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“ESTUDIO DE CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES CON DISTROFIA
MUSCULAR DUCHENNE EN EL INR Y SU RELACION CON LA
INDEPENDENCIA Y HABILIDAD FUNCIONAL”

RESUMEN

La Distrofia Muscular Duchenne (DMD) es una enfermedad hereditaria
caracterizada por debilidad muscular simétrica progresiva de predominio proximal
de brazos y piernas. Actualmente no existe tratamiento curativo para esta
enfermedad. Sin embargo se puede dar un tratamiento de soporte como
rehabilitacion que incluye terapia fisica y ocupacional para maximizar su funcién
muscular principalmente. Los esfuerzos en el cuidado se encuentran dirigidos a
retrasar la progresion de la enfermedad y mejorar la calidad de vida (CV) de este
tipo de pacientes. Objetivo: evaluar la calidad de vida en los pacientes con
Distrofia Muscular Duchenne en el Instituto Nacional de Rehabilitacion,
considerando los aspectos de CV que pueden ser afectados por las habilidades
motoras y por el nivel de independencia funcional en este grupo de pacientes.
Material y métodos: se realizd un estudio descriptivo, transversal y observacional
en 52 pacientes a los cuales se les aplicaron el Cuestionario de Salud Infantil
(Child Health Questionnaire, CHQ PF50) para la evaluacion de la CV y el
Cuestionario para la Evaluacion del estado de Salud en la Infancia (Child Health
Assesment Questionnaire, CHAQ) para valorar la independencia funcional (ambos
validados para nifios y jovenes mexicanos), asi como la escala de habilidad
funcional Brooke. Resultados: la edad media los pacientes fue de 9.6 afios. En la
evaluacion de CV: éarea de Salud Fisica fue de 49.3+19.1; y la de Salud
Psicosocial 56.4+14.6. El 69% de los pacientes se encontré en la categoria de
discapacidad severa. Conclusion: Como es de esperarse a medida que aumenta
la edad de los pacientes como consecuencia disminuyen la habilidad funcional
(Escala de Brooke), la independencia funcional (CHAQ) y los resultados en la CV
(CHQ PF50).



INTRODUCCION

Las Distrofias Musculares son un grupo de enfermedades neuromusculares (ENM)
de curso clinico lentamente progresivo caracterizadas por debilidad e hipotrofia
muscular. Limitando la movilidad hasta la pérdida de la capacidad de
independencia para realizar las actividades de la vida diaria y en ocasiones la
muerte temprana. Desafortunadamente en la actualidad no existe un tratamiento
curativo (Piccininni 2004, Brostrom 2005).

Distrofia Muscular Duchenne (DMD)

La Distrofia Muscular Duchenne (DMD) es una enfermedad hereditaria
caracterizada por debilidad muscular simétrica progresiva de predominio proximal
de brazos y piernas. La mayor parte de los pacientes presentan retraso en el
desarrollo psicomotor (42%) o0 son desafortunadamente diagnosticados
erroneamente con defectos de postura, por lo que el diagndstico es tardio en

pacientes sin historia familiar principalmente (Darras 2005).

La DMD tiene una herencia recesiva ligada al X por lo que los nifios desarrollan
una forma severa y fatal de la enfermedad principalmente, aunque pueden existir
mutaciones de novo (Darras 2005, Nereo 2003). El gen responsable se localiza en
Xp21.2, mide 2.4 Mb, contiene 79 exones y codifica para una proteina llamada
Distrofina, que forma parte de un complejo proteico presente en las células
musculares y algunas neuronas, que une al citoesqueleto con proteinas de
membrana que se encuentran en contacto con proteinas de la matriz extracelular.
La DMD se presenta cuando el resultado de la mutacion es una deficiencia total en
la expresion de Distrofina. Las mutaciones detectadas en los alelos son variables
e incluyen deleciones completas del gen, delecidon o duplicacion de uno o mas

exones y pequefias deleciones, inserciones o cambios de base (Darras 2005).



El diagndstico se realiza con los datos clinicos, niveles de CPK elevados hasta
100 veces por arriba de los valores normales y los estudios de Electrodiagnéstico,
que son utiles para distinguir un proceso miopético, los cuales muestran
potenciales de unidad motora de corta duracion, amplitud disminuida, polifasicos y
reclutamiento rapido. Sin embargo estos hallazgos se presentan en todas las
enfermedades de origen muscular y no son especificos de DMD, su utilidad para
el diagndstico en ocasiones es insuficiente. Por lo que es importante la realizacién
de estudios complementarios como la realizacion de biopsia muscular para
determinacion de distrofina y estudios de DNA para detectar deleciones en el gen
(Darras 2005).

A los 3 o0 4 afios de edad la marcha es de tipo anadina, a los 8 afios pierden la
habilidad para subir y bajar escaleras, entre los 9 y 11 afios requieren Ortesis y
aparatos para realizar la marcha, a los 13 afios son dependientes de una silla de
ruedas para traslados. A los 15 afios el paciente no logra la sedestacién sin
soporte y alrededor de los 18 a 20 afios desarrollan insuficiencia respiratoria que
requiere de soporte ventilatorio (Liu 2003).La mayor parte de los pacientes son
dependientes de sus cuidadores para la realizacion de actividades de la vida diaria
y de silla de ruedas para las transferencias en la segunda década de la vida
(Nereo 2003, Kohler 2005).La muerte generalmente ocurre en la tercera década

de la vida por insuficiencia respiratoria (Piccininni 2004, Kohler 2005).

