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RESUMEN

Introduccion. Las enfermedades neuromusculares son
un grupo de enfermedades que afectan a la unidad moto-
ra; en su evolucién son frecuentes las complicaciones neu-
moldgicas, hasta el punto de que el 70% de estos pacientes
fallece por complicaciones respiratorias.

Material y métodos. Estudio prospectivo, transversal,
descriptivo y observacional. Se estudiaron 5 nifios con dis-
trofia muscular de Duchenne y deambulacién esponténea.
Se les realizaron pruebas de funcién pulmonar, test de la
marcha de 6 minutos y fuerza maxima de los musculos res-
piratorios y periféricos.

Resultados. El promedio de edad fue de 4,4 afios. La
enfermedad predominé en varones, la capacidad vital for-
zada, volumen espirado durante el primer minuto, flujo
espiratorio pico, volumen residual y reactancia por oscilo-
metria fueron normales. La fuerza maxima de los mtisculos
periféricos toracicos fue menor que la de los pélvicos, mien-
tras que la presién inspiratoria maxima, presién espiratoria
maxima y el pico flujo de tos se encontraron por debajo del
50% los valores normales. La distancia recorrida en el test
de la marcha de 6 minutos fue menor al compararla con con-
troles sanos.

Conclusiones. El test de la marcha de 6 minutos puede
ser una herramienta 1til en etapas iniciales de esta enfer-

medad. La oscilometria de impulso puede ser una herra-
mienta complementaria por su facil reproducibilidad, y el
indice volumen residual/capacidad pulmonar total puede
ayudar en la bisqueda temprana de hiperinsuflacion secun-
daria a la disminucién de la fuerza muscular.

Palabras clave. Distrofia muscular de Duchenne; Prue-
bas de funcién pulmonar; Test de la marcha.

ABSTRACT

Introduction. Neuromuscular diseases are a group of
illnesses affecting the motor unit, in their evolution pul-
monology complications are rare to the point where 70% of
these patients die from respiratory complications.

Material and methods. Prospective, cross-sectional,
descriptive and observational study. Five children were stud-
ied with Duchenne muscular dystrophy and spontaneous
deambulation. Pulmonary function tests, 6-minute walk and
maximal strength of respiratory muscles and peripherals
were performed.

Results. The mean age was 4.4 years. The disease pre-
dominated in males. Forced volume Capacity, Forced Expi-
ratory Volume in one second, peak expiratory flow, resid-
ual volume and reactance by oscillometry were normal. The
maximum strength of peripheral thoracic muscles was lower
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than in pelvic ones. Pressure inspiratory maximal, Pressure
expiratory maximal and Peak cough flow were 50% below
normal. The distance walked in 6-minute walk was lower
when compared with healthy controls.

Conclusions: The 6-minute walk can be a useful tool in
early stages of this disease. The impulse oscillometry can be
a complementary tool due to its easy reproducibility, and
the residual volume/total lung capacity index can be help-
tul in finding early hyperinflation secondary to decreased
muscle strength.

Key words: Duchenne muscular dystrophy; pulmonary
function tests; 6-minute walk test.

INTRODUCCION

Las enfermedades neuromusculares (ENM) son un grupo
de padecimientos que afectan a la unidad motora [el cuer-
po de la motoneurona del asta anterior de la médula espi-
nal, su ax6n (nervio periférico) y todas las fibras muscula-
res inervadas por esta]. En el curso evolutivo de estas enfer-
medades son frecuentes las complicaciones neumoldgicas,
hasta el punto de que un 70% de los pacientes fallece exclu-
sivamente por causas respiratorias(). La mayoria de las ENM
cursan con afeccién de los musculos respiratorios, funda-
mentalmente del diafragma, originando fracaso funcional
y fatiga, lo que provoca hipoventilacién alveolar e hipoxe-
mia, principal causa de insuficiencia respiratoria en estos
enfermos, a su vez provocada por una disminucién de la
capacidad vital®. La distrofia muscular de Duchenne (DMD)
es producto de una alteracién, que produce una mutacién
en el gen Xp21. El principal sintoma es la debilidad mus-
cular progresiva relacionada con la deficiencia de distrofi-
na. Aproximadamente dos tercios de los casos se transmi-
ten por una mujer portadora y el tercio por mutaciones de
novo®. El objetivo de este trabajo es presentar las caracte-
risticas del test de la marcha de 6 minutos (TM6M), fuerza
maxima de los misculos respiratorios (Pimax/Pemax) y
periféricos (FMP), capacidad vital forzada (FVC), volumen
forzado espirado durante el primer segundo (FEV1), volu-
men residual (RV) y la reactancia (X5Hz) obtenida por osci-
lometria de impulso (IOS) en nifios con DMD.

