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Abstract

Obijetives: the aim of this review was to examine the effects of physical exercise on functionality and
quality of life in individuals with type 1 myotonic dystrophy; Methods: An extensive investigation was
conducted, including diverse interventions that implemented different types of training programs in patients
with type 1 myotonic dystrophy. The search was conducted in databases such as PubMed, Scopus, Medline
and Web of Science. During the selection process, a series of descriptors related to physical activity and
type 1 myotonic dystrophy were applied. However, no criteria were applied base on the age or quality;
Results: The findings revealed significant results with respect to the implementation of strength training,
endurance training and moderate intensity programmes in the treatment of patients with myotonic
dystrophy. These interventions demonstrated improvements in the quality of life and functinality of patients
with type 1 myotonic dystrophy; Conclusion: Physical exercise has potential as an effective treatment for
this disease. However, more research is needed to determine the optimal type of exercise and the most

effective training factors.

Key words: Myotonic dystrophy, physical activity, myotonia, exercise, strength.

Resumen

Objetivos: esta revision tuvo como objetivo examinar los efectos del ejercicio fisico en la
funcionabilidad y calidad de vida en personas con distrofia mioténica tipo 1; Métodos: se Ilevo a cabo una
investigacion exhaustiva de diversas intervenciones que implementaron diferentes tipos de programas de
entrenamiento en pacientes con distrofia miotdnica tipo 1. La busqueda se aplico en las bases de datos
PubMed, Scopus, Medline y Webofscience. En la seleccion, se aplicaron una serie de descriptores sobre
aspectos relacionados con actividad fisica y la distrofia mioténica tipo 1. Por otro lado, no se aplicé ningln
tipo de criterio en funcidén de la antigiedad del articulo ni sobre los criterios de calidad de los mismos;
Resultados: los hallazgos revelaron resultados significativos en relacion a la implementacion de
entrenamiento de fuerza, de resistencia y programas de intensidad moderada en el tratamiento de pacientes
con distrofia miotdnica tipo 1. Estas intervenciones demostraron mejoras en la calidad de vida y
funcionabilidad de los pacientes con distrofia miotdnica tipo 1; Conclusiones: el ejercicio fisico tiene
potencial como tratamiento efectivo para dicha enfermedad. Sin embargo, se requiere de méas investigacion

para determinar el tipo de ejercicio mas 6ptimo, asi como los factores de entrenamiento mas efectivos.

Palabras clave: distrofia miotonica, actividad fisica, miotonia, ejercicio, fuerza.



Introduccion:

Como bien nos describe Rosado Bartolomé y Sierra Santos (2015), la distrofia
miotdnica tipo 1 o la también conocida como distrofia mioténica de Steinert, es la
distrofia muscular mas frecuente en adultos, con una prevalencia en Europa de 3-15
adultos por cada 100.000 habitantes. Se trata de una alteracion dominante a nivel
cromosomica que posee una expresividad clinica muy variable e incompleta a dia de hoy.
Esta enfermedad se va transmitiendo de generacidn en generacion y tiene la caracteristica
de que las sucesivas generaciones van a estar afectadas en mayor gravedad que el primer

caso familiar.

La distrofia mioténica de Steinert atendiendo a Rosado Bartolomé y Sierra Santos
(2015) es una enfermedad progresiva que puede llegar a afectar a varios sistemas
corporales como el muscular, respiratorio, cardiaco, endocrino, ocular e incluso al sistema
nervioso central. Las principales manifestaciones clinicas de esta enfermedad son la
pérdida progresiva de fuerza muscular desde las zonas distales hasta las proximales,
debilidad en los musculos faciales, asi como de la mandibula y parte anterior del cuello,
seguidos de miotonia (trastorno en la relajacion muscular tras una contraccion voluntaria),
somnolencia diurna, cansancio general y cataratas (Rosado Bartolomé y Sierra Santos,
2015).

Como bien se ha citado con anterioridad, la distrofia miotonica tipo 1 afecta a una gran
cantidad de sistemas corporales; por tanto, el tratamiento de esta enfermedad abarca a una
gran cantidad de especialidades médicas, desde la cardiologia, ya que puede producir
miocardiopatias o trastornos en el ritmo cardiaco, hasta la oncologia, puesto que en estos
pacientes encontramos un aumento de la incidencia de cancer (Gutiérrez et al. 2020). Por
parte de la mayoria de las especialidades existen tratamientos ya sean farmacoldgicos o a
través de rehabilitacion que sirven para mitigar los efectos y sintomas de la enfermedad.
A pesar de esto, el ejercicio fisico no esta presente ni planteado en ninguno de los
tratamientos utilizados en la actualidad debido fundamentalmente, a la escasez de rigor
cientifico que existe sobre la utilidad y resultados reales del mismo en las manifestaciones

de esta enfermedad (Gutiérrez et al. 2020).



Pese a que el ejercicio fisico no estd implantado en la mayoria de los tratamientos de
la actualidad, Gutiérrez et al. (2015) reportan una gran cantidad de beneficios que puede
aportar el ejercicio fisico frente a los sintomas de esta enfermedad. Podemos llegar a
pensar que los sintomas relacionados con los problemas musculares (debilidad o
monotonia), son los que probablemente obtendrian mayores beneficios con la aplicacion
de ejercicio fisico como tratamiento. Segun estos autores Gutiérrez et al. (2015) tanto el
ejercicio fisico aerébico, como el entrenamiento de fuerza deben seguir siendo
investigados en el futuro, ya que esta demostrado cientificamente que no provocan dafios

en el individuo; sin embargo, no hay muchas evidencias sobre su utilidad.

Marco Tebrico:

La distrofia miotonica tipo 1 es presentada por Turner y Hilton-Jones (2014) como un
trastorno multisistémico progresivo autosémico dominante debido a las expansiones
inestables de repeticiones de nucledtidos en el ADN no traducido, esta mutacion dara
lugar a una union errénea entre los distintos tipos de ARN mensajero afectado asi a
muchos procesos celulares y generando una gran variedad de enfermedades. La distrofia
miotonica tipo 1 es la distrofia muscular mas comdn en adultos con un amplio fenotipo
clinico desde trastornos asintomaticos hasta congénitos graves y potencialmente mortales,
esta enfermedad esta asociada a una mortalidad temprana, con una media de 54 afios y el
70% de las mortalidades se deben a complicaciones cardiorrespiratorias (Turner y Hilton-
Jones, 2014).

Los pacientes con distrofia miotdnica tipo 1 pueden dividirse clinicamente en cinco
subgrupos: un primer grupo “premutacién” que no presentan sintomatologia clinica, edad
de inicio y edad de fallecimiento, un segundo grupo “leve’” que como sintomas principales
encontramos cataratas y una leve miotonia, suele presentarse entre los 20-70 afios y en
relacion a la edad de fallecimiento presenta normalidad, el tercer grupo “clasico”, es la
forma méas comun y presenta debilidad muscular con insuficiencia respiratoria, miotonia,
cataratas, arritmias cardiacas y somnolencia diurna excesiva, suele surgir entre los 10-30
afios y la mortalidad entre los 48-60 afios, un cuarto grupo “Inicio en la infancia” en la
gue encontramos problemas psicosociales, bajo coeficiente intelectual e incontinencia,

surge entre los 1-10 afios y no presenta edad de mortalidad establecida, como altimo



grupo encontramos el “congénito” cuyos principales sintomas son la hipotonia infantil,
insuficiencia respiratoria, problemas de aprendizaje y dificultad para alimentarse, esta
presente desde el nacimiento y la edad promedio de fallecimientos se encuentra sobre los
45 anos (Turner y Hilton-Jones, 2014).

El musculo esquelético segin Turner y Hilton-Jones (2014) es una de las estructuras
gue van a presentar una alta afeccion por parte de esta enfermedad, esta afeccion se
caracteriza por un proceso distrofico, que causa debilidad y defecto en la excitabilidad de
la membrana muscular, causando miotonia. Un patron muy caracteristico de miotonia es
la debilidad facial, caida prematura del cabello, debilidad del cuello, debilidad en los
flexores de los dedos dando lugar a problemas funcionales discapacitantes, asi como la
debilidad de la dorsiflexidn del tobillo, siendo esta uno de los principales causantes de las
caidas, esta debilidad muscular progresa lentamente a lo largo de los afios. En relacion a
la aplicacion de tratamiento, encontramos que el entrenamiento de fuerza a intensidad
moderada no parece causar dafios en la distrofia miotonica tipo 1, a pesar de la falta de
pruebas que demuestren beneficios se recomienda que todos los pacientes realicen
ejercicio de forma regular, ya que se cree que puede ayudar a la mejora de la musculatura,
la resistencia, asi como al estado cardiovascular general, a su vez, la miotonia también
afecta a la cara, mandibula, lengua y en consecuencia a la deglucion, ante esta
sintomatologia , se ha demostrado que la miotonia mejora con contracciones repetidas, a

lo que se conoce como “fendmeno de calentamiento” (Turner y Hilton-Jones, 2014).

Otro de los principales 6rganos afectados por esta enfermedad atendiendo a Turner y
Hilton-Jones (2014) es el corazén, ya que como se definié con anterioridad, hay una
correlacion muy positiva entre las causas de muerte y los problemas cardiacos, obteniendo
como resultado que un 30% de las muertes en pacientes con esta patologia surjan debido
a complicaciones cardiacas. En este aspecto, como principales sintomatologias
encontramos trastornos en la conduccion, taquiarritmias, blogueos cardiacos y anomalias
graves en el electrocardiograma (Turner y Hilton-Jones, 2014). Como principales
tratamientos encontraremos la recomendacion de un electrocardiograma anual,
monitorizacion mediante Holter e insercion de marcapasos permanentes (Turner y Hilton-
Jones, 2014).

Segun Turner y Hilton-Jones (2014), la somnolencia diurna excesiva y la insuficiencia
respiratoria son muy frecuentes en la distrofia miotonica tipo 1, y aunque son
independientes entre si, disminuyen en gran medida la calidad de vida de los pacientes.
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La insuficiencia respiratoria, que es la principal causa de muerte de esta enfermedad,
representa el 40% de la mortalidad total, estd complicacion es causada principalmente por
la debilidad de los musculos respiratorios (concretamente los diafragmaticos) por lo que
se ve reducida la capacidad vital (Turner y Hilton-Jones, 2014). Para su tratamiento, se
recomiendan revisiones anuales de la capacidad vital y de posibles sintomas que sugieran
trastornos del suefio, asi como la administracion farmacologica de modafilino de 200 gr

por la mafiana y a la hora de comer (Turner y Hilton-Jones, 2014).