Con el tiempo, los musculos continlan su proceso de debilidad por lo que los
pacientes requieren de terapia fisica para maximizar su funcion muscular, sin
embargo actualmente no existe tratamiento curativo para la DMD, y los esfuerzos
de cuidado se encuentran dirigidos a retrasar la progresion de la enfermedad y
mejorar la calidad de vida (Nereo 2003), siendo este el objetivo principal del

manejo rehabilitatorio integral en la DMD.



Calidad de Vida

Segun la OMS, la calidad de vida (CV) es “la percepcion que un individuo tiene de
su lugar en la existencia, en el contexto de la cultura y del sistema de valores en
los que vive y en relacion con sus objetivos, sus expectativas, sus normas, sus
inquietudes. Se trata de un concepto muy amplio que esta influido de modo
complejo por la salud fisica del sujeto, su estado psicolégico, su nivel de
independencia, sus relaciones sociales, asi como su relacién con los elementos

esenciales de su entorno” (OMS)

La CV en relacion con la salud (HR-QoL) se refiere a las dimensiones de la CV
que son afectadas por el estado de salud y que podrian afectarse por pérdida de
los cuidados de salud, estad determinada por experiencias que son importantes
para el individuo, las prioridades de éstas experiencias, la enfermedad y lesion, asi

como por los cuidados de la salud (Piccininni 2004).

La utilizacion de escalas de CV son Utiles para obtener el punto de vista de los
pacientes tanto en el efecto de una enfermedad en todas las areas de la vida
como en la efectividad de un tratamiento. Esto, permite la evaluacién del costo-

beneficio de las intervenciones médicas (Shy 2005).

Calidad de Vida en enfermedades neuromusculares

La CV de pacientes con ENM se encuentra frecuentemente afectada (Alstrém
1996, Brostrém 2005, Kohler 2005, Longo-Araujo 2007,Pfeiffer 2001, Piccininni
2004, Shy 2005). Los estudios de CV realizados con relacion a la salud en DNM
han mostrado que los sujetos que presentan alteracion severa de la movilidad
consideran que su CV es mas dependiente de su bienestar psicosocial que de su

funcién motora en comparacion con personas no discapacitadas (Ramund 1988).



Estudios efectuados en pacientes con ENM con respiracion asistida con
ventilador, se encontraron satisfechos con sus vidas, recibiendo particular
satisfaccion de las relaciones sociales, de la reorganizacion de sus metas y de su
ambiente inmediato (Bach 1994). En otro estudio en pacientes con ventilacion
mecanica en el hogar, la CV era determinada por el estado mental y la calidad del
suefio, relacionandose en una menor medida con las limitaciones fisicas
(Pehrsson 1994). Brostrom (Brostrom 2005) refiere que Los individuos con
discapacidad en la movilidad consideran poco importantes las habilidades fisicas
de las cuales carecen y su importancia en la CV, en comparacion con individuos

no discapacitados.

Pfeiffer y cols (Pfeiffer 2001), compararon el indice de discapacidad por medio del
Perfil de Impacto de la Enfermedad (SIP), el indice de ambulacion de Hauser, la
escala de Rankin y la Escala de Depresion en pacientes con Charcot Marie Tooth
tipo | (CMT) y pacientes con evento vascular cerebral. El objetivo fue conocer el
riesgo de discapacidad relevante y brindar consejo genético adecuado en
pacientes con CMT tipo I. Encontraron una discapacidad relevante en 44% de los
pacientes con CMT tipo | en comparacién con otros estudios que refieren que solo
20% presentan discapacidad severa. Los pacientes con CMT tipo | presentaron
alto impacto de la enfermedad en los dominios de “dormir y descanso” y
“funcionamiento en alerta”, lo que ilustra problemas tipicos en la vida diaria desde
la edad escolar hasta la edad profesional, ya que realizan lentamente actividades

importantes.

Respecto a miopatias, en el 2004 (Piccininni 2004) se realizé un estudio en 45
adultos con ENM hereditaria que incluyé pacientes con distrofia de cinturas,
distrofia facioescapulohumeral, distrofia de Becker y distrofia metabdlica. El
objetivo fue analizar la CV utilizando el Indice de Bienestar Psicoldgico General
(PGWBI) y el Perfil de Impacto de la Enfermedad (SIP) evaluando los aspectos de
la CV que estan influenciados por el nivel funcional. Los resultados demostraron

gue la discapacidad funcional progresiva se encuentra relacionada con un menor
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nivel de independencia en las actividades de la vida diaria (p <0.001) y que el
estadio de la enfermedad tiene una influencia negativa en la percepcion de la CV
de los pacientes.

Brostrom y cols (Brostrom 2005), realizaron un estudio con el objetivo de
investigar la CV de los pacientes adultos con DM y sus parientes mas cercanos
utilizando el cuestionario de “Estimacion subjetiva sobre la CV” que evalla las
condiciones externas de la vida, las relaciones interpersonales y los estados
psicolégicos incluyendo la percepcion general de la CV. Los resultados revelaron
que los pacientes tenian una peor percepcion de su CV en comparacion a sus
parientes mas cercanos (p < 0.05) en cuanto a carencia de trabajo y ocupacion,

energia, autoconfianza, autoaceptacion y experiencias emocionales.