MATERIAL Y METODOS
Estudio prospectivo, transversal, descriptivo y obser-

vacional. Se seleccioné una muestra inicial de 136 pacien-
tes, 72 obtenidos en el Instituto Nacional de Pediatria (INP)
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72 pacientes con 59 pacientes con
ENM (INP) ENM (INER)

|
136 pacientes con
ENM

26 pacientes cumplian
criterios de inclusion

5 pacientes con DMD
aceptan participar

ENM-= enfermedades neuromusculares; INER= Instituto Nacional de
Enfermedades Respiratorias; INP= Instituto Nacional de Pediatria;
DMD-= Distrofia Muscular de Duchenne.

Figura 1. Diagrama del cribado realizado para seleccionar la mues-
tra del estudio.

y 59 en el Instituto Nacional de Enfermedades Respirato-
rias (INER), 26 de ellos cumplieron con los criterios de
inclusion (diagnéstico de DMD corroborado por biopsia
y/o estudio cromosémico, deambulacién espontdnea y
edad comprendida entre los 4 y 15 afios). Fueron exclui-
dos aquellos con enfermedades respiratorias, uso de ven-
tilacion mecdnica no invasiva, post-operados de alguna
cirugfa toracica o incapacitante para la deambulacién, para-
lisis cerebral infantil y/o retraso psicomotor severo. Tras
contacto telefénico a los seleccionados, 5 de ellos acepta-
ron participar constituyendo la muestra final (Fig. 1). Los
ninos fueron valorados en una sola ocasion, realizindose
los siguientes estudios: espirometria simple (Sensor medics,
Yorba Linda, California, USA), pletismografia (Master Scre-
en Body Jaeger, Wiirzburg, Germany), IOS (EOS. MS-105
Digitar Jaeger, Wiirzburg, Alemania), determinacion de la
Pimax y la Pemax (Forcimetro Cosmed Spirivis SRL, Ita-
lia), dinamometria de los misculos supinadores, deltoi-
des, Iliopsoas y cuadriceps (Nicholas MMT Modelo 1160
Lafayette instrument Lafayette, IN), y TM6M. Todas las
pruebas cumplieron con las normas establecidas por la
ATS/ERS#7 y la medicién de Pimax y Pemax se realizd
con la técnica descrita por Black y Hyatt®. La medicién de
la FMP se realiz6 por un médico rehabilitador. En el TM6M
se muestran los resultados obtenidos durante el primer
intento, debido a que estos fueron menores durante el
segundo. Todas las pruebas fueron realizadas en el INER
de México DEF. Para el andlisis estadistico se utiliz6 el pro-
grama SPSS version 17 para Windows. Los resultados se



I.D. CRUZ ANLEU Y COLS.

TaBLA L~ CARACTERISTICAS GENERALES DE LOS NINOS CON DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE.

Variables N X DE + Valores de referencia X (DE )
Edad (afios) 5 8,8 [7-11] 15 -
Género (H/M) 5 5/0 - -

Peso (kg) 5 26,3 54 26 (6) kg
Talla (cm) 5 124,4 10,7 128 (10) cm
Tiempo de diagndstico (afios) 5 4.8 11 -
Metros recorridos en 6 min (m) 5 2904 52, 488 (35) m
Pico flujo de tos (L/m) 5 183 64,3 320-270 L/m
PiMax (cmH,O) 5 49,5 19,8 116 (26) cmH,O
PiMax (cmH,0) 5 59,2 9,8 142 (25) cmH,O
Relacién FVE1/FVC (%) 5 88,5 49 > 80%