Desde el punto de vista neurolégico y psiquiatrico, los déficits cognitivos e
intelectuales son frecuentes en pacientes con distrofia miotonica, pero son
sustancialmente més leves y constituyen un problema clinico menor, siendo a pesar de
esto, mas grave en edades infantiles (Turner y Hilton-Jones, 2014). En este &mbito
encontramos una amplia gama de defectos fisiolégicos como déficits en el
reconocimiento de emociones faciales o perdida de regiones especificas de materia gris
entre otras, siendo la apatia y somnolencia unas de las patologias mas predominantes en

este ambito (Turner y Hilton-Jones, 2014).

A nivel de problemas gastrointestinales en pacientes con distrofia miotdnicatipo 1, los
sintomas mas frecuentes son dolor abdominal, disfagia, diarrea crénica o episodica, tos
al comer e incontinencia anal (Turner y Hilton-Jones, 2014). Para esta sintomatologia
algunos pacientes requieren de intervenciones, pero el tratamiento mas comdn es la

gastrostomia endoscopica percutanea (Turner y Hilton-Jones, 2014).

Con respecto a anomalias endocrinas encontramos alteraciones en el pancreas,
hipotalamo, paratiroides y gonadas, siendo la atrofia testicular bastante comuin y
provocando infertilidad en los hombres, asi como irregularidades menstruales en y
abortos mas frecuentes por parte de las mujeres (Turner y Hilton-Jones, 2014). Por otro
lado, la diabetes mellitus es ligeramente mas frecuente en pacientes con distrofia
miotdnica y cuyos sintomas debe informarse al paciente correctamente para que preste

especial atencion (Turner y Hilton-Jones, 2014).

En cuanto a el embarazo en mujeres con distrofia mioténica, poseen un mayor riesgo
de sufrir complicaciones durante el mismo, incluyendo un aborto espontaneo, parto
prolongado, retenciones de placenta 0 hemorragias posparto (Turner y Hilton-Jones,

2014). Como tratamiento encontramos un diagnéstico prenatal que ofrecera la opcion de



interrumpir el embarazo de forma selectiva si se observa que puede conllevar un riego

tanto para la salud de la progenitora que del feto (Turner y Hilton-Jones, 2014).

El papel del ejercicio fisico en la mejora de la funcionalidad y calidad de vida en
pacientes con enfermedades neuromusculares es un tema de gran interés en la actualidad.
Aunque la actividad fisica puede llegar a ser dificil para los pacientes con este tipo de
enfermedades tan especificas, debido principalmente a sintomas como la debilidad
muscular y la fatiga, numerosos estudios han demostrado que el ejercicio puede mejorar
la fuerza muscular, muchos cientificos se han centrado en el estudio de este &ambito y entre
todos han ido obteniendo una gran variabilidad de resultados, Jones et al. (2021) se centrd
en evaluar los efectos de intervenciones disefiadas para promover la actividad fisica en
pacientes con enfermedades neuromusculares en comparacion con ninguna intervencion
u otro tipo de intervenciones alternativas, focalizandose en la diferencia que podrian
obtenerse entre un programa de actividad fisica con carga de peso en comparacion con
ningln programa, un programa de ejercicio interactivo basado en sensores en
comparacion con ningun programa y un programa de ejercicio funcional en comparacién
con uno de ejercicios de estiramientos, de estos tres temas principales, obtuvo como
resultados principales que por parte del primero descubrié que tras la aplicacion del
programa, este habia supuesto un incremento importante en la cantidad de actividad fisica
que se realizaba semanalmente pero sin embargo este efecto desaparecio a los tres meses,
el segundo estudio no pudo aportar ningun tipo de conclusién a nivel de efectividad de la
intervencion ni a nivel de calidad de vida, ya que la evidencia de certeza era muy baja,
por parte del dltimo de ellos, determind que el ejercicio funcional presenta muy poca o
ninguna diferencia a nivel de calidad de vida en los pacientes en comparacion con el

entrenamiento de estiramiento.

Conforme a la investigacion realizada por Ortega et al. (2021), cuyo objetivo principal
de estudio fue analizar los efectos potenciales a corto, medio y largo plazo de un programa
de ejercicio fisioterapéutico en pacientes con esclerosis lateral amiotréfica, este obtuvo
como resultados diferencias significativas sobre todo a medio y largo plazo tras aplicar
un programa de intensidad moderada, con frecuencias de dos veces por semana Yy
combinando entrenamiento de fuerza y resistencia aerébica. Teniendo en cuenta estos
resultados, el ejercicio fisioterapéutico puede ayudar a frenar el deterioro de la
musculatura en los pacientes con dicha enfermedad, facilitando asi la realizacion de

actividades de la vida diaria en comparacion con aquellos pacientes que aplicaban



tratamientos pasivos (Ortega et al, 2021). Por otro lado, la supervivencia de los pacientes
no se vio modificada, aunque su musculatura respiratoria, asi como la debilidad muscular,
se vio mejorada en gran medida, provocando una mejora de la calidad de vida hasta el
final de la enfermedad (Ortega et al, 2021).

En el estudio realizado por Voet (2019), se realizé un andlisis sobre los efectos del
entrenamiento de fuerza en pacientes con enfermedades neuromusculares, el objetivo de
dicho entrenamiento fue tratar de mantener la fuerza existente o reducir la progresion de
debilidad muscular y como resultados finales cabe destacar la recomendacion de realizar
ejercicio de fuerza a baja intensidad, con una media de 10-15 repeticiones, ya que este
junto al moderado puede ser beneficioso (Voet, 2019). Por otro lado, el entrenamiento de
fuerza intenso y el excéntrico no presentan evidencias de obtener resultados mas
beneficiosos que los citados con anterioridad, por lo que dichos entrenamientos deben
evitarse ya que pueden llegar a generar sobrecarga muscular. En particular, en
enfermedades como la distrofia miotonica tipo 1 o distrofias musculares en la cintura, se
ha demostrado que el entrenamiento de fuerza moderado es seguro y puede tener un
impacto en la fuerza, aunque aun no hay suficiente evidencia para realizar

recomendaciones generales (\Voet, 2019).

Ante este tipo de enfermedades, podremos aplicar una amplia gama de variaciones de
ejercicio fisico, entre las que podemos destacar el entrenamiento de fuerza muscular, el
cual segun Arriaga (2023) y como se menciond con anterioridad, la evidencia de este tipo
de tratamiento a dia de hoy es controvertida, a pesar de ello, estd demostrado que el
ejercicio a intensidades submaximas ayuda a mantener la fuerza muscular y a prevenir la
atrofia secundaria producida por desuso. A su vez, el entrenamiento de fuerza junto a la
aplicacion de electroterapia con la busqueda de aumentar el fortalecimiento muscular, no

demostraron ningln tipo de mayor efectividad en el tratamiento (Arriaga, 2023).

El estudio realizado por Arriaga (2023) nos presento los beneficios que puede aplicar
el uso de entrenamiento aerobico en pacientes con enfermedades neuromusculares, de tal
forma que dicho entrenamiento produce mejoras en la resistencia, fuerza y rendimiento
funcional, a lo que se le suma ningun incremento en los valores de fatiga o dolor como
efectos secundarios, por lo que, como conclusién, se puede marcar como pauta una
practica de ejercicio de fortalecimiento submaximo y ejercicio aerébico de intensidad
moderada.



Otra de las grandes intervenciones no farmacoldgicas utilizadas como posible
tratamiento frente a este tipo de enfermedad seria la terapia ocupacional, atendiendo a
Barros et al. (2002), la define como el uso terapéutico de las ocupaciones de la vida
cotidiana con personas, grupos o poblaciones concretas, con el propdsito de mejorar o
permitir la participacion. A su vez, los servicios de terapia ocupacional se proporcionan
para la habilitacion, rehabilitacion, promocidon de la salud y bienestar de los clientes que
poseen o estan en riesgo de padecer una enfermedad, lesion, trastorno, impedimento o
discapacidad (Barros et al, 2002). Dentro de esta poblacién encontramos aquellos
pacientes que sufren de enfermedades neuromusculares y sobre los cuales, a dia de hoy,
se sigue investigando el efecto de dicho tratamiento. Un estudio realizado por De Bernardi
et al. (2021) obtuvo como resultados tras su investigacion sobre personas con
enfermedades neuromusculares (como multiples esclerosis) que tras la aplicacion de una
intervencion de terapia ocupacional dirigidas a la fatiga, intervenciones cognitivas y
rehabilitacién fisica, surgian mejoras significativas a nivel de fatiga percibida, destreza
manual, prevencion de caidas y aspectos cognitivos como memoria, comunicacion,

depresion y calidad de vida.

Otra terapia muy importante a nivel no farmacoldgico es el uso de la fisioterapia, esta
sera descrita por Pérez y Pérez (2016) como el conjunto de actuaciones, métodos y
técnicas que se basan en el empleo de agentes fisicos dentro de situaciones historico-
sociales diferentes con el fin de promover la salud, sin producir ningun tipo de toxicidad
0 efectos secundarios. Dentro de la fisioterapia Anziska y Sternberg (2013), nos
describiran dos tipos de tratamientos distintos, un primer tratamiento conocido como
terapia de masajes, utilizada tradicionalmente para personas sanas con espasmos
musculares post-ejercicio intenso. Curiosamente, esta terapia puede llegar a ser mas (util
aun en personas con enfermedades neuromusculares, ya que atenua la sefializacién
inflamatoria después de dafio muscular, en este estudio se comprobd que la terapia de
masaje no cambio los metabolitos musculares, lo cual seria sefial de dafio muscular, y sin
embargo potencio la biogénesis mitocondrial, atenu6 la produccion de citoquinas y mitigd
el estrés celular (Anziska y Sternberg, 2013). Como siguiente tratamiento presentado por
Anziska y Sternberg (2013), encontramos la estimulacion eléctrica muscular, técnica muy
extendida en la rehabilitacion de la masa y funcion muscular. Una de las principales
ventajas de este tratamiento es la activacion de todo tipo de fibras musculares, incluso de

fibras rapidas, que pueden llegar a activarse sin utilizar un esfuerzo voluntario de gran



fuerza (Anziska y Sternberg, 2013). En general, cuanto mayor sea la intensidad del
entrenamiento con estimulacion eléctrica mayor seré la eficacia, pero sin embargo a
intensidades excesivamente altas puede acelerar la fatiga muscular debido a una demanda
metabolica muy elevada, desembocando en dafios musculares (Anziska y Sternberg,
2013). A pesar de esto, a dia de hoy no hay unos parametros de intensidades
recomendadas establecidas y no esté claro si posee méas beneficios usar pulso o corriente
alterna (Anziska y Sternberg, 2013).