Ahlstrom y Sjoden (Ahlstrom 1996), estudiaron la forma en que los pacientes con
DM afrontan la enfermedad con el “Cuestionario de Ajuste Mental al Cancer” que
evalla las estrategias de ajuste a la enfermedad evaluando el sentimiento de
desesperanza, el espiritu de lucha, la negacion, el fatalismo y la preocupacion
ansiosa y lo correlacionaron con la percepcion de CV en 60 pacientes, con una
edad media de 44 afios y con diagndstico de DM que incluyé distrofia mioténica,
miotonia congénita, miopatia distalis tarda hereditaria, miopatia con insuficiencia
respiratoria, DM Becker, DM de cintura escapulohumeral, DM Emery-Dreifuss y
DM indeterminada. Los resultados demostraron percepcion baja de CV en
pacientes que presentaron desesperanza, preocupacion ansiosa, minimizacion,
comparacion social, establecimiento de control sobre la vida diaria, realizacion de
actividades con “ayudas” y aceptacion de ayuda de otros. En relacion a los
problemas relacionados con la enfermedad, los mas comunes fueron los
resultantes de la experiencia de debilidad muscular. A pesar de que fueron los
mas frecuentes, también se encontraron “la experiencia de deterioro”, “la herencia”
y “la falta de conocimiento y comprension por parte de los profesionales de la

salud o las personas en general” (Ahlstrom 1996).
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Calidad de Vida en Distrofia Muscular Duchenne (DMD)

El curso y las consecuencias de una enfermedad dependen no solamente de las
limitaciones fisicas, también en la vida diaria, dentro del sistema en que la persona
discapacitada interactia con los demas (Bostrom 2005). El incremento en la

discapacidad afecta la participacion social del individuo y su CV (Piccininni 2004).

Se ha informado que los nifios con DMD tienen pocas relaciones interpersonales y
muestran mayor aislamiento social, ansiedad y depresion que la poblacion general

de su grupo de edad (Nereo 2003).

Se han realizado pocos estudios que evallen la CV en pacientes con DMD
Simonds 1998, Kohler 2005, Longo-Aradjo 2007), ninguna de éstas realizada en
México. En una investigacion realizada en 80 pacientes con DMD severamente
afectados con ventilacion asistida durante largo plazo, su satisfaccién en la vida
fue mayor que la anticipada por sus cuidadores (Bach 1991). En un estudio mas
reciente 13 de 23 pacientes con DMD tratados por ventilacion con mascarilla nasal
por insuficiencia respiratoria cronica completaron un cuestionario de CV después
de 3 a 72 meses de haber iniciado con ventilacion mecéanica asistida. Su
percepcion de la salud fue superior comparada con pacientes con Enfermedad
Pulmonar obstructiva Crénica también con ventilacion mecéanica (Simonds 1998).
En el 2005 Kohler (Kohler 2005) realizé un estudio con 35 pacientes con DMD con
edad de 8 a 33. El objetivo fue investigar la CV en relacion a la discapacidad
fisica, la funcion pulmonar y la necesidad de ventilacion asistida; no encontrd
correlacion de la CV con la discapacidad fisica ni con la necesidad de ventilacion
mecanica asistida. Por lo que, a pesar de que el conocimiento acerca de la
percepcion de la CV en pacientes con enfermedades cronicas puede influenciar
las decisiones terapéuticas, se requiere de un analisis detallado de la calidad de

vida de pacientes con DMD en relacion a su rendimiento fisico.
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En el 2007 Longo y cols (Longo-Aradjo 2007) publicaron un estudio de CV en
nifios con DMD con los objetivos de evaluar la CV, establecer la concordancia
entre los nifios y sus cuidadores e identificar los dominios mas relevantes de la CV
de los nifios segun la percepcion de los mismos y de sus cuidadores. Estudiaron
14 pacientes con diagnéstico de DMD, asi como su principal cuidador, la edad
media de los nifios fue de 9.9 afos. Los instrumentos utilizados fueron:
cuestionario AUQEI (Autoquestionnaire Qualité de vie Enfant Imagé) y AUQEI
cualitativo. Se evidencio que los nifios con DMD mostraron una buena percepcion
de la CV, y hubo concordancia entre los nifios y sus cuidadores, principalmente en
relacion con los motivos que producen felicidad. Los dominios mas representativos
fueron funcién, familia y ocio. Estos hallazgos permitieron conocer la percepcion
de la CV de un grupo de nifios con DMD, lo que podria contribuir al desarrollo de
actividades que tengan el objetivo de mejorar la CV, respetando el contexto

natural de la infancia.
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OBJETIVO PRINCIPAL

“Evaluar la Calidad de Vida en los pacientes con Distrofia Muscular Duchenne en

el Instituto Nacional de Rehabilitacion”

OBJETIVOS PARTICULARES

1. Estimar los aspectos de la CV que pueden ser influenciados por las
habilidades motoras en pacientes con DMD.

2. Detectar los aspectos de la CV determinados por el nivel de independencia

JUSTIFICACION

Actualmente no existe tratamiento curativo para la DMD vy los esfuerzos de
cuidado se encuentran dirigidos a retrasar la progresion de la enfermedad y
mejorar la CV. Ademéas de las funciones motoras perdidas, se ha informado que
los nifios con DMD tienen pocas relaciones interpersonales y muestran mayor
aislamiento social, ansiedad y depresién que la poblacion general de su grupo de
edad (Nereo 2003) factores que asociados a la discapacidad fisica podrian

disminuir mas su CV.

