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Bajo el prisma de la atencion multidisciplinaria con un
enfoque biopsicosocial resulta imperioso integrar los
conceptos de empoderamiento y autonomia tanto en los
cuidadores como en las personas afectadas. El
asesoramiento oportuno e informado y el soporte
psicologico fomentan dinamicas familiares positivas
que promueven y fortalecen el proceso terapéutico.

La rehabilitacion respiratoria apoyada en los avances
tecnologicos en el area de la salud han contribuido a
mejorar y prolongar la sobrevida y calidad de vida de las
personas con Duchenne.



contenido

Esta guia intenta orientar a personas con Duchenne, sus cuidadores y profesionales
de la salud en los cuidados respiratorios oportunos y eficaces en cada etapa de la
enfermedad.

A\fr.

\N'(A m @ ‘ o etapificaciéon de la enfermedad
®* manejo respiratorio
MR, \ @ f\/ﬁ e educacion y asesoramiento para autodireccionamiento
N\ DY AR@A
\ @@ L \ ; e entrenamiento de los cuidadores

protocolo de SVNI y tos asistida

VY

d
- —

D

mas y mejor calidad de vida




La pérdida de la capacidad vital
pulmonar es alrededor de 6.3 % por
ano a partir de los 10 anos de edad
y aumenta en los ninos que pierden

la marcha mas tempranamente.

HAY QUE LOGRAR
CUIDADO0S RESPIRATORIOS
OPORTUNOS YV ADECUADDS



Diferenciamos esta tres etapa que requieren evaluaciones vy
ETAPAS tratamientos diferentes desde el abordaje de la rehabilitacion
Z respiratoria.
‘ Etapa pre-silla de ruedas

Etapa en silla de ruedas

‘ Etapa de sobrevida prolongada con calidad preservada



etapa pre silla de
ruedas

1. Educacion y asesoramiento para auto
direccionamiento (empoderamiento y autonomia) y
entrenamiento a los cuidadores

2. Terapias fisicas para preservar la fuerza muscular

3. Movilizaciones para prevenir o reducir las distorsiones
de los tejidos blandos de extremidades y torax.

4. Intervenciones ortopédicas y uso de dispositivos de
tecnologia asistiva para facilitar y prolongar la
bipedestacion y la marcha.

5. Evaluacion y registro de la capacidad vital y de los
flujos maximos al toser (Pico flujo tosido).



etapa en silla de
ruedas

1. Educacion y asesoramiento para auto
direccionamiento (empoderamiento y autonomia)
y entrenamiento de los cuidadores

2. Correcciones ortopedicas de las deformidades
de la espalda

3. Uso de productos ortopédicos y dispositivos de
tecnologia asistiva para facilitar/prolongar el
desempeno en AVD

4. Educacion y asistencia en técnica de apilamiento
de aire a través de ‘"ambu-bag" para
facilitar/prologar la distensibilidad pulmonar.



etapa en silla de
ruedas

5. Evaluacion y registro de la capacidad vital, saturacion
nocturna de 02 y CO2 y medicion de pico flujo tosido.

6. Iniciacion oportuna de Soporte ventilatorio no invasivo
(SVNI) para prevenir hipoventilacion alveolar nocturna
sintomatica.

7. Aplicaciéon de los Protocolos de SVNI y tos asistida
mecanica con insuflacion-exuflacion (MIE) para prevenir
neumonia y falla respiratoria aguda (FRA)




etapa de sobrevida prolongada
con calidad preservada

1. Educacion y asesoramiento para auto direccionamiento
(empoderamiento y autonomia), para entrenamiento y guia
de los cuidadores

2. Uso de productos ortopédicos y dispositivos de tecnologia
asistiva para facilitar/prolongar el desempeno en AVD

3. Aplicacion de los Protocolos de SVNI y tos asistida
mecanica con insuflacion-exuflacion (MIE) para prevenir
heumonia y falla respiratoria aguda (FRA)