En este apartado se han revisado los conceptos basicos de la distrofia miotdnica tipo
1, sus implicaciones en la funcion muscular y calidad de vida de los pacientes. Se han
explorado los efectos del ejercicio fisico en la funcion muscular, calidad de vida y
autonomia de los pacientes, asi como las intervenciones no farmacoldgicas mas relevantes
entre las que podemos destacar fisioterapia y terapia ocupacional. Ademas, se han
revisado algunas consideraciones importantes con respecto al disefio e implementacion
de programas de ejercicio en esta poblacion, como la necesidad de una evaluacién
individualizada y monitorizacion constante de los sintomas. En conclusion, se ha
proporcionado una base solida para el desarrollo de estrategias de intervencidn eficaces
y personalizadas que puedan mejorar la funcion muscular y la calidad de vida de los
pacientes con distrofia miotonica tipo 1.

Estos hallazgos y conocimientos establecen una base teérica necesaria para abordar el
principal problema del estudio planteado en esta investigacion, que se centra en analizar
los efectos especificos de diferentes tipos de programas de entrenamiento de ejercicio
fisico en pacientes con distrofia miotonica tipo 1, asi como determinar los factores de

entrenamiento mas eficaces en el manejo de la enfermedad.

Problema de estudio:

El principal problema del estudio, como se citd con anterioridad, es tratar de
determinar si el ejercicio fisico puede llegar a tener algin tipo de efecto en personas
con distrofia miotonica tipo 1, ya sea positivo 0 negativo, y si realmente puede llegar
a mejorar la funcionalidad y calidad de vida de los mismos. Tal y como se cito
anteriormente esta enfermedad no tiene cura y la finalidad de los tratamientos de hoy
en dia es mejorar la calidad de vida y tratar de retrasar la progresion de los sintomas

lo maximo posible. Actualmente se han realizado una gran cantidad de investigaciones
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focalizadas en la busqueda de un tratamiento efectivo contra esta enfermedad, entre
los cuales podemos llegar a destacar tratamientos farmacolégicos, siendo estos los méas
comunes, seguidos de tratamientos fisioterapéuticos e incluso terapia ocupacional. En
cambio, a la hora de utilizar el ejercicio fisico como tratamiento principal de la
enfermedad, nos encontramos con una gran escasez de investigaciones, a lo que se le

suma unos resultados muy poco significativos (Gutiérrez et al, 2020).

En resumen, es necesario analizar las intervenciones presentes en la literatura que
estudien la efectividad del ejercicio fisico como tratamiento en pacientes con distrofia
miotonica tipo 1, lo cual ademéas contribuira a descubrir posibles nuevas vias

terapéuticas que ayuden a mejorar la calidad de vida de dichos pacientes.

En este contexto, el objetivo principal del estudio es realizar una revision
sistematica para analizar los efectos del ejercicio fisico sobre la funcionalidad y calidad
de vida de los pacientes con distrofia miotdnica tipo 1. Como principales objetivos

especificos incluidos encontramos:

- ldentificar que tipo de ejercicio fisico (aerdbico, anaerdbico, fuerza,
amplitud de movimiento, equilibrio, coordinacién...) obtiene los

mejores resultados en pacientes con distrofia mioténica tipo 1.

- Determinar y estableces los factores de entrenamiento (intensidad,
volumen, frecuencia, duracion) mas eficaces en el manejo de la

enfermedad.

Meétodos y material:

El objetivo de esta revision es recopilar toda aquella informacién presente en la
literatura actual sobre los efectos del ejercicio fisico en la mejora de la funcionalidad
y calidad de vida en pacientes con distrofia miotonica. En el andlisis realizado
encontraremos descritos los distintos tipos de entrenamientos, junto con sus

caracteristicas y resultados asociados.

A la hora de llevar a cabo la revision se realizo una busqueda bibliografica en las

bases de datos Pubmed, Medline, Scopus y Web of science siguiendo el método PICO.
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Para realizar la busqueda en las distintas bases se elaboraron una serie de descriptores
que a su vez se dividieron en tres grupos diferentes: “Populaciéon” en el que como
principales descriptores encontramos “miotonic dystrophy” y “myitonia”, un segundo
grupo “Intervention”, cuyos descriptores introducidos fueron “physical activity”,

29 (13 2 (13 2 (13

“strength training”, “aerobic exercise”, “anaerobic exercise”, “resistance training”,

SE 19 9 ¢¢

“flexibility training”, “dynamic stretching”, “static streching” y “exercise”, por tltimo

2 ¢

lugar, el grupo “outcomes” en el que encontramos “cross-sectinal area”, “contraction
time”, relaxation time”, “concentric contraction, “eccentric contraction”, “endurance”
y “muscular adaption”. Todos estos descriptores fueron introducidos simultaneamente
en las bases de datos nombradas con anterioridad utilizando paréntesis para cada uno
de ellos ademés de los conectores “OR” entre descriptores de un mismo grupo y

“AND” entre los de distintos grupos.

En la primera bdsqueda su obtuvo como resultado final un total de 1004 articulos
entre las cuatro bases de datos. De estos 1004 articulos totales, 378 fueron descartados
debido a que eran duplicados, otros 518 fueron descartados debido a que no tenian
ninguna relacion con la enfermedad distrofia miotonica tipo 1 y a que presentaba

imposibilidad para poder acceder a los mismos, dando lugar a un total de 108 articulos.

Posteriormente, sobre estos articulos se procedié a aplicar varios criterios de
exclusion, entre los que encontramos: “que no fuesen una intervenciéon” por lo que
quedaron descartados 41 articulos, “que no fuese aplicado en humanos” dando lugar a
10 articulos descartados, “que no describiesen myotonic dystrophy tipe 17,
descartando 17 articulos, y por ultimo “que no especificasen los pardmetros del
entrenamiento” eliminando asi 23 articulos. Tras aplicar estos criterios de exclusion se
obtuvo un resultado total de 23 articulos finales sobre los que se centrara la revision
actual.

No se aplicd ningun criterio de exclusion en relacion a las caracteristicas de la
poblacion de estudio mas alla de que padeciesen la enfermedad distrofia miotonica
tipo 1 o de Steinert, dando lugar a que en dicha poblacién encontremos pacientes de
distintos sexos, razas y edades, incluidos menores de edad. A su vez, en relacion al
idioma en el que se desarroll6 el articulo, tampoco se aplico ningun tipo de criterio de
exclusion, resultando en la presencia de un articulo en portugués y otro en aleman
dentro de los 23 finales. Estas ultimas decisiones fueron tomadas debido a la escasez
de intervenciones en la literatura sobre el tema concreto de la revision.
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Una vez recopilados estos 23 articulos finales, se procedio a realizar un analisis de

recogida de datos de la informacién aportada por cada uno de los mismo, entre los que

encontramos: la duracion del programa de la intervencion, la muestra de pacientes,

edad media de la muestra junto a su desviacion tipica, los ejercicios desarrollados en

el programa, los condicionantes del programa, las variables que se midieron en el

mismo Yy por ultimo los resultados finales, cuyos datos los encontramos reflejados en
la tabla 1.

Identificacion de estudios a través de bases de datos y registros

Registros eliminados antes de la
proyeccion:
Registros duplicados
eliminados (n = 378)

Registros marcados como no
elegibles por herramientas de
automatizacion (n = 0)

Registros eliminados por
otros motivos (n = 0)

Registros excluidos (n = 518)

Filtro: ninguna investigacion
humana (n = 0)

Lectura: Titulo y resumen (n =
518)

Informes no recuperados
(n=0)

)
;5 Registros identificados desde:
Q
IS
= Bases de datos (n = 1004)
c
g Registros: (Pubmed, n = 209,
= Medline, n = 8, Scopus, n =
413, webofscience, n = 374)
—
— '
Registros examinados
(n =626)
: !
e
o)
(&S]
i
2 Informes buscados para su
e recuperacion
= (n =108)
(%]
Q
o
: /
o
Informes evaluados para la
elegibilidad
(n=108)
— l
@ Estudios incluidos en la revision
g (n=23)
=
©
£
—

Informes excluidos (n = 85)

No es una intervencion (n =
41)

Modelo animal (n = 10)

No describe distrofia
mioténica tipo 1 (n = 17)

No especifican pardmetros
de entrenamiento (n = 17)
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Resultados:

En este estudio, se analizaron una gran cantidad de variables muy heterogéneas que

abarcan una gran variedad de aspectos relacionadas con el ejercicio fisico aplicado a

pacientes con distrofia miotonica tipo 1. Debido a la naturaleza independiente de cada

uno de los estudios, podemos destacar las siguientes variables:

Tamafio de fibras musculares esqueléticas: hace referencia al tamafio
promedio de las fibras musculares en el tejido musculo esquelético.
Proporciones del tipo de fibras musculares: indica la distribucion de los
diferentes tipos de fibras musculares presentes en el musculo.

Amplitud del rango de movimiento: grado de movimiento completo que una
articulacién puede alcanzar.

Area del rango de movimiento: espacio cubierto por el movimiento de una
articulacion.

Duracion del rango de movimiento: tiempo necesario para completar un
movimiento completo de una articulacion.

Capacidad funcional: capacidad de una persona para realizar actividades
fisicas en su vida diaria.

Limitacion por aspectos fisicos: dificultades que una persona experimenta
en su funcionamiento fisico, en aspectos como coordinacion o fuerza.
Dolor: percepcion desagradable que experimenta el paciente al realizar la
actividad fisica.

Estado general de salud: evaluacion general de la salud de una persona a
niveles fisicos, emocionales y sociales.

Vitalidad: nivel de energia que una persona experimenta en su vida diaria.
Aspectos sociales: grado de interaccion y participacion de una persona en
actividades sociales, como contacto con amigos o participacion en eventos.
Limitacion por aspectos emocionales: dificultades que una persona
experimenta en su &mbito emocional, en aspectos como ansiedad o0 estrés.

Salud metal: estado de bienestar emocional y psicoldgico de una persona.
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Equilibrio: capacidad para mantener la estabilidad postural y el centro de
gravedad.

Capacidad de transferencia de bipede estacion: capacidad de una persona
para transferir de bipede estacidn a otra posicién como sentado o tumbado.
Velocidad de caminata de corta distancia: velocidad a la que una persona es
capaz de caminar en una distancia corta.

Resistencia a la marcha: capacidad para mantener la marcha un tiempo
determinado sin fatigarse.

Capacidad funcional percibida: percepcion subjetiva de una persona sobre
su capacidad de desarrollar actividades de la vida cotidiana.

RM de ambas piernas: fuerza maxima que es capaz de aplicar por cada una
de las piernas del individuo.

Pico concéntrico y excéntrico isocinético: pico de fuerza maxima en fase
concéntrica y excéntrica del movimiento.

Fuerza de agarre manual: fuerza ejercida al agarrar un objeto.