FVC (L) 5 1,58 0,5 1,67L
FEV1 (L) 5 1,36 04 141L

PEF (L/seg) 5 2,87 0,6 3,40 L/seg
RV (L) 5 0,69 08 0,62L
X5Hz (kPa/1/seg) 5 0,0092 01 -0,36 kPa/1/seg
Muisculos periféricos - - - -
Supinador largo derecho (kg) 5 0,36 05 -
Supinador largo izquierdo (kg) 5 0,34 05 -
Deltoides medio derecho (kg) 5 0,72 0,6 -
Deltoides medio izquierdo (kg) 5 0,82 0,6 -
Deltoides anterior derecho (kg) 5 0,58 0,5 -
Deltoides anterior izquierdo (kg) 5 0,68 0,6 -
Iliopsoas derecho (kg) 5 1,16 0,7 -
Iliopsoas izquierdo (kg) 5 1,20 0,9 -
Cuddriceps derecho (kg) 5 1,84 1,0 -
Cuddriceps izquierdo (kg) 5 2,08 13 -

X= Media; DE= Desviacion estindar; Pimax= Presion inspiratoria mdxima; Pemax= Presion espiratoria mdxima; Relacion FEV1/FVC= Relacién
volumen espiratorio forzado durante el 17 segundo/capacidad vital forzada; FVC= Capacidad vital forzada; FEV1= Volumen espiratorio forzado
durante el 17 sequndo; PEF= Flujo espiratorio pico; RV= Volumen residual; X5Hz= Reactancia.

presentan para variables cuantitativas como media y des-
viacién estdndar; los resultados para variables cualitativas
se expresan como proporciones y porcentajes. Este estudio
fue aprobado por el Comité de Ciencia y de Bioética en
Investigacion. Todos los padres y pacientes firmaron un
consentimiento informado.

RESULTADOS

Se analizaron las caracteristicas demograficas y funcio-
nales en todos los nifios con DMD (Tabla I). El pico flujo de
tos (PFT) obtenido (X=183 L/m; DE: + 64,3) se encontré por
debajo de los valores de referencia para enfermos neuro-
musculares® (270-320 L/m). La FVC, FEV1, PEF y RV fue-
ron normales en todos los pacientes a pesar de observarse
un valor promedio menor al predicho para la edad media®.
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Los valores promedios de Pimax (49,5%) y Pemax (59,2%)
se encontraron por debajo del 50% de los predichos™. De
los valores de X5Hz obtenidos por IOS solo el del paciente
ndmero 4 fue sugestivo de patrén neuromuscular (Tabla II).

Dentro de las caracteristicas funcionales individuales se
observa que: dos de los cinco nifios no cumplieron los cri-
terios recomendados por la ATS/ERS de aceptabilidad y
repetibilidad para una pletismografia®. En los que reali-
zaron el estudio, los valores de RV fueron normales, y los
indices IC/TLC y RV/TLC presentaron rangos desde 39 4%-
43,1% y de 23,8%-119,0% respectivamente. El Pimax fue
desde 20-67 cmH,O (X=49,5; DS= + 19,8), y el Pemax de 45-
70 (X=159,2; DS= + 9,8). Respecto a la distancia recorrida en
la TM6M se muestra que los resultados obtenidos fueron
desde 243 hasta 375 m y que la velocidad promedio fue de
40,5 a 62,5 m/6min (X=48,4; DS= + 8,7). También se puede
observar que todos los pacientes recorrieron una menor dis-
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TaBLA II.  CARACTERISTICAS DE LA REACTANCIA (X5HZ) OBTENIDA

POR I0OS.
X5Hz (kPa/L/seg)  X5Hz (kPa/L/seg)
N (pacientes) predicho paciente
1 -0,37 -0,24
2 -0,38 0,08
3 -0,40 0,15
4 -0,42 -0,04
5 0,24 0,12

X5Hz= Reactancia; kPa/L/seg= kilo pascales/litro/segundo.

tancia a la esperada para su estatura (Tabla III). En todos los
pacientes se observé un incremento lineal en la distancia
recorrida (Fig. 2). La fuerza muscular en los cinco nifios con
DMD se caracterizo por ser menor en los musculos de los
miembros superiores en comparacion con la de los pélvicos,
tal y como se observa en la tabla IV.