La CV no ha sido valorada adecuadamente en pacientes con DMD en nuestro
pais. En este estudio consideramos necesario investigar la CV en los pacientes
con DMD atendidos en el INR con un cuestionario de CV validado en pacientes
mexicanos, con el objetivo identificar los dominios determinantes para su CV. Esto
nos permitird identificar las necesidades prioritarias en este grupo de poblacion y

marcar las pautas para lograr un tratamiento de rehabilitacion integral efectivo.
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PACIENTES Y METODOS

Se realizé un estudio descriptivo, transversal y observacional en pacientes del
servicio de medicina de Electrodiagnostico y distrofias musculares del Instituto
Nacional de Rehabilitacion con diagnéstico de Distrofia Muscular Duchenne en

cualquier estadio de la enfermedad.

El diagnostico se establecio con los siguientes criterios: debilidad muscular
simétrica progresiva y otros sintomas compatibles con DMD que iniciaron antes de
los 5 afios, niveles de creatinina kinasa sérica elevada, electromiografia con
criterios de patron miopatico y en algunos casos se comprobé el diagnostico por

medio de biopsia muscular y métodos moleculares.

Los criterios de inclusién fueron pacientes de cinco afios de edad o mas. Se
excluyeron a los pacientes con otra enfermedad discapacitante y por las
caracteristicas del CHQ PF 50 se eliminaria a los pacientes que no completaran el
50% del cuestionario de Calidad de Vida.
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INSTRUMENTOS

Cuestionario de Salud Infantil (Child Health Questionnaire CHQ-PF50)
(ANEXO 1)

Instrumento para evaluar la CV relacionada con la salud. Ha sido utilizado en
enfermedades cronicas en nifios: desorden de hiperactividad y déficit de atencion,
asma, alteraciones psiquiatricas, artritis reumatoide juvenil y epilepsia. Fue
validado en el 2002 para 32 paises, incluido México (Duarte 2001) con 6,644 nifios
con diagnostico de artritis idiopatica juvenil. Ha mostrado validez vy
reproductibilidad aceptable. Es un instrumento genérico de salud disefiado para
capturar el bienestar fisico y psicosocial de nifios de cinco afios de edad o
mayores. Esta conformado por 50 preguntas y evalla los siguientes conceptos:
salud global, actividad fisica, rol social, limitaciones emocionales, incomodidad por
dolor corporal, comportamiento, comportamiento global, salud mental, autoestima,
percepcion general de la salud, cambio en la salud, impacto emocional en el
paciente, impacto en el tiempo personal brindado por los padres, limitaciones en
las actividades de la familia y cohesion familiar. Las puntuaciones se transforman
a una escala que va del 0 al 100, una mayor puntuacion indica mejor salud. Las
preguntas se agrupan en dos dominios: el area de salud fisica que incluye:
Actividad Fisica, Rol Social y Limitaciones Fisicas, Salud Global y Dolor Corporal;
y el area de salud psicosocial: Tiempo de Impacto en los Padres, Impacto
Emocional en los Padres, Rol Social-Limitaciones emocionales-Comportamiento,
autoestima, salud mental y comportamiento (Landgraf 1996).
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Cuestionario para la Evaluacion del Estado de salud en la infancia (CHAQ)
(ANEXO 2)

Cuantifica la independencia funcional en 8 actividades de la vida diaria: vestido y
arreglo personal, levantarse, comer, caminar, higiene, destreza, prension y
actividades. Cada dominio tiene 4 posibles categorias de respuestas “sin ninguna
dificultad” (puntacién 0), “Con algo de dificultad” (puntacion 1), “con mucha
dificultad” (puntuacion 2), “incapaz de realizarlo” (puntuacion 3). El cuestionario se
completa por los padres o representantes legales del nifio. Posteriormente los 8
dominios son promediados en una puntacién sumatoria llamada indice de
Discapacidad. También provee evaluacion para el dolor y el desempefio. (Ruperto
2001). Un estudio anterior (Ruperto 1997) categorizé la discapacidad en:
O=ninguna, 0.1 a 0.5=Leve, 0.6 a 1.5 = Moderada y >1.5 severa. Esta escala se

encuentra validada para nifios mexicanos (Duarte 2001).