Fuerza de agarre de pellizco: fuerza ejercida al realizar un pellizco con los
dedos.

Fuerza flexora isométrica de la mufieca: fuerza maxima que puede ejercer
en una contraccion isométrica de los musculos flexores de la mufieca.
Fuerza extensora isométrica de la mufieca: fuerza maxima que una persona
puede ejercer en una contraccion isométrica de los extensores de la mufieca.
Destreza manual: habilidad y coordinacion de los movimientos de la mano
y dedos.

Satisfaccion: sensacién subjetiva de satisfaccion en relacion a la salud.
Habilidades motoras: capacidad para realizar movimientos coordinados.
Habilidades durante el proceso: habilidades necesarias a nivel cognitivo y
motor para desarrollar a cabo la tarea especifica.

Torques de rodilla: fuerza generada en la articulacion de la rodilla durante
el ejercicio.

Resistencia muscular: capacidad del musculo para mantener una
contraccion durante un periodo de tiempo determinado.

Tiempos de test de velocidad: tiempo requerido para completar un test de

velocidad especifico.
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Numero de actividades desarrollados: nimero de actividades realizadas por
el paciente en su vida diaria.

Distancia recorrida: distancia total recorrida en la prueba especifica.
Funcion fisica: capacidad general para realizar una actividad fisica.
Percepciones generales de salud: evaluacion subjetiva de la persona sobre
su estado general de salud.

Velocidad lenta: capacidad para realizar movimientos a un ritmo mas lento.
Fuerza muscular isocinética maxima y minima: fuerza méxima y minima
producida por el paciente en una contraccion muscular isocinética.
Contrapeso: resistencia aplicado al sujeto durante el ejercicio.

Funcidn de los labios: capacidad de los labios para realizar sus movimientos
musculares especificos.

Movilidad de los labios: capacidad de movimiento y del control del labio.
Control de saliva: capacidad para regular la produccion de saliva.

Comidas y bebidas: capacidad para llevar a cabo el proceso de hidratacién
y alimentacion.

Diferencia de minutos en 6MWT: diferencia de tiempo en resultado de la
prueba de caminata de 6 minutos.

Diferencia de minutos en 10MWT: diferencia de tiempo en resultado de la
prueba de caminata de 10 minutos.

Actividad fisica media en 24h: promedio de actividad fisica realizada en un
dia completo.

Media de las cinco horas mas y menos activas de actividad fisica: promedio
de tiempo dedicado a actividad fisica en las cinco horas més y menos activas
del dia.

Interferencia de palabras y colores: dificultad del paciente para distinguir
palabras y coloras.

Capacidad vital funcional: capacidad maxima de los pulmones para inhalar
y exhalar aire.

Volumen espiratorio forzado en un segundo: volumen méaximo de aire
exhalado un el primer segundo tras la inhalacion.

Presion espiratoria maxima: méaxima presion generada al exhalar aire.

Presion inspiratoria maxima: maxima presion generada al inhalar aire.
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e Flujo méximo de tos: velocidad méaxima con la que se el paciente exhala
aire en un episodio de tos.

e Presion inspiratoria nasal: presion al inhalar a través de las fosas nasales.

e Fuerza de la lengua: capacidad de los muasculos de la lengua para generar
fuerza.

e Indice de calidad de la marcha: calidad y eficiencia de la marcha.

e Cadencia de pasos: numero de pasos realizados por el paciente durante la
prueba.

e Duracion del ciclo de la marcha: tiempo necesario para completar un ciclo
de marcha.

e Creatin-kinasa: enzima presente en los masculos.

e Angulo y circunferencia del brazo: medidas del angulo de flexion y
extension del brazo.

e Intervalos cardiacos PR y QRS: intervalos de tiempo entre las fases de
actividad eléctrica del corazon PR y QRS.

e Consumo de oxigeno pico: maxima cantidad de oxigeno consumido al
realizar el ejercicio.

e Confianza en equilibrio: percepcién subjetiva del paciente al mantener el
equilibrio en distintas situaciones.

e Numero de caidas y tropiezos: cantidad de veces que el sujeto se cae o
tropieza en un tiempo determinado.

e Velocidad de ejecucion: velocidad a la que el sujeto realiza el ejercicio.

e Duracién y numero de repeticiones: tiempo dedicado a una actividad, asi
como el nimero de veces gue la ha realizado.

e Velocidad de la marcha: velocidad a la que el paciente camina.

A continuacion, se presenta una tabla que recopila cada intervencion analizada junto con

las variables correspondientes y sus respectivos resultados:
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Autor Duraciéon Muestra  Edad Ejercicios Condicionantes del programa  Variables Resultados
Roussel 12 2 36y56 Flexo/extension de codo. Tamafio de las El paciente 1 obtuvo aumento
etal. semanas. hombres  afios. Semana 0-6: entrenamiento de  fibras de las miofibras CSA tipo 1
2019 adultos. Extensidn y aduccidn horizontal del  fuerza (2 series de 6 musculares como de las miofibras CSA
hombro. repeticiones al 80% RM). esqueléticas. tipo 2, mientras que el
paciente 2 no mostro
Semanas 6-12: entrenamiento  Proporciones diferencias significativas en
Prensa de piernas. de resistencia (1 serie de 25 del tipo de ningun tipo de fibra.
repeticiones al 40% RM). fibras
Flexo /extension de rodilla. musculares. Disminucién de las de fibras
tipo 1 y aumento de fibras
tipo 2.
Michel et 1sesion 25 Global: Prueba de ejercicio corto. El programa consistié en; Amplitud del Disminucién del significativa
al. 2007  de hombres  Media: rango de del 25% de la amplitud y area
gjercicio.  adultos 39,28 Entrenamiento RNS. El musculo abductor de la movimiento. CMAP en pacientes con
(9 con afios. mano derecha se ejercita Distrofia mioténica tipo 1.
distrofia durante 10 segundos, unavez  Area del rango
mioténic  DM1: finaliza se estimul6 1 vez cada  de movimiento.  Tras el enfriamiento
atipo1l). Media: 10 segundos durante 1 min. 5 disminucion del &rea en todos
42,77 minutos de descanso se Duracién del los grupos menos en el de
afios. administra un entrenamiento rango de distrofia mioténica.
RNS a 10 Hz con una movimiento. Aungue con una disminucion

temperatura superior a 32°.

A continuacion, el musculo se
enfrid a menos de 25° y se
repitio el proceso anterior.
Tras esto se recalenté la mano
a mas de 32°.

en la duracion del CMAP.

En caliente no se produjeron
aumentos de amplitud y area
en el grupo de distrofia
miotdnica.
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Massi et
al. 2011

10
semanas.

1 mujer
con
distrofia
miotoénic
atipo 1.

32 afios.

En decubito dorsal:

Elongamiento de la cadena
posterior de miembros inferiores (3
x 30 segundos).

Puente (2 x 10 repeticiones).

Fortalecimiento de aductores de
coxo-femoral con balén (2 x 10
repeticiones).

Fortalecimiento de abductor del
coxo-femoral con banda el&stica (2
x 10 repeticiones).

Fortalecimiento del flexor del coxo-
femoral (2 x 10 repeticiones).

Entrenamiento respiratorio-
respiracion diafragmatica.

Posicion sentada:

Expansion toracica: flexion de
hombros con palo asociados a la
respiracion (4 x 5 repeticiones).

Flexion de hombro con rodillo de
arena, codo extendido (10
repeticiones).

Curl de codo con rodillo (10
repeticiones).

Diagonal: llevar el rodillo a la oreja
contralateral (10 repeticiones).

2 sesiones semanales de
Cinesioterapia (20 totales) con
una duracién de 40 minutos.

Tras esto se reevalu0 a través
de un examen fisico, el
cuestionario SF-36 y la
verificacion del nivel de
satisfaccion.

Entre series de repeticiones se
tomd de 30 segundos a 1
minuto de descanso.

Capacidad
funcional.

Limitacién por

aspectos fisicos.

Dolor.

Estado general
de salud.

Vitalidad.

Aspectos
sociales.

Limitacién por
aspectos
emocionales.

Salud mental.

Mejoras significativas tras las
20 sesiones en todos los
dominios menos en
limitaciones por aspectos
emocionales.

Mejoria en la fuerza muscular
contra resistencia leves e
intermedias.

Como aspecto negativo tras la
intervencion encontramos la
presencia de dolor al caminar
distancias largas.
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Roussel
etal.
2020

12
semanas.

11
hombres
adultos.

Media:
48 afios.

SD: 11.1.

Intercambio de balon por delante
(abduccién/aduccion horizontal)
(10 repeticiones).

Intercambio de pelota por detras del
cuerpo (rotaciones) (10
repeticiones).

Intercambio de balén por encima de
la cabeza (10 repeticiones).

Agarre de rollo con toalla (2 x 10
repeticiones).

De pie:
Agache con bola suiza de 45 cm (2
x 10 repeticiones).

Fortalecimiento del triceps (2 x 10
repeticiones).

Entreno de marcha y equilibrio
(fase de marcha normal y pie-ante-

pie.

Entreno en escaleras, subir y
ascender un paso (10 repeticiones
en cada lado).

Ciclismo. El programa consistié en 21
Extension de pierna. sesiones compuestas por:
Prensa de pierna.

Abduccion de cadera. 5 minutos de ciclismo de
Sentadilla. baja/moderada intensidad.
Flexion plantar.

Proporcidn de
las fibras
musculares.

MFD.

Ganancias de fuerzas

significativas en 1 RM de

todos los ejercicios del
programa.
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Lessard
etal.
2021

10
semanas.

15
personas
adultas.

Media:
47,7
anos.

Sd:10,9.

Sit-to-stand.
Squat.
Squat (Wall support).

Zancadas alternas.

3 series de 6-8 repeticiones al
60-80% RM de cinco
ejercicios de entrenamiento de
miembros inferiores con 3
minutos de descanso entre
series.

Una vez que se completaban 8
repeticiones sin problemas se
producia un incremento en el
peso.

3 sesiones de entrenamiento
durante 10 semanas.

De cada ejercicio se realizaron
de 2-4 series con 5-8
repeticiones, con un descanso
de 1 minutos entre series y de
2 minutos entre ejercicios.

La ejecucidn de cada ejercicio
duraba 6 segundos (3

AF.
HF.

MIMS.

MIMS.

Nm.

QMT.
Equilibrio.
Capacidad de

transferencia de
bipede estacion.

Aumento significativo de
MIMS de extensores de
rodilla entre semanas 6 y
12 peronoentrelal2y
el mes 6.

Aumento significativo en
el 30ssts tras las 12
semanas de entreno y
finalizacién del mismo.

Percepcion global de las
extremidades inferiores
mas fuertes, con mejor
forma fisica, mas energia
y menos fatiga.

