -0,553 0,687 -1,295 1,334
control
Diferencia Grupo 0,957 11 0,728 -0,508 0,661 -0,154 1,279
FEV1% exp.
Grupo 0,837 10 0,041 -0,906 0,687 0,908 1,334
control
PEF Grupo 0,757 11 0,003 2,162 0,661 5,594 1,279
pretest exp.
Grupo 0,907 10 0,260 -0,103 0,687 -1,607 1,334
control
PEF Grupo 0,888 11 0,132 0,688 0,661 -0,427 1,279
postestl exp.
Grupo 0,898 10 0,207 -0,312 0,687 -0,853 1,334
control
PEF Grupo 0,805 11 0,011 1,649 0,661 2,759 1,279
postest2 exp.
Grupo 0,811 10 0,020 1,831 0,687 4,222 1,334
control
PEF Grupo 0,919 11 0,311 0,878 0,661 0,025 1,279
postest3 exp.
Grupo 0,900 10 0,222 0,730 0,687 -0,075 1,334
control
Diferencia Grupo 0,815 11 0,015 1,720 0,661 3,208 1,279
PEF exp.
Grupo 0,621 10 <0,0005 -2,739 0,687 8,006 1,334
control
FEF 25- Grupo 0,750 11 0,002 2,251 0,661 5,853 1,279
75% exp.
pretest Grupo 0,916 10 0,327 0,108 0,687 -1,343 1,334
control
FEF 25- Grupo 0,780 11 0,005 2,072 0,661 4,941 1,279
75% exp.
postestl Grupo 0,920 10 0,360 -0,036 0,687 -1,201 1,334
control
FEF 25- Grupo 0,866 11 0,069 0,380 0,661 -1,771 1,279
75% exp.
postest2 Grupo 0,874 10 0,111 1,125 0,687 0,644 1,334
control
FEF 25- Grupo 0,952 11 0,669 0,634 0,661 -0,371 1,279
75% exp.
postest3 Grupo 0,961 10 0,796 0,589 0,687 0,425 1,334
control
Diferencia Grupo 0,928 11 0,389 0,913 0,661 0,764 1,279
FEF 25- exp.
75% Grupo 0,763 10 0,005 -2,022 0,687 4,677 1,334
control
FICV Grupo 0,932 11 0,426 0,960 0,661 0,882 1,279
pretest exp.
Grupo 0,738 10 0,003 2,307 0,687 6,140 1,334
control
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Neuromusculares
Shapiro-Wilk Asimetria Curtosis
Variable Estadistico gl Sig. ESFadIS Er'ror Estadistico Er,ror
tico tip. tip.
FICV Grupo 0,912 11 0,255 -0,39%4 0,661 -1,226 1,279
postestl exp.
Grupo 0,929 10 0,439 0,683 0,687 -0,328 1,334
control
FICV Grupo 0,989 11 0,996 -0,024 0,661 -0,176 1,279
postest2 exp.
Grupo 0,939 10 0,544 0,640 0,687 -0,412 1,334
control
FICV Grupo 0,924 11 0,350 1,155 0,661 2,207 1,279
postest3 exp.
Grupo 0,971 10 0,901 -0,160 0,687 -0,754 1,334
control
Diferencia Grupo 0,959 11 0,763 -0,595 0,661 0,056 1,279
FICV Exp.
Grupo 0,646 10 <0,0005 -2,616 0,687 7,438 1,334
control
PIF pretest Grupo 0,811 11 0,013 1,336 0,661 0,655 1,279
exp.
Grupo 0,871 10 0,103 1,567 0,687 3,262 1,334
control
PIF postestl Grupo 0,918 11 0,301 0,983 0,661 0,365 1,279
exp.
Grupo 0,864 10 0,084 1,584 0,687 3,386 1,334
control
PIF postest2 ~ Grupo 0,880 11 0,104 0,934 0,661 -0,340 1,279
exp.
Grupo 0,759 10 0,005 2,217 0,687 6,024 1,334
control
PIF postest3  Grupo 0,891 11 0,141 1,199 0,661 1,837 1,279