Escala de Brooke (ANEXO 3)

Es un instrumento utilizado para valorar habilidad funcional de acuerdo a la fuerza
muscular, se adjudica un nivel a caderas y piernas, brazos y hombros. La
puntacion para caderas y piernas es de 1 a 10, mientras que de brazos y hombros
es de 1 a 6. Por lo tanto la puntuacion total es de 2 a 16, una puntacion mayor

indica discapacidad severa (Piccininni 2004).
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RESULTADOS

Datos demogréaficos

En el estudio se incluyeron 52 pacientes con diagnéstico de DMD, 51 de sexo
masculino y 1 de sexo femenino, con edades entre los 4 y 19 afios y una media de
9.6+3.3 afos. La edad de diagndstico se encontr6 entre 1 y 8 afios con una media
de 5.8+ 2.6 afos. La edad en que los padres se dan cuenta de la enfermedad
varia entre 1 afio hasta los 15 afios de edad con una media de 6.2+3 afios (Tabla
1).

El nivel socioecondmico predominante, segun la tabulacion del INR realizado por
una trabajadora social, fue el 2 (54%), el cual equivale a un nivel socioeconémico

medio bajo (Grafico 1).

El nivel educativo que predomina en el padre es primaria y secundaria (24%), en
la madre es secundaria (30%). Se aprecia mayor nivel educativo en las madres.
(Gréfico 2). En cuanto a la ocupacion, 49% de los padres son empleados y 74%
de las madres se dedican a las labores del hogar (Gréfico 3,4).

Familia

El 13% de los pacientes fueron abandonados por su padre, 6% por la madre y 6%
por ambos padres (Gréfico 5).

Diecinueve porciento de los pacientes cuentan con un hermano con diagnostico de
DMD, el 60% de los pacientes no tienen familiares con diagnostico de DMD (Tabla
2).
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Tratamiento

Los tratamientos bajo los cuales se encuentran los pacientes incluyen terapia
fisica, esteroides (n=5) y suplementos: Carnitina (n=19), Coenzima Q (n=4) vy
complementos vitaminicos (n=3). (Gréafico 6). El 92% de los pacientes realizan
terapia fisica por lo menos una vez a la semana, la mayoria auxiliados por su
madre (56%) el resto auxiliados por su padre u otro familiar. 4 pacientes no
realizan terapia fisica en casa. El tiempo que tienen los pacientes en un programa

de rehabilitacion varia desde meses hasta 11 afios (Tabla 3).

Diagndstico

El 63.5% de los pacientes fueron diagnosticados en el INR. (Gréfico 7). El tiempo
que transcurrié entre el inicio y el diagndstico varia desde meses hasta 8 afios con

una media de 2.6£1.7 afios (Tabla 1).

Educacion

El nivel educativo de los pacientes se encuentra entre preescolar y 3ro de
secundaria, predomina 2do de primaria (19%) (Gréafico 8). 67% de los pacientes
acuden a escuela regular. (Tabla 4). 34.6% de los padres refieren haber
encontrado actitud negativa de los profesores hacia los nifios y su enfermedad.
(Grafico 9). 90% de los pacientes conviven con nifios de su edad, 13% no realizan
actividades fuera de casa y 9.6% de los pacientes no realiza actividades fuera de

casa ni convive con nifios de su edad (Tabla 5)
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CHQ-PF50

La puntacion media en cada una de las areas evaluadas fue la siguiente: Salud
General 46.7+24.5, Actividad funcional 31.4+27.8, Rol social/ Limitaciones
Emocionales/ Comportamiento 51.8+36.4, Dolor corporal/Incomodidad 65+24.8,
Comportamiento 59.99 +18.9, Salud Mental 61.4+17, Autoestima 64.5+21.7,
Percepcion General de la Salud 47.3+15.5, Cambios en la Salud 2.8 £0.9, Impacto
Emocional en los padres 33.7£24.5, Tiempo de Impacto en los padres 68.4+25.3,
Actividades familiares 72.7+23.4, Cohesion Familiar 53.5£25.8. En la medicion de
la Salud Fisica se encontr6 de 49.3+19.1 y en la Salud Psicosocial 56.4+14.6
(Tabla 6,7).

CHAQ

En los resultados las puntuaciones medias fueron las siguientes para el vestido y
arreglo personal 1.7+0.8, levantarse 1.9+0.8, comer 0.9+0.8, caminar 2.02+0.9,
higiene personal 1.8+0.8, destreza 1.9+0.6, prension 1.5+0.8, actividades 2.2+0.8.
indice de discapacidad 1.8+0.6. Evaluacion del dolor por los padres 0.5+0.7,
Evaluacion del desempefio por lo padres 1.1+1 (Tabla 8). El 69% de los pacientes

se categorizo como discapacidad severa.

Escala de Brooke

En la escala para miembros superiores el 29% de los pacientes tenian una
puntacion de 1, esto es, pueden elevar sus brazos arriba de la cabeza sin uso de
musculos accesorios, realizar circulos y levantar un objeto de 0,5 kg, con una
media de 2.6+1.4. Para miembros inferiores el 42% se encontraba con puntacion
de 9, es decir, son dependientes de silla de ruedas, con una media de 5.7+3
(Graficos 10,11).
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Salud Fisica y Psicosocial (CHQ PF50) y la habilidad funcional (Brooke)
segun las categorias de discapacidad del CHAQ (Tabla 9).

Discapacidad leve

En esta categoria se encontraron 6% de la muestra con una edad media de
6.311.1 afios, la media del indice de discapacidad fue de 0.37+0.15, escala de
Brooke total de 2.7+0.6, Salud Fisica 75.9 +5.2, Salud Psicosocial 71.2+14.2.