Sin cambios
significativos en tamafio
de las fibras tipo 1 y 11.

Sin variaciones en MFD.
Todos los participantes
presentaron:

Aumento de la energia
base.

Aumento de la fuerza 'y
resistencia en
extremidades inferiores.
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Tollbéack
etal.
1999

Aldehag
etal.
2013

12

semanas.

24

semanas.

9
personas
adultas
(2
hombres
y7

mujeres).

35
adultos.

Media: Ejercicios de peso libre en un

37 afios.  zapato de hierro.

Sd: 8,6.

Media: Ejercicios dindmicos de resistencia
46 afios.  a la fuerza centrados en

movimientos de mufieca y dedos.

segundos fase concéntrica 'y 3
segundos fase excéntrica).

Entrenamiento de fuerza 3
VEeCes por semanas con un
aumento gradual de cargas de
la 1° semana al 60% RM, 2°
semana al 70% RM y 3°
semana 80% RM.

3 series de 8 repeticiones con
una duracion de 9 segundos
cada ejecucion.

Entre repeticiones 10°’de
descanso y entre series 2°.

El programa de entrenamiento

se realizaba 3 veces por
semana.

Velocidad de
caminata de
corta distancia.

Resistencia a la
marcha.

Capacidad
funcional
percibida.

RM de ambas
piernas.

Pico concéntrico
y excéntrico
isocinético.

Area de fibras
tipo I, tipo 1A'y
11B.

Fuerza de agarre
manual.

Disminucién del dolor
muscular durante el
ejercicio.

Mejoras en actividades
relacionadas con la
movilidad y la vida
cotidiana.

Diferencias significativas

en el 1RM de la pierna
ejercitada, pero sin
diferencias en la pierna
de control.

Sin diferencias
significativas en el pico
concéntrico y excéntrico
isocinético.

Sin diferencias
significativas en el area
de seccion transversal.

Aumento de tamario de
las fibras tipo I, pero no
para el resto de tipos.

La fuerza de agarre
aumento entre 2y 9 N.
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Lindema
n et al
1995

24
semanas.

30
personas.

Grupo de
control:
Media:
37 afios.
sd: 10.

Grupo de
entrenam
iento:

Ejercicios de movimientos con
masa.

Ejercicios aislados de dedos.

Extension y flexion de rodilla.

Extension y abduccion de cadera.

Ejercicios de movimientos con
masa:

Semanas 1-4: 1 serie de 10
repeticiones.

Semanas 5-8: 2 series de 10
repeticiones.

Semanas 9-12: 3 series 10
repeticiones.

Ejercicios aislados de dedos:
Semanas 1-4: 1 serie de 3
repeticiones.

Semanas 5-8: 2 series de 3
repeticiones.

Semanas 9-12: 3 series 3
repeticiones.

3 sesiones por semana.

Primeras 8 semanas: 3 series
con 25 repeticiones al 60% RM
con 1 minuto de descanso entre
ellas.

Segundas 8 semanas: 3 series
con 15 repeticiones al 70% RM

Fuerza de agarre
de pellizco.

Efectos significativos en
la fuerza flexora
isométrica de la mufieca.
Fuerza flexora

isométrica de la

mufieca.

Fuerza
extensora
isométrica de la
mufieca.

Destreza manual
y habilidades
motoras.

Desempefio
COPM.

Satisfaccion.

Habilidad
durante el
proceso.

Mejorade RM.  Aumento significativo del 1
RM.

Torques de
rodilla. Sin diferencias significativas
en los torques de rodilla entre
el grupo de control y el de

entrenamiento.

Resistencia
muscular.

Tiempos en test
de velocidad.
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Lindema
n et al.
1999

Kierkega
ard et al.
2011

24
semanas.

14
semanas.

36
personas.

35
personas
adultas.

Media:
40 afios.
Sd: 11.

Grupo de
control:
Media:
37 afos.
sd: 8.

Grupo de
entrenam
iento:
Media:
40 afios.
Sd: 11.

Grupo de
control:
Media:
41 afios.
sd: 15.

Grupo de
entrenam
iento:
Media:
44 afios.

Flexion y extension de rodilla.

Extension y abduccion de cadera.

Ejercicios de calentamiento.
Ejercicios de flexibilidad.

Ejercicios de fortalecimiento de
brazos, espalda y abdomen.

Ejercicios de equilibrio.

Actividades aerébicas.

con 1 minuto de descanso entre
ellas.

Ultimas 8 semanas: 3 series
con 10 repeticiones al 80% RM
con 1 minuto de descanso entre
ellas.

3 veces por semana dividido
en periodo de 8 semanas.

Primeras 8 semanas: 3 series
de 25 repeticiones al 60% RM
con 1 min descanso.

Segundas 8 semanas: 3 series
de 15 repeticiones al 70% RM
con 1 min descanso.

Ultimas 8 semanas: 3 series de
10 repeticiones al 80% RM
con 1 min descanso.

Se estableci6 un programa de
entrenamiento de 2 sesiones
por semana de 60 minutos de
duracion, el programa presenta
la siguiente estructura:

Tiempos:
Calentamiento: 9-10°
Flexibilidad: 3-4°
Fortalecimiento: 6-7°
Equilibrio: 3-4°

NUmero de
actividades
desarrolladas.

Niveles Mb.

Torque de
rodilla.

MVC.

SEMG de vasto
medio, recto
femoral, vasto
lateral y cabeza
larga del biceps
femoral.

Distancia
recorrida.

Escala de Borg.
ESS.
Funcion fisica.

Limitaciones
fisicas.

Sin cambios significativos en
la resistencia en ninguno de
los dos grupos.

Mejoras  significativas en
actividades de la vida
cotidiana y realizacion de méas
actividades.

Sin diferencias significativas
en los torques de rodilla.

Aumento significativo de RM
entre lasemanaOyla8,y
posteriormente no cambio,

Aumento gradual de MVC.

Sin cambios significativos
entre el torque.

Cambios significativos en la
resistencia.

Incremento de la media del
test 6GMWT en el grupo de
entrenamiento y disminucion
en grupo de control.

Sin diferencias significativas
en los andlisis intragrupales a
excepcién de una disminucion
en la subescala VT en el
grupo de control.

24



Missaoui
etal.
2010

6
semanas.

20
personas
adultas
(13
hombres
y7

mujeres).

Sd: 11.

Media:
51 afios.

Ejercicios de enfriamiento.

Ejercicios de estiramientos y
relajacion.

Ejercicios de estiramientos.

Ejercicios de equilibro estaticos,
dinamicos y con obstaculos.

Dinamo6metro isocinético a nivel de
rodilla.

Cinta rodante.

Aerobicas: 11-12°
Enfriamiento: 9-10°

Actividades aerébicas entre el
60 y 80% de FCmax.

15 sesiones, 2-3 por semana
con distintos tipos de
entrenamiento:

Entrenamiento de
rehabilitacion.

Entrenamiento de equilibrio.

Programa de fortalecimiento
muscular: 5 series de 10
repeticiones contra resistencia
de 60 a 1802

Entrenamiento de resistencia:
velocidad adaptada al 60%
FCmax.

Dolor corporal.

Percepciones
generales de
salud.

Vitalidad.

Funciones
sociales.

Limitaciones
emocionales y
salud metal.

Equilibrio en
pruebas BBS,
FRTy TUG.

Velocidad lenta.

Frecuencia de
zancada.

Longitud de
zancada.

Velocidad
rapida.

Fuerza muscular

isocinética
maxima y
minima de

Sin deterioro de fuerza
muscular a excepcion de un
caso. Mejora de stiffness,
fuerza muscular, flexibilidad
y suefio diurno.

Sin cambios significativos en
el equilibrio.

Sin diferencias significativas
en la velocidad, frecuencia y
longitud de la zancada.

Mejora significativa en el
torque de rodilla en
cuédriceps e isquiotibiales.
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MoonJH 13
etal.
1996

Sjogreen 32
etal.
2010

meses.

Semanas.

7
personas.

8
adolesce
ntes.

Entre 17
y 49
anos.
Mediay
sd:
desconoc
idas.

Media:
14,5
anos.

Entrenamiento de calor en mano,
codo y rodilla.

Ejercicios de relajacion en todos los
grupos musculares grandes.

Ejercicios isométricos con pelotas
de tenis y agarres.

Ejercicios isot6nicos para codo y
rodilla.

Ejercicios de sentadillas para las
extremidades inferiores.

Ejercicio activo: un agente externo
tira de la pantalla.

Ejercicios pasivos: con labios
cerrados.

Rehabilitacion especial a nivel
de medula espinal y parte
superior de las extremidades.

Dos modificaciones:

Primeros 6 meses: 1 gramo
diario de sulfato de quinina 'y
entrenamiento de pesas (10
repeticiones y aumentando
progresivamente, 60
repeticiones por dia
establecidas.

Un mes de descanso.

Siguientes 6 meses: programa
multi-terapéutico: terapia de
calor (3 veces por semana
durante 20 minutos),
intervenciones psicoldgicas (2
veces por semana durante
20/30 minutos), entrenamiento
de pesas diario y un gramo de
sulfato de quinina diario.

El método de entrenamiento se
realizé durante 16 minutos 5
dias a la semana y en este
encontramos 3 sesiones.

La sesion 1y 2 esta
constituida por:

gastrocnemio y
cuadriceps.

Fuerza muscular
en el flexor del
codo y extensor
se rodilla.

Efecto del
tiempo de
relajacion en el
flexor del codo
y extensor de
rodilla.

Fuerza méxima
Resistencia.
Contrapeso.

Funcién de los
labios.

Reduccidn significativa de la
media de relajacién en el
programa multi-terapeutico en
comparacion con el programa
de ejercicios de pesas en casa
mas la pastilla de quinasa.

El programa de ejercicio de
pesas en casa mas la pastillas
de quinasa redujo en mayor
medida la relajacién muscular
en comparacion con los datos
previos a la realizacion de la
terapia.

Mejora no significativa de la
fuerza maxima de los labios.

Aumento individual del
namero de produccion de
consonantes durante el habla.
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Cudia et
al. 2016

Aldehag
et al.
2005

6
semanas.

3 meses.

20
personas
adultas.

5
personas
adultas.

Programa
de
ciclismo:
Media:
53 afios.
Sd:13,98.

Programa
de
resistenci
a
aerobica:

Media:
48,75
afos.
Sd:10,69.

Media:
52 afios.

Ciclismo.

Ejercicios submaximos isométricos
convencionales con bandas
elasticas.

Cicloergonometro.

Movimientos aislados de un dedo
individualmente.

Movimientos con masa de silicona
(todos los dedos menos el pulgar).

Flexién/extension de mufieca.