DISCUSION

La distrofia muscular se define como una miopatia here-
ditaria y progresiva que afecta a las extremidades o a los
musculos faciales. La DMD es la ENM hereditaria mds
comun. Su herencia es recesiva ligada al cromosoma X, y su
incidencia es de 1/3.500 varones nacidos vivos. Las carac-
teristicas clinicas se presentan entre los 3 y 7 afios, siendo
éstas debilidad progresiva, deterioro intelectual e hipertro-
fia de las pantorrillas®. El comportamiento de las caracte-
risticas demograficas y clinicas de los nifios de nuestra mues-
tra fue concordante con lo descrito en la literatura, debido
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TM6M-= test de la marcha de 6 minutos.

Figura 2. Distancia individual acumulada recorrida.

a que todos los pacientes afectados fueron varones y a que
los padres observaron los sintomas iniciales alrededor de
los 4 afnos de edad.

Una parte fundamental en el estudio de los pacientes
con ENM es la valoracion de la funcién fisica (con dinamo-
metria, TM6M y cuestionarios de funcionalidad) y la cali-
dad de vida relacionada con la salud, aunque siempre deben
ser complementadas con las pruebas de funcién pulmonar,
debido a que estas permiten cuantificar el grado de altera-
cién funcional y la evolucién de la enfermedad. En cuanto
a las caracteristicas funcionales en los nifios con DMD,

TABLA III. CARACTERISTICAS DE LOS METROS RECORRIDOS TEST DE LA MARCHA DE 6 MINUTOS Y LAS VARIABLES DE FUNCION PULMONAR.

Metros  Velocidad
recorridos promedio FEVI/FVC FCV FEV1 RV  IC/TLC RV/TLC X5Hz Pimax Pemax
N (m) (m/6 m) (%) (L) (L) (L) (%) (%) (kPa/L/seg) (cm H,O) (cm H,O)
1 300 50 86 1,90 1,64 0,60 39,44 23,88 -0,24 64 56
2 375 62,5 88 1,57 1,38 0,76 41,08 119,00 0,08 39 67
3 243 40,5 82 1,21 1,00 - - - 0,15 20 45
4 255 42,5 96 1,04 1,00 - - - -0,04 58 58
5 279 46,5 89 2,20 1,81 0,73 43,07 108,00 -0,12 67 70

Pimax= Presidn inspiratoria mdxima; Pemax= Presién espiratoria maxima; FEV1/FVC= Relacion volumen espiratorio forzado durante el 1¢
segundo/capacidad vital forzada; FVC= Capacidad vital forzada; FEV1= Volumen espiratorio forzado durante el 1" segundo; PEF= Flujo
espiratorio pico; RV= Volumen residual, X5Hz= Reactancia; IC/TLC= Indice capacidad inspiratoria/capacidad pulmonar total; RV/TLC= indice

volumen residual/capacidad pulmonar total.

26 VOL. 52 N° 219, 2012



TABLA IV. CARACTERISTICAS DE LA FUERZA MUSCULAR.

I.D. CRUZ ANLEU Y COLS.

Supinador Supinador Deltoides Deltoides Deltoides Deltoides Iliopsoas Iliopsoas Cudadriceps Cuadriceps
largo der. largoizq. medio der. medioizq. anterior der. anteriorizq.  der izq. der. izq.

N (kg) (kg) (kg) (kg) (kg) (kg) (kg) (kg) (kg) (kg)

1 03 04 11 12 09 12 0,8 14 21 32

2 0 0 12 14 11 1,0 0,7 08 14 2,7

3 0,2 0,2 0,2 0,3 0 0 1,0 0 12 0,6

4 0 0 0 0 0 0 2,5 24 1,0 0,7

5 13 11 11 12 09 12 08 14 35 3,2

Der= derecho, Izq= Izquierdo.