Discapacidad moderada

En esta categoria se encontraron 25% de los pacientes con una edad media de
8+3.4 afos, indice de discapacidad 1.21+0.23, Escala de Brooke 5.4+2, Salud
Fisica 57.7+17.8, Salud psicosocial 55.5+19.

Discapacidad severa

En esta categoria se encontraron 69% de los pacientes con una edad de 10.5+3,
indice de discapacidad 2.07 0.4, escala de Brooke 9.9+3.7, Salud fisica
44.1+17.5, salud psicosocial 55.5+12.5.
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DISCUSION

Este es el primer estudio evalué la CV en nifios mexicanos con DMD. En nuestros
resultados encontramos que a medida que aumenta la edad de los pacientes
disminuyen las habilidades motoras (Escala de Brooke), la independencia
funcional (CHAQ) y las puntuaciones en la CV (CHQ PF50). (Gréaficos 12, 13, 14,
15). Estos resultados concuerdan con los de Piccininni, (Piccininni 2004) quien
realizé un estudio en 45 adultos con enfermedad neuromuscular, no incluye nifios
con DMD, sin embargo demostré que la discapacidad funcional progresiva se
encuentra relacionada con un menor nivel de independencia en las actividades de
la vida diaria y que el estadio de la enfermedad tiene una influencia negativa en la
percepcion de la CV de los pacientes.

Encontramos la CV severamente afectada ya que las puntuaciones medias en el
CHQ de las éareas de Salud fisica y salud Psicosocial fueron de 49.3+19.1 y 56.4+
14.6 respectivamente en una escala del 0-100. Las &reas mas afectadas fueron
en orden de severidad: Actividad Fisica, el Impacto Emocional en los Padre, la
Salud Global y la Percepcién General de la Salud; las areas menos afectadas
fueron: las Actividades Familiares y el Tiempo de Impacto en los padres por la
enfermedad. Es de notar que el area de salud psicosocial se encontré también
bastante afectada y determinante en la percepcion de CV en pacientes con DMD;
en este sentido nuestro estudio difiere de lo descrito por Brostrom (Brostréom
2005), quien refiere que la CV en individuos con discapacidad en la movilidad
consideran como menos determinantes en la CV las funciones motoras perdidas

que las habilidades sociales.

Existen algunos estudios sobre CV en DMD pero se han realizado con tamafnos de
muestra pequefios, un ejemplo es el estudio realizado por Longo et. al. en el que
incluyeron solamente a 17 pacientes (Longo-Araudjo 2007). En el presente trabajo
se incluyeron 52 pacientes y encontramos la CV se severamente afectada asi

como la independencia funcional, ya que 69% de los pacientes se encuentran con
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discapacidad severa, esta se relaciona directamente con la pérdida de habilidades
motoras caracteristica de la DMD. Se han realizado otros estudios para evaluar la
mejoria en la CV en este grupo de pacientes posterior al uso de ventilacién
mecanica asistida, por lo que se sugerimos la utilizacion del CHQ PF50 para la
evaluacion del éxito de las terapias empleadas. Se espera que la funcionalidad
fisica disminuya con el progreso de la enfermedad y con ello su CV, sin embargo

es necesario medirla para planear estrategias y cuantificar el deterioro o mejoria.

El nivel socioecondmico predominante es el bajo y muy bajo. Esta situacion
econdmica tiene implicaciones sociales, familiares y educativas y es una de las
causas por la que los pacientes no tienen capacidad de adquirir soporte
ventilatorio. Es este un punto importante ya que este tratamiento podria mejorar la
CV y definitivamente su ausencia, disminuye la expectativa de vida. El paciente
con mayor edad reclutado fue de 19 afios, los pacientes que deseabamos invitar a
estudio mayores de 20 afios ya han fallecido, en comparacién con otros estudios
en que se incluyen pacientes de hasta 33 afos de edad (Kohler 2005).

En referencia al aislamiento social el 10 % de los pacientes en nuestra muestra se
describen aislados. Ninguno de los pacientes incluidos esta confinado a una cama
como consecuencia de la enfermedad, sin embargo, mas del 50% se desplazan
de silla de ruedas, en su mayoria propulsada por familiar, es decir, son pacientes
gue son dependientes para traslados, situacién que puede limitar la realizacion de
actividades fuera de casa para cumplir su rol social y educativo, asi como las
actividades recreacionales de la familia en conjunto. Es este otro de los tépicos
afectados por el nivel socioecondmico, ya que no tienen acceso al uso de silla de

ruedas eléctrica, esto disminuye su independencia funcional.

En cuanto a los resultados del CHAQ, que describe la independencia funcional, las
areas mas afectadas son: caminar, actividades y levantarse, vestido y arreglo
personal y destreza. El area menos afectada fue la de comer. En los resultados

finales de la muestra todas las areas se encuentran con un resultado global de
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discapacidad severa, excepto para este ultimo rubro. Las calificaciones en cuanto
a la percepcion de dolor o incomodidad, relacionado con contracturas musculares,
se encuentran en discapacidad leve. La evaluacion del desempefio en la vida,
calificada por medio de una escala visual analoga, correspondio a la categoria de
discapacidad moderada, esto podria estar relacionado con los hallazgos de que
realizd6 Nereo (Nereo 2003) quien determiné que los nifios con DMD tienen pocas
relaciones interpersonales y muestran mayor aislamiento social, ansiedad y

depresion que la poblacion general de su grupo de edad.