3 minutos de entrenamiento
activo con pantalla oral 5
segundos y descansa durante
otros 5 segundos, esta accion
se repitio durante 3 minutos.

La sesion 3: uso pasivo de la
pantalla oral durante 10
minutos.

Programa de entrenamiento:

Ciclismo: 30 minutos por
sesion 5 dias por semanas.
Estimulacion eléctrica de 30
Hz.

Resistencia: 30 minutos por
sesion 5 dias a la semana. 2
series de 10 repeticiones al
60% RM. Ultimas 3 semanas
2 series 5 repeticiones 80%.

Aerobico: sesion diaria de 30
minutos de duracién al 60%
FCmax.

36 sesiones totales con
entrenamiento manual 3 veces
por semana con una duracién
de 45 minutos.

Movimientos aislados: 1 serie
de 3-5 repeticiones.

Movilidad de
los labios.

Control de la
saliva.

Comidas y
bebidas.

Cambios en la
puntuacion
MRC de
cuédriceps,
gastrocnemio,
isquiotibiales y
tibial anterior.

Cambio en la
media global de
la puntuacion
MRC.

Diferencia de
minutos y
metros en
6MWT y
10MWT.

Fuerza de
extensores y
flexores de la
mufieca y dedos
da las
extremidades
superiores.

Desparecieron los sintomas de
la comida y bebida, sin
embargo, tras el abandono del
tratamiento volvieron a
resurgir.

Entrenamiento ciclismo:
mejora significativa de la
fuerza muscular global.

Incremento del 6% de la
distancia en 6MWT.
Disminucién del tiempo
requerido para caminar 10 m.

Aumento significativo de la
fuerza muscular de los
extensores y flexores de la
mufieca y dedos.

Sin diferencias significativas
en la fuerza de agarre.
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Okkersen
etal.
2018

16
meses.

255
personas
adultas.

Grupo de
intervenc
ion:
Media:44
8.
Sd:11,7.

Grupo de
control:
Media:
46,4,
Sd:11,3.

Flexién/extension de dedo.

Abduccion y aduccion de los dedos.

Caminar.

Montar en bicicleta.
Trotar.

Bailar.

Movimientos con masa de
silicona: 1 serie de 10-15
repeticiones.

Incremento de series cada 4
semanas.

Ejercicios de intensidad
moderada durante minimo 30
minutos 3 veces por semana.

Fuerza de agarre
de mano
derecha e
izquierda.

Fuerza de pinza
de mano
derecha e
izquierda.

Acciones de
vida cotidiana.

Distancia total
en 6MWT.

Puntuacién del
test de borg.

Puntuacién
MDHI.

Actividad fisica
media en 24h.

Media de las
cinco horas mas
Yy menos activas
de actividad
fisica.

Puntuacion
FDSS, CIS.
Fatigue,

Ligera mejora de la
motricidad fina.

Aumento de satisfaccion en
los problemas autopercibidos
por los individuos.

Mejores resultados en la
prueba de 6MWT, fatiga,
somnolencia y nivel de
actividad.

Sin diferencias significativas
en relacion a la depresion.

Disminucién de la fatiga a los
10 meses de un 42%.
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Allen et
al. 2020

32
semanas.

1 mujer
adulta.

46 afios.

Ejercicios respiratorios con
resistencia mediados por el sistema
EMST150.

Objetivo del entrenamiento
era 25 repeticiones a una
presion determinada.

Cada sesion se dividiaen 5
bloques de 5 repeticiones con
2 minutos de descanso entre
cada bloque.

Se comenz6 con 1 bloque de 5
repeticiones y cada semana se
iba aumentando un bloque.

La presion se incrementaba
cuando superaba 5 bloques de
5 series sin fatiga aparente.

INQOL, BDI-
FS, AES-c.

Interferencia de

palabras y
colores.

Capacidad vital
funcional.

Volumen
espiratorio
forzado en un
segundo.

Presion
espiratoria e
inspiratoria
maxima.

Flujo méximo
de tos.

Presion
inspiratoria
nasal.

Fuerza de la
lengua.

Mejoras observadas:

Presion inspiratoria y
espiratoria maxima.

Presion inspiratoria nasal,
flujo méaximo de tos (se
estancd en la semana 5) y
pico de tos.

Capacidad vital funcional y
porcentaje de capacidad vital
funcional predicha.

Volumen espiratorio forzado
en segundos.

Sin mejoras en:

Fisiologia de deglucién y
experiencia en la comida.

Fuerza de la lengua,
habilidades motoras del habla
y disartria.
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Portaro
et al.
2019

Kilmer et
al. 2001

4 meses.

1
semana.

1 mujer
adulta.

27
personas
adultas
(9 con
distrofia
mioténic

a).

46 afios.

Grupo de
control:
Media:
38,6.
anos.
Sd:12,5.

Grupo de
intervenc
ién:
Media:41
,25 afos.
Sd:8,85.

Ejercicios de rehabilitacion
roboética.

Ejercicios de terapia convencional.
Estiramientos musculares

bilaterales, entrenamiento de fuerza
de la marcha y equilibrio.

Ejercicios de flexion de codo a 30°
faciles, medios y duros.

Flexién de codo con contracciones
concéntricas maximas.

Flexién de codo con contracciones
excéntricas maximas.

1° tratamiento: fisioterapia: 6
veces por semana 2 veces al
dia con duracién de 50
minutos.

2° tratamiento: entrenamiento
de rehabilitacién combinado
con terapia convencional: 40
sesiones 5 veces por semana.
La terapia convencional dura
30 minutos.

El programa de entrenamiento
estuvo constituido por:

Calentamiento: 6 repeticiones
de flexiones de codo.

3 ejercicios de contracciones
maximas al torque mas alto.

2 series de 8 repeticiones de
contracciones excéntricas
maximas.

indice de
calidad de la
marcha.

Cadencia de
pasos.

Duracion del
ciclode la
marcha.

Picoen el
torque.

Creatin-kinasa.

Calificaciones
de dolor.

Anguloy
circunferencia
del brazo.

Sin mejora significativa con
el entrenamiento robético.

Leve mejora significativa tras
el entrenamiento experimental
la escala de equilibrio de
BERG y motricidad del
miembro inferior izquierdo.

Mejora en indice de calidad
de la marcha, cadencia de
pasos, duracion del ciclo de
marcha y relacion
postura/balanceo.

Aumento de la extension de
cadera en la fase de apoyo.

Limitacion en hiperextension
de rodilla, flexién y potencia
de la cadera.

Sin respuesta significativa en
ambos grupos al trabajo
excéntrico.

El trabajo de repeticion redujo
de manera significativa y
obtuvo mejoria en los tras los
7 dias.

Sujetos con mayor fuerza
basal tenian creatin-kinasa
mas alta.

30



De
Freitas et
al. 2006

Mikhail
etal.
2022

12

semanas.

12

semanas.

1 persona 42 afios

adulta.

11
personas
adultas.

Media:
42.6
afos.
Sd: 3.

Ejercicios inspiratorios con
resistencia.

Ejercicios espiratorios con carga
resistiva.

Ciclismo.

3 ejercicios maximos de
contracciones concéntricas.

Descanso de 5’ entre fases.

El programa incluia:

Ejercicios inspiratorios: 5
minutos 1-2 veces al dia 3
Veces por semana.

Incremento de la resistencia
generalmente entre un 5% y
7% cada dos semanas.

El programa consistié en:

3 sesiones por semana a una
intensidad moderada del 65-
75% VO2peak.

Flujo
respiratorio
medio forzado.

Volumen
espiratorio
forzado en un
segundo.

Capacidad vital
forzada.

Presion
inspiratoria y
espiratoria
maxima.

Capacidad vital
forzada.

Volumen
espiratorio
forzado en un
segundo.

Intervalos
cardiacos PRy
QRS.

Aumento de la fuerza
muscular inspiratoria del
36%.

Mejora del flujo espiratorio
medio.

Mejora de la capacidad vital
forzada.

Ejercicio aerdbico es seguro y
bien tolerado.

Ligera mejora de la
respiracion funcional.

Sin cambios en la capacidad
vital forzada.

Sin cambios significativos en
el volumen espiratorio
forzado en un segundo.
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Hammar
én et al.
2015

10
semanas.

11
personas
adultas.

Media:48 Ejercicio de transferencia de peso.

,81 afios.

Ejercicios de pasos.

Ejercicio de placas de equilibrio y
obstaculos.

Estiramientos.

Sesién de 60 minutos, 2-3
VEeCes por semana:

Calentamiento: actividad

grupal sentada y transferencia
de peso en posiciones sentadas
y de pie en diferentes posturas.

Parte principal: entrenamiento
de pasos, ejercicios de placas
de equilibrio, caminar sobre
obstaculos.

Parte final: estiramientos de
las extremidades inferiores.

Consumo de
oxigeno pico.

Distancia en
6MWT.

Fuerza de
extensién de
rodilla, de
agarre y
pellizco.

Densidad
mineral 6sea,
masa grasa y
porcentaje de
grasa corporal.

Confianza en el
equilibrio.

Numero de
pasos, caidas y
tropiezos.

Fuerza muscular
(dorsiflexor del
tobillo y
extensor de
rodilla).

Los pacientes con problemas
respiratorios obtienen
mayores beneficios.

No altero la FC ni absoluta ni
relativa.

Mejora del estado fisico, pero
no de la fuerza.

Aumento del V02max y de la
distancia en 6MWT.

Aumento significativo de la
confianza de equilibrio y
namero de pasos.

Sin diferencias significativas
en la fuerza (leve deterioro).

Sin cambios percibidos en la
salud de los participantes y
numero de tropiezos.
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Schréter 1 mes. 300 Media: Tratamiento en seco y agua. Tratamiento de fisioterapia de
etal. personas. 48 afios. 45 minutos de duracion de 3-6
2012 Ejercicios para deficiencias en Veces por semana.

extremidades superiores.
Ejercicios de logopedia.

Ejercicios de relajacion de
musculos tensos y con dolor.

Masaje con calor y electroterapia.

Velocidad de
ejecucion.

Duracion y
numero de
repeticiones.

Velocidad de
marcha.

Mayor velocidad en la
ejecucion de las pruebas.

Mayor duracién maximay
namero de repeticiones.

Aumento del 15% de la
velocidad de marcha.

Los valores de distrofia
muscular escapural, de cintura
y atrofia muscular espinal
mejoraron significativamente.