4. Aplicacion de protocolos de extubacion y decanulacion
para preservar la calidad de vida relacionada a salud (CVRS)
utilizando SVNI continuo y MIE



manejo respiratorio

Las complicaciones respiratorias son la causa mas importante de morbimortalidad en
personas con DMD (1,3). La fatiga de musculos respiratorios, atelectasia, neumonia y falla
respiratoria pueden llevar a hospitalizaciones prolongadas, e incluso mortalidad. Sin
embargo, la sobrevida de pacientes con enfermedades neuromusculares (ENM) y
dependencias tecnologicas ha mejorado principalmente por los cuidados respiratorios
especializados



principales objetivos de SVNI +

las tecnicas de tos asistida

prevenir el fallo respiratorio

evitar las hospitalizaciones, la necesidad de
intubacion endotraqueal y la traqueostomia

mejorar la tos

lograr mejores flujos de tos mediante
insuflaciones maximas regularmente realizadas
para mantener esencialmente normal la
ventilacion durante el dia

CO

conservar la compliance pulmonar

mantener la distensibilidad pulmonar vy
elasticidad del pulmény la caja toraccica. 6

conservar la voz y deglucion

permite hablar mas alto y fluido
previene las microaspiraciones y aspiraciones
hacia el pulmén



Medicion y registro de la
capacidad vital, flujos maximos
al toser Estudios no invasivos nocturnos Evaluacion de la calidad de vida
(Pico flujo tosido) y evaluacion de la asociada a la salud.

[ 4

de la fuerza muscular

inspiratoria y espiratoria (PIM-

PEM).

evaluacion etapa 1

pre- silla de ruedas




inte rvenCién SNVI Soporte ventilatorio no invasivo

Prevencion de la hipoventilacion alveolar

etapa 1 pre Silla de nocturna sintomatica cuando corresponda segun
ruedas

la evaluacion propuesta.

Dispositvos

Uso de la técnica de Apilamiento de aire (Air-
staking) con ambu-bag para mantener la
distensibilidad pulmonar y prevenir el colapso
pulmonar.

Ejecutar respiracion glosofaringea.

Protocolos de SVN y tos asistida mecanicamente

Aplicacion del protocolo de tos mecanica de insuflacion-
exsuflacion (MIE) mas SVNI para prevenir neumoniay

falla respiratoria aguda (FRA).
8,9,14,18,19




Medicion y registro de la CV <2000 mlo PFT <270 L/min

capacidad vital sentado y Air Stacking o RGF
acostado, los flujos maximos al PFT <160 L/min

toser (Pico flujo tosido Tos Asistida

evaluacion etapa 2

etapa en silla de ruedas

La evaluacion de la fuerza
muscular inspiratoria 'y
espiratoria, tiene un rol menos
importante, dado que las
mediciones previas son las que
permiten tomar
decisiones de intervencion.




intervencion
etapa 2 en silla de

Extubacion y decanulacion

Preservar la calidad de vida
relacionada a salud (CVRS) usando SVNI
continuo y MIE.

Protocolos de SVN y tos asistida
mecanicamente

Con insuflacién-exsuflacién (MIE) para
prevenir neumonia y falla respiratoria
aguda (FRA).

8,9,14,18,19



otros aspectos

El adecuado seguimiento de la funcién cardiaca y de la deglucion
puede tener una influencia positiva en el prondstico de la
enfermedad. Por lo tanto, es necesaria una intima conexién entre
los centros pediatricos y de adultos a fin de conseguir el maximo
cuidado de estos pacientes.
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Otras alternativas al tratamiento respiratorio consisten en la
utilizacion de ejercicios respiratorios de yoga en complemento con
Kinesioterapia como estrategia terapéutica 29. Esta alternativa ha

demostrado impacto positivo tanto en variables de funcién
pulmonar como cardiacas y pueden ser implementadas en
programas bajo la supervision de un equipo médico.



manejo musculoesqueletico

Debe ser preventivo anticipatorio se centra en preservar la extensibilidad
muscular, la movilidad articular y la simetria para prevenir y minimizar la
contractura y la deformidad y debe ser un componente de la atencion en todas las
etapas, ajustando los objetivos de rehabilitacion a las condiciones fisicas restantes.