Dominguez y cols. refieren que el patron espirométrico més
observado en los pacientes con ENM es de tipo restrictivo,
observando un comportamiento diferente en este estudio,
el cual probablemente se deba a la etapa inicial del padeci-
miento®.

EI RV de nuestros pacientes fue normal, estando en con-
cordancia con autores como Maquilén y cols.(?, pero sien-
do discordante a lo descrito por Masdeu y cols., quien pos-
tula que un RV elevado en etapas iniciales de la enferme-
dad puede servir como un marcador temprano de pérdida
importante en la fuerza de los musculos respiratorios?.
Ademads, el indice RV/TLC se elevé a pesar de que el RV
fue normal, por lo que puede ser til para valorar la pre-
sencia de atrapamiento aéreo, siendo conveniente la reali-
zacién de estudios con un mayor tamafio muestral para una
correcta interpretacion. Los valores de PFT, Pimax y Pemax
ya eran indicativos de técnicas de tos asistida y fisioterapia
pulmonar®9.

La IOS puede ser de utilidad como una modalidad alter-
nativa o complementaria a las pruebas de funciéon pulmo-
nar convencionales, debido a que no utiliza maniobras
dependientes del esfuerzo respiratorio y es facil de realizar
en pacientes con ENM con disminucién de la fuerza de los
misculos orbiculares de la boca y de la espiracién(4. En un
trabajo elaborado por Meyer, se describe el patron oscilo-
métrico para el trastorno neuromuscular, el cual esté carac-
terizado por la presencia de resistencia total de la via aérea
(R5Hz) y resistencia proximal de la via aérea (R20Hz) nor-
males, con una X5Hz anormal (-0,15 kPa/L/seg del predi-
cho), aunque en estos pacientes no se logr6 observar en todos
este patron caracteristico(®.

La TM6M es un instrumento ttil para valorar la capa-
cidad cardiaca, respiratoria, circulatoria y muscular de una
persona(61). Es utilizado para valorar la funcién fisica sub-
maxima y estd indicada en aquellos pacientes con enfer-

medad pulmonar moderada a grave. Actualmente, McDo-
nald y cols. la han utilizado para evaluar la capacidad fun-
cional en nifios con ENM, observando una relacion negati-
va entre los metros recorridos, la edad (R= 0,74; R?= 0,55; P<
0,0001) y la talla (R=0,37; R2= 14; P< 0,0001)(7. El compor-
tamiento en nuestros pacientes fue diferente, debido a que
la distancia recorrida no disminuia con la edad, aunque si
fue inversamente proporcional a la talla, especialmente cuan-
do fueron comparados con los valores predichos de Lam-
mers y cols.(9).

La dinamometria de presién manual ayuda a la medi-
cién de la fuerza muscular estdtica méxima. Esta medicion
se considera una caracteristica interesante para valorar el
rendimiento fisico. En nifios y adolescentes se ha constata-
do que la FMP se ve afectada en enfermedades como mio-
patias, espina bifida, paralisis cerebral, traumatismos y que-
maduras(?. Zafiga y cols. describieron, en un estudio rea-
lizado en pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva
cronica, que la disminucién de la fuerza méxima de los mus-
culos tordcicos, se relaciona con una disminucion en la dis-
tancia recorrida en el TM6M (R 0,48/0,45; P< 0,001)%, En
estos nifios, a pesar de que la fuerza de los mtsculos tora-
cicos era menor a la de los pélvicos, no se corrobord lo ante-
rior por la escasa muestra obtenida.

La principal limitacién del estudio es el pequefio tama-
o de la muestra, que limita los resultados estadisticos.

CONCLUSIONES

La TM6M puede ser una herramienta sumamente impor-
tante para determinar la capacidad fisica submaxima en
pacientes con DMD. Es importante contar con valores pre-
dichos de la poblacion a estudiar, tal y como lo han referi-
do otros autores. No se pudo concluir si la pérdida gradual
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de la fuerza de los musculos periféricos toracicos y el Pimax
se relacionan con una disminucién en la distancia recorrida
en la TM6M. Finalmente, a pesar de que el RV fue normal,
el indice RV/TLC podria ayudar a diagnosticar hiperinsu-
flacién temprana.
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