CNF: fibras nucledtidas centralizadas; CSA: area de seccion transversal; DM1: distrofia miotonica tipo 1; RNS: Estimulacion nerviosa repetitiva; CMAP: amplitud del
potencial de accion muscular; MFD: didmetro minimo de feret; AF: factor de atrofia; HF: factor de hipertrofia; MIMS: fuerza isométrica maxima de extensores de rodilla;
Nm: torque isométrico maximo; QMT: prueba muscular cuantificada; RM: repeticién maxima; COPM: medida canadiense de desempefio ocupacional; Mb: mioglobina;
MVC: contraccion isométrica voluntaria maxima; VVT: vitalidad; ESS: Escala de somnolencia de Epworth; MRC: consejo de investigacion médica; MDHI: puntuacién total
del indice de salud de la distrofia mioténica; FDSS: fatiga y escala de sofiolencia diurna; CIS: fuerza individual y subescala de fatiga; INQOL.: calidad de vida neuromuscular

individualizada; BDI-FS: inventario rapido de depresion de beck; AES-c: evaluacion de apatia.
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A continuacién, se expondran los principales resultados obtenidos tras el respectivo

analisis realizado de los 23 articulos finales que conformaran la revision sistematica.

En relacion a las caracteristicas de los participantes podemos destacar una media
total de la revision de 40, 9 afios, utilizando como muestra la mayoria de los estudios
personas adultas independientemente del sexo, que padecen distrofia miotdnica tipo 1,
a excepcion de las intervenciones realizadas por Sjogreen et al. (2010) y Moon et al.

(1996), los cuales incluyeron a menores de edad en sus intervenciones.

Atendiendo al analisis de los mismos, en funcion del tipo de ejercicio fisico en la
programacion del entrenamiento, encontramos diez articulos cuyo programa de
entrenamiento estaba basado en el entrenamiento de fuerza, de estos, tres
intervenciones se centraron en grupos musculares muy especificos, dos de ellos
Aldehag et al. (2013) y Aldehag et al. (2005), se focalizaron en la musculatura de los
dedos de las manos y de la mufieca, y un ultimo, desarrollado por Sjogreen et al. (2010)
en la musculatura de la mandibula y labios, un articulo elaborado por Roussel et al.
(2019), que aplico un programa combinado de entrenamiento, constituido por una
parte destinada a la fuerza, otra a la resistencia, a su vez otros dos articulos realizados
por Kierkegaard et al. (2011) y Missaoui et al. (2010). que aplicaron un entrenamiento
combinado al igual que los nombrados con anterioridad pero con la inclusion de
ejercicios destinados a la mejora de equilibrio, asi como a la amplitud de movimiento,
los articulos de Okkersen et al. (2018) y Mikhail et al. (2022) aplicaron un programa
de entrenamiento con ejercicio fisico de intensidad moderada y otros dos autores, De
Freitas et al. (2006) y Allen et al. (2020) se centraron en el fortalecimiento de la
musculatura respiratoria mediante ejercicios de resistencia, los tltimos cinco articulos,
desarrollados por Michel et al. (2007), Massi et al. (2011), Portaro et al. (2019),
Schroter et al. (2012) y Hammarén et al. (2015), se centraron en aspectos
completamente diferentes entre si, entre los que encontramos respectivamente un
programa de amplitud de movimiento con aplicacion de frio y calor, una intervencion
de cinesioterapia, un entrenamiento combinado de fisioterapia, ejercicios de terapia
convencional y amplitud de movimiento, otro dedicado exclusivamente al tratamiento
fisioterapéutico y un ultimo que solo aplicO en su intervencion programas de

equilibrio.
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En funcion de las variables que cada intervencion decidio tomar como medida para
obtener los resultados finales del estudio podemos destacar dentro de las
programaciones de fuerza la medicion del %RM muscular, tamafio de las fibras
musculares tanto de tipo 1 como de tipo 2, diferencias en el area de seccién transversal
y torques de rodilla. Por parte de los entrenamientos de fuerza especificos se realizaron
mediciones de la fuerza muscular de los extensores y flexores de la mufieca y de los
dedos, asi como de la fuerza de agarre, fuerza labial, aumento del ndmero de
consonantes en el habla y la desaparicion de los sintomas durante la comida y bebida.
Analizando las intervenciones en las que se aplico ejercicio de intensidad moderada,
se buscd obtener resultados utilizando como medida la distancia recorrida en la prueba
6MWT Yy variables relacionadas con la frecuencia cardiaca, eficiencia respiratoria y
estado fisico. Con respecto a los entrenamientos de resistencia respiratoria se
realizaron mediciones de la capacidad vital funcional, el volumen espiratorio forzado
en un segundo, la presion inspiratoria y espiratoria maxima. En relacion a los estudios
en los que se aplico un tratamiento fisioterapéutico como Schréter et al. (2012) y
Portaro et al. (2019) se centraron en observar mejoras en relacion a la calidad de la
marcha, la frecuencia, longitud y velocidad de la misma. Por Gltimo, destacar que en
la mayoria de los estudios se incluian mediciones destinadas a observar el impacto en
la calidad de vida de los pacientes, ya fuese a través de la medicién del dolor, el
desarrollo de actividades de la vida cotidiana, niveles de fatiga, somnolencia o las
variaciones en la confianza de equilibrio, de la misma manera con los niveles de

depresiodn y satisfaccion con los problemas autopercibidos.

Acerca de las propiedades de los programas de entrenamiento, encontramos que los
destinados al entrenamiento de fuerza presentaron una duracion media de 20 semanas
de entrenamiento con un volumen medio de 3 series de cada ejercicio con unas 6
repeticiones de media aplicando una intensidad del 60%RM. Los programas de
gjercicio a intensidad moderada se aplicaban 30 minutos unas 3 veces por semanas con
una intensidad del 65% del VVo2peak. En relacion a las intervenciones destinadas a la
musculatura respiratoria encontramos una duracion media de 22 semanas en las que se
aplicaban 5 repeticiones de ejercicios tanto inspiratorios como espiratorios 3 veces al
dia con 1-2 minutos de descanso, en estos la presion se iba incrementando a medida
que esta dejaba de producir algun tipo de fatiga. Por otro lado, con respecto a los

programas de entrenamientos combinados como el de Kierkegaar et al. (2011) y
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Missaoui et al. (2010) estos, poseen una duracion media de 10 semanas, con 2-3
sesiones por semana de 60 minutos de duracién en las que se combinaban todo tipo de
ejercicios, desde entrenamiento aerdbicos con intensidades del 60-80% de la
frecuencia cardiaca maxima, hasta ejercicios de equilibrio y velocidad. Como ultimo
aspecto a destacar encontramos en aquellas intervenciones destinadas a la mejora de
la fuerza de la musculatura de la mufieca y dedos con una duracion media de 18
semanas, se aplicaba 3 veces por semana con unos 45 minutos por sesién de media,

realizando de media 3 series de 6 repeticiones, pero de manera incremental.

Como ultimo punto a destacar, encontramos como resultados principales obtenidos
por parte de las programaciones de fuerza como la de Roussel et al. (2020) o Tollbéck
et al. (1999) que este, produce mejoras significativas en la fuerza y %RM muscular,
por otro lado, tanto los ejercicios aerdbicos como el entrenamiento de fuerza
respiratoria produce beneficios a nivel de eficiencia respiratoria. En lineas generales
la mayoria de programas de entrenamiento, como los realizados por Aldehag et al.
(2005) y Aldehag et al (2013), los cuales produjeron mejorar a nivel de la musculatura
de las manos mejorando la fuerza de agarre, o el realizado por Sjogreen et al. (2010)
que obtuvo mejoras en la fuerza de los labios y eliminacion de sintomas durante la
comida, obtuvieron mejoras en la funcionalidad de los individuos, asi como en la
calidad de vida mejorando aspectos como el dolor, depresion, somnolencia y
facilitando el desarrollo de actividades de la vida cotidiana como comer, barrer o subir

unas escaleras.

Discusion:

La revision sistematica realizada, cuyo objetivo principal es analizar posibles
efectos del ejercicio fisico sobre la funcionalidad y calidad de vida de los pacientes
con distrofia miotonica tipo 1, ha mostrado una amplia variedad de articulos
relacionados con diferentes tipos de entrenamiento, cada uno con sus respectivas
caracteristicas especificas. Esta heterogeneidad de programas de entrenamiento va a
verse reflejada en una gran variedad de resultados obtenidos sobre aspectos muy
diferentes entre si. Entre la gran diversidad de autores, vamos a encontrar multiples

mejoras sugeridas tanto a nivel de condicion fisica como a nivel psicolégico en los
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pacientes. Estos beneficios abarcaran desde el incremento de fuerza muscular, lo cual
como resultado proporcionaré una mayor capacidad respiratoria y mejoraré la eficacia
en el desempefio de actividades diarias, hasta mejoras psicoldgicas relacionadas con
los problemas autopercibidos de la vida cotidiana, la disminucion de fatiga y aumento
de la energia diaria. En conjunto, estos beneficios tienen un impacto positivo en la
calidad de vida de los pacientes, proporcionando una mayor satisfaccion y bienestar
en su dia a dia.

Como principales resultados podemos destacar que en pacientes con distrofia
miotonica tipo 1, atendiendo a las intervenciones realizadas por Roussel et al. (2019),
Roussel et al. (2020), Tollback et al. (1999), Lineman et al. (1995) y Lindeman et al.
(1999), parece ser que la aplicacion de un entrenamiento de fuerza estandar con 2 series
y con una media de 10 repeticiones al 60-80% es suficiente para obtener resultados
positivos (j., aumento de %RM), independientemente del grupo muscular sobre el que
se aplique, teniendo en cuenta que la duracién minima del programa para obtener

beneficios sea de 12 semanas (Roussel et al, 2019).

Por otro lado, a la hora de hablar de la influencia del entrenamiento de fuerza en el
tamano de las fibras musculares encontramos una mayor discrepancia con respecto a
los resultados, ya que Roussel et al. (2019) reporto una disminucion de las fibras tipo
| y un aumento de proporcion de las fibras tipo Il; sin embargo, el mismo grupo de
autores, (Roussel et al.,2020) no percibié ningin cambio significativo en el tamafio de
ninguna de ellas. Por su parte, Tollback et al. (1999) observaron un aumento de tamafio

de las fibras tipo | y sin cambios en el resto de fibras.

Como resultados obtenidos por el estudio realizado por Sjogreen et al. (2010) se
puede observar como un entrenamiento de fuerza centrado en la musculatura
mandibular y labial que se realice con una frecuencia de 3 sesiones 5 veces por semana
no obtuvo como resultado una mejora significativa en la fuerza maxima de los labios,
sin embargo, si que se aprecio una disminucion en la dificultad del habla, asi como la
desaparicion de los sintomas de la enfermedad durante la comida y bebida unicamente

durante el periodo de entrenamiento.