exp.
Grupo 0,949 10 0,660 -0,173 0,687 -1,272 1,334
control
Diferencia Grupo 0,949 11 0,634 -0,132 0,661 1,341 1,279
PIF exp.
Grupo 0,779 10 0,008 -2,050 0,687 4,900 1,334
control
CV pretest Grupo 0,877 11 0,096 0,682 0,661 -0,927 1,279
exp.
Grupo 0,675 10 <0,0005 2,573 0,687 7,427 1,334
control
CV postestl Grupo 0,877 11 0,127 0,800 0,661 -0,583 1,279
exp.
Grupo 0,849 10 0,056 1,678 0,687 3,284 1,334
control
CV postest2 Grupo 0,893 11 0,152 0,983 0,661 0,098 1,279
exp.
Grupo 0,690 10 0,001 2,491 0,687 7,109 1,334
control
CV postest3 Grupo 0,928 11 0,393 0,887 0,661 0,222 1,279
exp.
Grupo 0,735 10 0,002 2,298 0,687 6,425 1,334
control
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Shapiro-Wilk Asimetria Curtosis
Variable Estadistico gl Sig. ESFadIS Error tip. Estadistico Er,ror
tico tip.
Diferencia Grupo 0,854 11 0.049 1,545 0,661 3,029 1,279
cv exp.
Grupo 0,665 10 <0,0005 -2,526 0,687 7,484 1,334
control
FEV1/ CV Grupo 0,883 11 0,115 1,081 0,661 0,351 1,279
pretest exp.
Grupo 0,891 10 0,175 -1,003 0,687 0,146 1,334
control
FEV1/ CV Grupo 0,908 11 0,230 -0,170 0,661 -1,591 1,279
postestl exp.
Grupo 0,936 10 0,505 -0,270 0,687 -1,399 1,334
control
FEV1/ CV Grupo 0,914 11 0,273 1,060 0,661 0,993 1,279
postest2 exp.
Grupo 0,736 10 0,002 -2,325 0,687 6,315 1,334
control
FEV1/ CV Grupo 0,991 11 0,999 0,146 0,661 -0,306 1,279
postest3 exp.
Grupo 0,916 10 0,322 -0,576 0,687 -0,867 1,334
control
Diferencia Grupo 0,978 11 0,955 0,169 0,661 -0,117 1,279
FEV1/ CV Exp.
Grupo 0,644 10 <0,0005 -2,645 0,687 7,878 1,334
control
IC pretest Grupo 0,869 11 0,076 0,568 0,661 -1,115 1,279
exp.
Grupo 0,701 10 0,001 2,457 0,687 6,847 1,334
control
IC postestl Grupo 0,892 11 0,149 0,863 0,661 0,075 1,279
exp.
Grupo 0,865 10 0,086 1,471 0,687 2,203 1,334
control
IC postest2 Grupo 0,899 11 0,178 1,223 0,661 1,715 1,279
exp.
Grupo 0,711 10 0,001 2,429 0,687 6,764 1,334
control
IC postest3 Grupo 0,918 11 0,306 1,173 0,661 1,872 1,279
exp.
Grupo 0,799 10 0,014 2,032 0,687 5,311 1,334
control
Diferencia Grupo 0,806 11 0,011 1,896 0,661 4,263 1,279
IC exp.
Grupo 0,784 10 0,009 -1,372 0,687 1,976 1,334
control
ERV pretest  Grupo 0,673 11  <0,0005 2,608 0,661 7,499 1,279
exp.
Grupo 0,639 10  <0,0005 2,148 0,687 4,149 1,334
control
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares
Shapiro-Wilk Asimetria Curtosis
Variable Estadistico gl Sig. Es?adls Er'ror Estadistico Er,ror
tico tip. tip.
ERV Grupo 0,691 11 <0,0005 2,405 0,661 6,217 1,279
postestl exp.
Grupo 0,782 10 0,009 1,987 0,687 4,347 1,334