En el area de educacion, interrogamos acerca de limitaciones para el acceso al
aula, la aceptacién y apoyo de los profesores, las dificultades de transporte y el
deseo del paciente para acudir; a estas cuestiones les llamamos “barreras
educativas” y son comentarios frecuentes durante la consulta. La queja mas
comun son los problemas con los profesores. Esta situacién ocasiona rechazo y
es causada por falta de sensibilizacion de la sociedad hacia el paciente

discapacitado.

En este estudio el retraso en el diagndstico es de 5.8 afios a partir de que los
padres identifican una alteracion en los infantes. Un diagndstico temprano
permitiria realizar estudios de CV desde el primer estadio de la enfermedad y
reforzar las areas que se requiere fortalecer para mejorar los niveles de CV de los
pacientes, incidiendo con manejo rehabilitatorio integral desde etapas tempranas

de la enfermedad.
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CONCLUSIONES

La conclusién de acuerdo al objetivo principal de nuestro estudio es que la CV y la
independencia funcional disminuyen conforme aumenta la edad de los nifios y
jovenes con DMD. Hay una relacion directamente proporcional entre la pérdida de
las habilidades motoras con la independencia funcional y la CV, es decir, la CV se
encuentra afectada por la pérdida de habilidades motoras en nifios y jovenes con
DMD en nuestra muestra de pacientes mexicanos; tal y como se espera por el

progreso de la enfermedad.

Es necesario aumentar las redes de diagndstico y referencia a edades tempranas
a centros de tratamiento de tercer nivel donde los pacientes con DMD reciban

manejo rehabilitatorio integral.

Es importante reforzar el area psicosocial, la cohesion y actividades familiares,
que son rubros que tienen impacto en la CV de pacientes con DMD. En este
estudio el area psicosocial se encontré tan bajo como el area fisica, es decir, se
requiere implementar actividades, grupos de apoyo y mejorar la atencién
dirigiéndonos al aspecto psicologico y de integracién al nifio a su medio, asi como

mejorar la funcionalidad familiar y apoyar fuertemente al cuidador primario.

Para disminuir el impacto de la enfermedad en la educacién requerimos mejorar
las redes de apoyo, por medio de la Sociedad de Distrofias, con la finalidad de
contar con un equipo que visite las escuelas para sensibilizar a las personas que
conforman el ambiente escolar de los nifios con DMD, disminuyendo el impacto de

la enfermedad y estimulando el apoyo educativo y social.

Consideramos adecuado el empleo de los cuestionarios utilizados en esta tesis:
el CHAQ y CHQ PF50, para la evaluacion funcional y de CV en pacientes, nifios y
adolescentes mexicanos , ya que éstos se encuentran validados en nuestro pais y
son una forma de evaluar cuantitativamente y cualitativamente la CV y la

independencia funcional.
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Seria util estudiar la CV en las diferentes etapas de la enfermedad: ambulaciéon
independiente, dependientes de silla de ruedas y aquellos que se encuentran
confinados a una cama; esto permitira identificar las areas afectadas por la
dependencia funcional y la pérdida de habilidades funcionales, en cada etapa de
la enfermedad. Ademas, requerimos aumentar la muestra de pacientes e incluir a
los que se encuentran confinados a una cama y a que estos son los que requieren
de mayor apoyo.

Es importante medir la CV para planear estrategias y disminuir el impacto de la
enfermedad en la vida del nifio y adolescente con DMD; la utilizacién de un
cuestionario de CV permitiria cuantificar el deterioro o mejoria posterior a la
intervencion de un manejo rehabilitatorio integral en los centros de atencion de

nuestro pais.
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TABLAS

Tabla 1. Datos demogréficos de la muestra de pacientes estudiados

DATOS DEMOGRAFICOS Media +- DE | Min. | Max.

Edad 9.6£3.3 4 19

Edad de Inicio de la enfermedad 3.2+2 1 8

Edad de Diagndéstico 5.8£2.6 1 16

Tiempo desde el inicio de la 6.1+3 1 15
enfermedad

Tiempo que tr_ansc,urr_lo entre inicio y 2 6417 0 3
diagnostico
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cuadro clinico caracteristico de DMD.

FAMILIARES f %
Hermano 10 19
Tio materno 3 6
Hermano y tio materno 1 2
Tio materno y tio abuelo materno 1 2
Tio materno y sobrino 2 3.9
Sobrino 1 2
Primo 1 2
Desconoce 2 4
Ninguno 31 60
Total 52 100%

Tabla 3. Tiempo con los tipos de tratamiento.

TIEMPO Media +- DE | Min. | Max.
Tiempo con Terapia fisica 3.2£2.5 0 11
Tiempo con Carnitina 1.5+1.3 1 5
Tiempo con Esteroides 1.3+0.6 0.5 2

Tabla 2. Familiares de los pacientes de la muestra con diagndstico o
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Tabla 4. Programa educativo al que se encuentran integrados

pacientes

oS

TIPO DE ESCUELA f %
Escuela regular 35 | 67
Programa "Sigamos aprendiendo en el hospital”
2 4
INR

Centro de Atencion Multiple (CAM) 3 5

No acuden a la escuela 12 | 23
Total 52 | 100

Tabla 5. Distribuciéon de pacientes segun la convivencia y la realizacion

de actividades fuera de casa.