Dentro del manejo integral, se incluyen :

‘ bipedestacion

silla de ruedas

ortesis ejercicios y niveles de actividad

‘ hidroterapia elongaciones y posicionamietno



M=

silla de ruedas

El uso oportuno y adecuado puede mejorar la funcién y la calidad
de vida de las personas con DMD y sus cuidadores.

Habitualmente la capacidad de marcha se pierde alrededor de los
9 a 10 anos, pero la decision de cuando usar la primera silla de
ruedas asi como cuando hacer la transicion de una silla manual a
una motor es un tema aun controversial, sin embargo su uso suele
aparecer con el inicio de las caidas y las dificultades para ponerse
de pie.



recomendaciones
sobre silla de ruedas

fase ambulatoria tardia

Se recomienda el uso de una silla manual y liviana que asegure
una correcta postura y funcion en sentado.

El asiento debe aliviar las presiones de apoyo y brindar confort. El
respaldo debe ser firme y envolvente, con soportes laterales para
mantener el tronco y el térax alineados.

Adicionalmente, se debe utilizar apoyapiés en posicidon neutra
para asi evitar la deformidades en cuello de pie.

etapa no ambulatoria temprana

Una silla de ruedas manual con asiento y espaldar personalizado
y sistema de bascula (sistema tilt), puede ser una opcién previa al
uso de silla de ruedas motor.

Otra opciodn es una silla con potencia en las llantas o asistida que
generan una reduccion significativa del esfuerzo necesario para
impulsarlas.



silla de ruedas motor

Cuando el compromiso de las extremidades superiores es muy severo, provocando
un aumento de la fatiga y una disminucién de las distancias a recorrer, se sugiere el

cambio de silla por una con motor.

Es recomendable que la silla cuente con sistema postural Tilt, que
bascula el asiento y libera presion en el abdomen facilitando la
respiracion sobre todo luego de alimentarse o cuando lo requiera.

En la actualidad existen comandos especiales (escaner de movimientos
oculares) a través de los cuales se puede manejar la silla.
Se requiere de adaptaciones en la silla para el transporte de los equipos de

asistencia respiratoria.




ortesis

La prevencion de contracturas y retracciones musculares son una
indicacion importante para el uso de ortesis, asi como el adecuado
posicionamiento articular y la facilitacion de adopcion de postura

bipeda.

Las zonas mas importantes a ortesiar con apoyo de férulas son los
tobillos, rodillas y punos.

Ningun musculo trabaja de forma aislada en el cuerpo, la elongacién
de las extremidades colabora a través de las cadenas musculares a
retrasar la deformidad toraccica.



bipedestacion

Se puede implementar en etapa ambulatoria tardia y no-
ambulatoria temprana, siempre y cuando, las retracciones
de miembros inferiores no sea un factor limitante.

El mobiliario debe ser adecuado en relacion con la
estatura y peso del paciente. Es de importancia la
evaluacion de rangos de psoas, isquisurales y de triceps
sural, en forma bilateral, junto con control de tronco para
esta posicion.
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Ciertas cantidades de actividad muscular son

beneficiosas para prevenir la atrofia por desuso,
mantener la fuerza residual, mantener el estado
funcional, rangos articulares y la flexibilidad, pero el
trabajo muscular excéntrico y ejercicio maximo o de
alta resistencia se cree que son perjudiciales e
inapropiada debido al riesgo de dafno que se puede

inducir a las fibras musculares.
26-28

i e  ejercicio fisico

nivel de actividad

El énfasis debe estar dado en la moderacién de la
intensidad del ejercicio, las actividades de menor
duracion con tiempos de pausa acordes al estado
del paciente, evitar los esfuerzos excesivos y la
fatiga asociada al exceso de trabajo.

Como medida orientativa se puede utilizar la
percepcion de la fatiga como indicador de
intensidad de esfuerzo.



elongaciones y
posicionamiento

En este grupo de intervenciones se incluyen la
elongacion activa, activaasistida y pasiva, ademas
de la elongacion con el uso de ortesis.