Cambiando de enfoque, también se han obtenidos resultados en relacion a
sintomatologia respiratoria producida por la enfermedad. Allen et al. (2020) y De

Freitas et al. (2006) aplicaron un programa de ejercicio respiratorios con resistencias
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que iban aumentando progresivamente a medida que se iba avanzando en el programa.
Ambas intervenciones mostraron aumentos en la fuerza muscular inspiratoria,
espiratoria y en la capacidad vital forzada. A su vez Mikhail et al. (2022) aplico un
programa de entrenamiento de ejercicio aerdbico, basado en el ciclismo, y obtuvieron
como resultado que los pacientes con problemas respiratorios se veian mas

beneficiados y obtenian una ligera mejora de la respiracion funcional.

Otro aspecto a tratar son los resultados obtenidos en relacion a la marcha de
personas con distrofia miotdnica tipo 1, autores como Portaro et al. (2019) aplicaron
en parte de su programa de entrenamiento ejercicios destinados al entrenamiento de la
marcha obteniendo como resultados una mejora de la calidad de la misma, de la
cadencia de pasos Yy la duracion del ciclo de la misma. Schroter et al. (2012) aplicaron
ejercicios de relajacion de la musculatura tensa con dolor dentro de un tratamiento de

fisioterapia y obtuvieron un aumento de la velocidad de la marcha de un 15%.

Otra de las variables que suelen analizar en gran medida en personas con este tipo
de enfermedad es el equilibrio, autores como Missaoui et al. (2010), Portaro et al.
(2019) y Hammarén et al. (2015) aplicaron dentro de su programa de entrenamiento
ejercicios especificos para la mejora del equilibrio, cuya base principalmente era
ejercicios con equilibrio estatico, dindmico y con obstaculos. Como resultados
notables, el primer autor no encontré mejoras significativas en relacién al equilibrio,
mientras que los dos autores siguientes si observaron mejoras ligeras en la puntuacién
de percepcién del equilibrio y la confianza en el mismo. Hammarén et al. (2015)
analizo el numero de tropiezos, variable intimamente ligada al equilibrio, pero sin

embargo en esta no obtuvo cambios significativos.

Como variable muy importante a analizar en esta poblacion encontramos la
presencia de dolor muscular y su evolucion el mismo a lo largo de las intervenciones.
En esta revision encontramos una discrepancia en los resultados ya que Massi et al.
(2011) aplico en una paciente 2 sesiones semanales de cinesioterapia con una duracion
de 40 minutos y el resultado final fue la presencia de dolor al caminar largas distancias,
por otra parte, Lessard et al. (2021) al aplicar un programa de fuerza en las
extremidades inferiores de 3 sesiones durante 10 semanas obtuvo una disminucién del

dolor muscular durante la ejecucion del ejercicio.
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Una de las finalidades de esta revision es ver el efecto del ejercicio en la calidad de
vida de los pacientes, en relacion a este aspecto, autores como Okkersen et al. (2018),
no apreciaron cambios significativos en la depresion sufrida por los pacientes tras
aplicar un programa de ejercicio de intensidad moderada, sin embargo, Lindeman et
al. (1995) si que observaron mejoras significativas en la calidad de vida de los
pacientes, teniendo estos una mayor facilidad para realizar actividades de la vida
cotidiana al aplicar un entrenamiento de fuerza de 3 sesiones por semana. Por su parte,
Massi et al. (2011) midieron las limitaciones en aspectos emocionales al aplicar un
programa de 2 sesiones semanales de cinesioterapia y no presentaron mejoras
significativas tras la intervencion, lo que podia deberse a un menor volumen. A su vez
un entrenamiento de fuerza de agarre presentado por Aldehag et al. (2005) permitio
aumentar la satisfaccion que tenian los individuos sobre los problemas autopercibidos

con su enfermedad.

Como ultimo punto a destacar encontramos los resultados obtenidos relativos a dos
sintomas muy generales de esta enfermedad como son la fatiga y la somnolencia.
Roussel et al. (2020) y Okkersen et al. (2018) aplicaron un programa de ejercicio
aerdbico combinado con entrenamiento de fuerza, y un programa de ejercicios de
intensidad moderada respectivamente, ambos obtuvieron como resultados mejoras
significativas en la disminucién de la fatiga y un aumento de la energia, asi como una

disminucién de los niveles de somnolencia.

Como reflexion final, podemos concluir que realizar un programa de entrenamiento
en el cual combinemos semanalmente un entrenamiento de fuerza siguiendo la
propuesta de Lindemann et al. (1999), con un entrenamiento de resistencias
respiratorias propuesto por Allen et al. (2020) y un programa de ejercicio de intensidad
moderada establecido por Okkersen et al. (2018) producird mejoras a nivel funcional
y en la calidad de vida de los individuos con dicha enfermedad. Es crucial incluir en
el programa semanal el ultimo tipo de entrenamiento mencionado, ya que, aungue
segun el estudio realizado por Okkersen et al. (2018) se requiere un minimo tres dias
a la semana de entrenamiento para obtener los niveles de mejoras optimas. Este es el
Unico tipo de entrenamiento que ha reportado mejoras significativas en los niveles de
fatiga y somnolencia, dos variables de vital importancia en los niveles de calidad de
vida de los pacientes. Con el programa de entrenamiento desarrollado con anterioridad,

seria esperable un aumento de variables como los niveles de fuerza muscular, los
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niveles de capacidad vital funcional, fuerza de musculos respiratorios, nivel de
satisfaccidn con los problemas autopercibidos, asi como la reduccion de aspectos como

la fatiga y somnolencia.

Limitaciones de la revision:

Aunque esta revision proporciona una vision general de los estudios relevantes
sobre los posibles efectos de ejercicio en la funcionabilidad y calidad de vida de
personas con distrofia miotonica tipo 1, hay algunas limitaciones que deben tenerse en
cuenta. En primer lugar, es importante considerar que el nimero de articulos incluidos
en esta revision fue limitado, lo que podria haber desembocado en la perdida de
informacidn relevante por parte de aquellos estudios que presentaron algan tipo de

inaccesibilidad o no cumplieron con los criterios de seleccién.

Como segunda gran limitacion del estudio, encontramos que la escasez de
intervenciones cientificas sobre el tema concreto de la revision impidid la aplicacion
de criterios de calidad en el momento de la seleccion de los estudios, por lo tanto, es

fundamental tener en cuenta esta limitacion al validar los resultados obtenidos.

Para finalizar se identificaron varias dificultades presentes ligadas intimamente a
las limitaciones citadas con anterioridad. Esta gran heterogeneidad de estudios ha
desembocada en una mayor dificultad a la hora de poder comparar que tipo de ejercicio
es mas efectivo que otro, ya que ninguno de los autores se centr6 especificamente en
realizar este tipo de comparaciones. A su vez, en relacion con la dificultad anterior,
esta gran variabilidad afecto de igual manera a los pardametros de entrenamiento,

dificultando en gran medida poder realizar una comparacion directa de los mismos.

En resumen, aunque esta revision ha aportado informacion valiosa sobre el tema,
es importante tener en cuenta las limitaciones mencionadas con anterioridad a la hora

de interpretar los resultados y aplicarlos a contextos especificos.
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Conclusiones:

A pesar de estas limitaciones, en respuesta a nuestros objetivos propuestos en la
revision, entre los que encontraremos como objetivo principal analizar los efectos del
ejercicio fisico en la funcionabilidad y calidad de vida de los pacientes con distrofia
miotdnica tipo 1. Podemos concluir que esta revision ha proporcionado una vision
general valiosa sobre todos los posibles efectos que pueden desarrollar distintos tipos
de ejercicio fisico, incluyendo ejercicio aerdbico, anaerobicos, de fuerza, amplitud de
movimiento, equilibrio y coordinacion en pacientes con distrofia miotdnica tipo 1,
recopilando los beneficios generados tanto a niveles fisioldgicos como a niveles de

calidad de vida.

En relacion al primer objetivo especifico, que consistia en identificar qué tipo de
ejercicio fisico obtiene los mejores resultados en pacientes con distrofia miotonica tipo
1. Se encontraron una serie de dificultades presentadas con anterioridad, a pesar de
esto, se pudo observar como diferentes tipos de tipos de ejercicio, como el
entrenamiento de fuerza, de resistencia y programas de intensidad moderada

demostraron mejoras en la funcionabilidad y calidad de vida.

Atendiendo al segundo objetivo especifico, que buscaba establecer los factores de
entrenamiento mas eficaces en el manejo de la enfermedad, no se obtuvieron
conclusiones claras y sélidas para determinar unos factores concretos, debido a la gran

variabilidad de los mismos en los diferentes estudios.

En definitiva, esta revision apoya la idea de que el ejercicio fisico puede llegar a ser
una herramienta efectiva para mejorar la funcionabilidad y calidad de vida de los
pacientes con distrofia miotdnica tipo 1. Sin embargo, se destaca la necesidad de
realizar estudios futuros que establezcan parametros de entrenamiento mas rigurosos,

lo cual permita desarrollar programaciones futuras de una mucha mayor calidad.
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Futuras investigaciones:

En la revision actual se han identificado una serie de carencias sobre el tema
concreto de estudio. A continuacion, se sugeriran algunas posibles lineas de
investigaciones futuras que permitiran abordar las siguientes cuestiones y ampliar

conocimientos sobre la comprension del tema.

Como primer punto, seria interesante que se llevasen a cabo investigaciones sobre
determinados aspectos relacionados con el manejo de los sintomas de la enfermedad,
ya que, a pesar de que los sintomas mas comunes de la distrofia miotdnica tipo 1
(miotonia o debilidad muscular) estdn ampliamente investigados, encontramos otra
gran variedad que carecen de investigacion cientifica, lo cual dificulta en gran medida
su tratamiento y en consecuente una provoca disminucion de la calidad de vida de los

pacientes.

Como siguiente punto encontramos el desarrollo de investigaciones longitudinales,
es decir, realizar investigaciones con programas de ejercicios que evallen los efectos
del ejercicio fisico a largo plazo y a través de los cuales podamos determinar cual es

la duracion éptima que debe tener un programa de actividad fisica en esta poblacion.

Como ultimo punto, incentivamos a desarrollar investigaciones sobre subgrupos
especificos de la poblacion especifica, es decir, aplicar un programa de ejercicio a una
poblacién que se encuentren dentro del mismo subgrupo especifico de pacientes con
distrofia miotonica tipo 1, para asi poder observar las diferencias a nivel de efectos
que produce la actividad fisica de manera independiente en cada subgrupo,
determinando que tipo de ejercicio obtiene tanto los mejores como los peores

resultados.

En definitiva, la revision actual pone en manifiesto la necesidad de seguir
investigando sobre el tema concreto, para ampliar asi la comprension del mismo y
poder desarrollar intervenciones mucho mas eficaces que mejorar en mayor medida el

bienestar de los individuos.
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