control
ERV Grupo 0,556 11 <0,0005 3,015 0,661 9,511 1,279
postest2 exp.
Grupo 0,650 10 <0,0005 2,662 0,687 7,744 1,334
control
ERV Grupo 0,591 11 0,002 2,926 0,661 9,114 1,279
postest3 exp.
Grupo 0,723 10 <0,0005 2,406 0,687 6,672 1,334
control
Diferencia  Grupo 0,622 11 <0,0005 2,779 0,661 8,397 1,279
ERV exp.
Grupo 0,555 10 <0,0005 -1,833 0,687 1,802 1,334
control
TV Grupo 0,896 11 0,166 0,492 0,661 -1,235 1,279
pretest exp.
Grupo 0,712 10 0,001 2,387 0,687 6,761 1,334
control
TV Grupo 0,936 11 0,477 0,820 0,661 0,324 1,279
postestl exp.
Grupo 0,844 10 0,049 1,661 0,687 3,035 1,334
control
TV Grupo 0,898 11 0,173 1,312 0,661 2,569 1,279
postest2 exp.
Grupo 0,716 10 0,001 2,405 0,687 6,628 1,334
control
TV Grupo 0,897 11 0,172 1,243 0,661 2,386 1,279
postest3 exp.
Grupo 0,799 10 0,014 2,004 0,687 5,077 1,334
control
Diferencia Grupo 0,792 11 0,007 1,937 0,661 4,119 1,279
TV Exp.
Grupo 0,836 10 0,039 0,571 0,687 3,095 1,334
control
FR Grupo 0,823 11 0,019 0,931 0,661 -0,811 1,279
pretest exp.
Grupo 0,807 10 0,018 1,218 0,687 0,187 1,334
control
FR Grupo 0,771 11 0,004 1,634 0,661 1,779 1,279
postestl exp.
Grupo 0,857 10 0,070 1,250 0,687 1,315 1,334
control
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Neuromusculares
Shapiro-Wilk Asimetria Curtosis
Variable
. . Estadis Error P Error
Estadistico al Sig. tico tip. Estadistico tip.
FR postest2 Grupo 0,791 11 0,007 1,561 0,661 1,784 1,279
exp.
Grupo 0,916 10 0,321 0,572 0,687 -0,821 1,334
control
FR postest3 Grupo 0,854 11 0,048 1,609 0,661 3,231 1,279
exp.
Grupo 0,884 10 0,146 1,116 0,687 0,548 1,334
control
Diferencia Grupo 0,933 11 0,447 -0,655 0,661 1,299 1,279
FR exp.
Grupo 0,944 10 0,600 -0,465 0,687 0,692 1,334
control
N° de visitas Grupo 0,759 11 0,003 1,020 0,661 -0,618 1,279
a urgencias exp.
pretest Grupo 0,906 10 0,258 0,000 0,687 0,107 1,334
control
N° de visitas Grupo 0,486 11 <0,0005 1,923 0,661 2,037 1,279
a urgencias exp.
postest Grupo 0,886 10 0,152 -0,610 0,687 -0,157 1,334
control
Diferencian®  Grupo 0,804 11 0,011 1,214 0,661 0,585 1,279
de visitas a exp.
urgencias Grupo 0,640 10 <0,0005 -0,484 0,687 -2,277 1,334
control
N° de Grupo 0,698 11 <0,0005 1,584 0,661 1,744 1,279
ingresos exp.
hospitalarios Grupo 0,366 10 <0,0005 3,162 0,687 10,000 1,334
pretest control
N° de Grupo 0,345 11 <0,0005 3,317 0,661 11,000 1,279
ingresos exp.
hospitalarios  Grupo 10
control
postest
Diferencia N°  Grupo 0,689 11  <0,0005 1,153 0,661 -0,254 1,279
de ingresos exp.
hospitalarios  Grupo 0,640 10 <0,0005 -0,484 0,687 -2,277 1,334
control