Se debe elongar todos los grupos musculares
diariamente, sobre todo aquellos propensos al
acortamiento por la posicion en silla.

Pectorales, trapecio superior, dorsal ancho, psoas
iliacos e isquiosurales se deben elongar
diariamente.

Es de vital importancia el empoderamiento de la
familia quien debe ser educada para llevar a cabo
los ejercicios en el hogar.



hidroterapia

etapa pre silla de ruedas

En esta etapa es muy beneficioso el aporte
desgravitatorio del agua permitiendo aumentar la
movilidad corporal y la amplitud articular. Es una
oportunidad para movilizar el torax y ejercitar los
tiempos respiratorios .

etapa en silla de ruedas

En etapas de mayor rigidez y menor movilidad el
objetivo se enfoca en la movilidad articular, el alivio de
contracturas y el placer del contacto con el medio.

En esta etapa los beneficios de la flotabilidad vy la
disminucion del peso corporal permite también
ejecucion de movimientos perdidos en presencia de la
gravedad.




manejo de la escoliosis

La escoliosis generalmente se desarrolla despueés de la pérdida de marcha 'y
progresa rapidamente durante el inicio de la pubertad afectando

negativamente la funcion respiratoria, la alimentacion, el sedente y la
comodidad. 5



escoliosis

compromiso respiratorio

Evaluacion de la cifoescoliosis para asesoramiento quirurgico.
Angulos > 30° requieren de un seguimiento peridédico y un angulo mayor a

50° o un aumento anual mayor a 10° sugieren artrodesis.
20-25

la progresion de la "curva espinal”

El aporte de un equipo multidisciplinario a la hora de tomar la decision de

ofrecer la cirugia y la evaluacion preoperatoria son fundamentales para
garantizar que la operacion sea segura..

luego de la cirugia

El desafio es la rapida y oportuna extubacion sin necesidad de tragueostomia
a través de protocolos de SVNI y traqueostomia.




conclusiones

La distrofia muscular de Duchenne al ser una enfermedad
progresiva, genera un gran deterioro no solo en quien lo padece,
sino también en su entorno familiar, por lo que consideramos
importante como equipo multidisciplinario generar estrategias de
tratamiento para lograr dar una atenciéon mas oportuna y
adecuada segun la etapa que se esta cursando.

Desde etapas de mayor independencia, donde se pueden reforzar

habilidades mas altas, trabajando a un esfuerzo submaximo,
hacia etapas donde el manejo postural, manejo de rangos,

cambios de posicion y principalmente el refuerzo de la
rehabilitacion respiratorio, luego de iniciar
la vida en silla de ruedas, llegan a ser fundamentales para lograr
una mayor y mejor calidad de vida.



Es necesario impulsary

fOrtalecer 1.Los conocimientos cientificos para lograr las capacidades,
habilidades y destrezas del personal meédico, enfermeras,
fisioterapeutas/kinesiologos y familiares que participan en la
atencion directa de pacientes con DMD para optimizar vy
garantizar el apropiado manejo, en especial los cuidados
respiratorios.

2.El conocimiento practico de los protocolos de tos asistida,
apilamiento de aire (air stacking) y SVNI y alternativa mas
eficaces y eficientes para entregar rehabilitacion/habilitacion
respiratoria que asegure la calidad de vida relacionada a salud,
manteniendo la meta centrada en el cuidado individualizado y
seguro, disminuir la estancia hospitalaria, los dias de cuidados
intensivos/intermedio y las complicaciones por hipoventilacion.




Es necesario impulsary

fortalecer
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3. Las estrategias complementaria a la SVNI como la tos
asistida, implementable en la gran mayoria de los
pacientes a un costo bajo.

4. Los estudios de funcion respiratoria son de bajo costo
y ellos son el estudio de la CV a traves de un
venilometro/ventilografo, espirometria y pico fjluo tosido.
Estudios no invasivos de ventilacion efectiva combinando
resgistro de SpO2 y CO 2 no invasiva como la capnografia.
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