Tabla 25. Estudio de la Normalidad de las variables.
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXO 8.

Variable Grupo Media DT Significacion
Capacidad Vital Control 66,6000 42,67760 p=0,711
Forzada Pretest

Exp. 73,7273 43,94790
Volumen Espiradoenel  Control 59,0000 41,85424 p =0,938
Primer Segundo Pretest
Exp. 60,3636 37,62253
Relacion FEV1/FVC Control 89,7000 14,24430 p=0,717
Pretest
Exp. 86,8182 20,72109
Indice de Tiffenneau Control 75,4000 21,58806 p=0,922
Pretest Exp. 74,4545 2226820

ANEXOS

Tabla 26. Homogeneidad inicial de los dos grupos en las variables Capacidad Vital Forzada, Volumen Espirado en el

Primer Segundo, Relacion FEV1/FVC e indice de Tiffenneau. Se utilizd la prueba t de Student para muestras

independientes.

Silvia Gonzalez Zapata
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXOS

ANEXO 9. Contraste entre las diferentes mediciones, considerando cada grupo por separado,

en las variables que se ajustaron a la normal.

Variable

Capacidad
Vital Forzada

Volumen
Espirado en el
Primer
Segundo

Flujo Medio
del 25 al 75%
delaFVC

Capacidad
Vital
Inspiratoria
Forzada

Capacidad
Vital

indice de
Tiffenneau

Capacidad
Inspiratoria

Volumen Tidal

Grupo

Experimental

Experimental

Control

Experimental

Experimental

Experimental

Experimental

Experimental

Prueba de
Friedman

p =0,017

p < 0,001

p=0,458

p=0,185

p=0,030

p=0,001

p = 0,044

p = 0,045

Prueba de comparaciones multiples

Pretest

Postest
1
p>0,05

p>0,05

p >0,05

p>0,05

p >0,05

Pretest-
Postest2

p>0,05

p>0,05

p>0,05

p>0,05

p>0,05

Pretest-
Postest3

p <0,01

p < 0,001

p <0,05

p <0,05

p <0,05

Postest1-
Postest2

p>0,05

p>0,05

p>0,05

p>0,05

p>0,05

Postest1-
Postest3

p >0,05

p <0,01

p >0,05

p>0,05

p >0,05

Postest2-
Postest3

p>0,05

p>0,05

p>0,05

p>0,05

p>0,05

Tabla 27: Diferencias entre pretest, postest1, postest2 y postest3 estudiando por separado cada grupo de tratamiento

en las variables dependientes que se ajustaron a la normal.

Para la realizacion de las pruebas de comparaciones mdaltiples hemos utilizado el

programa estadistico GraphPadInStat 3.06.
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria ANEXOS
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXO 10. Diferencias en el grupo control en la variable “Numero de Visitas a Urgencias en
el altimo afo” entre pretest y postest al afio. Se usé la prueba t de Student para muestras

relacionadas.

Variable Significacion

Namero de Visitas a Urgencias p =0,037
en el altimo afio

Tabla 28.
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Eficacia de la Fisioterapia respiratoria
en nifios con Enfermedades
Neuromusculares

ANEXOS

ANEXO 11.
Variable Grupo Media DT Significacion Tamaiio del
efecto
Diferencia en la Capacidad Vital Control -8,90 16,83 p =0,001 1,54
Forzada
Exp. 23,90 26,29
Diferencia en la Frecuencia Control 19,40 68,01 p = 0,096 0,62
Respiratoria en Reposo
Exp. -16,00 51,75

Tabla 29. Contraste entre los dos grupos en las variables “Capacidad Vital Forzada” y “Frecuencia Respiratoria en

Reposo”.

196

Silvia Gonzalez Zapata