CONVIVENCIA Y ACTIVIDADES

f (%)

Conviven con otros nifios 47 (90%)
No Conviven con otros nifios 5 (10%)
Realizan actividades fuera de casa 46(88%)
No realizan actividades fuera de casa 6 (12%)
Total 52(100%)

32



Tabla 6. Puntaciones del area de Salud Fisica evaluada por medio del

cuestionario CHQ-SPF50 para una muestra de nifios con DMD (n=52)

CHQ-PFSO | AF | Rs.LF | sG o |
Media 31.4 | 535 | 46.7 65 49.3
Percentil 75 | 54 91.6 60 80 64.5
Percentil 50 | 27.7 50 60 70 50.8
Percentil25 | 5.5 33.3 30 50 37.1
DE 27.8 | 354 | 245 | 248 19.1
Rango 0-94 | 0-100 | 0-85 | 0-100 4.2-81.9

*AF= Actividad Fisica, RS-LF= Rol Social/Limitaciones Fisicas, SG= Salud Global,
D=Dolor

Tabla 7. Puntaciones del area de Salud Fisica evaluada por medio de la

Escala CHQ-SPF50 para una muestra de nifios con DMD (n=52)

CHQ-PF50 TIP IEP RS-LE A SM C Titpal
Media 68.4 33.7 51.8 64.5 61.4 59.9 56.4
Percentil 75 88.9 50 83.3 79.6 70 72.5 67.2
Percentil 50 66.7 33.3 61.1 62.5 61.2 63.3 58.6
Percentil 25 55.6 16.7 19.4 45.8 50 46.7 44.6
DE 25.3 24.5 36.4 21.7 17 18.9 14.6
Rango 11.1-100 | 0-91.6 | 0-100 | 20.8-100 | 10-100 | 17.5-97.5 | 22.8-87.4

*TIP= Tiempo de impacto en los padres, IEP=Impacto Emocional en los Padres, RS-
LE=Rol Social/Limitaciones Emocionales/Comportamiento, A= Autoestima, SM= Salud
Mental, C= Comportamiento, SP= Salud Psicosocial.
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Tabla 8. Puntuaciones del cuestionario CHAQ de independencia

funcional para la muestra de nifios con Distrofia Muscular Duchenne

(n=52)
CHAQ MediatDE
Vestido y arreglo personal 1.7+0.8
Levantarse 1.9+0.8
Comer 0.9+0.8
Caminar 2.02+0.9
Higiene personal 1.8+0.8
Destreza 1.9+0.6
Prension 1.5+0.8
Actividades 2.2+0.8
indice de discapacidad 1.8+0.6
Evaluacion del dolor por los padres* 0.5+0.7
Evaluacion del desempefio por los padres 1.1+1

*El dolor esta causado por contracturas musculares
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Tabla 9. Edad, Escala de Brooke y salud fisica y psicosocial del CHAQ

segun las categorias de discapacidad leve, moderada y severa.

Discapacidad

Discapacidad

Discapacidad

Categorias leve Moderada Severa
Media +tDE Media +DE Media +DE
No. pacientes (%) 3 (6%) 13 (25%) 36 (69%)
Edad 6.3+1.1 8+3.4 10543
CHQ-PF50
Salud Fisica 75.915.2 57.7£17.8 44.1+17.5
Salud Psicosocial 71.2+14.2 55.5+19 55.5¢12.5
CHAQ
:jr;gé‘;%gg dad 0.37 £0.15 1.21+0.23 2.07+0.40
Brooke
Total 2.7+0.60 5.4+2 9.9+3.7
Miembros superiores 1 1.9+1.1 3+1.3
Miembros inferiores 1.7 3.5+2 6.9+2.6
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Grafico 5. Distribucion de pacientes segun la
presencia de abandono por parte de los padres
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Grafico 7. Distribucion de acuerdo al lugar
diagnostico
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Grafico 8. Distribucion de los pacientes
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Grafico 9. Distribucion de los pacientes
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Puntuacidn

_Grafico 12. Relacién lineal de las puntuaciones del
Area de Salud Fisica del CHQ PF50 con las categorias
de discapacidad deacuerdo al CHAQ.
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Punutacian

Grafico 13. Relacion lineal en dde las puntuaciones del Area de
Salud Psicosocial del CHQ PF50 con la categorias de
discapacidad deacuerdo al CHAQ.
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Pumnutac idn

Grifico 14. Relacién de las puntuacién en el
Comportamiento Global (CG) , Percepcion General de
la Salud(PGS), Actividades Familiares (AF) y Cohesion

Familiar (CF)del CHQ PF50 con las categorias de
discapacidad deacuerde al CHAQ.
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Grafico 14. Relacion de las puntuacion en el
Comportamiente Global (CG) , Percepcion General de la
Salud({PGS), Actividades Familiares (AF) y Cohesion
Familiar (CF)del CHQ PF50 con las categorias de
discapacidad deacuerdo al CHAQ.
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Puntuacion

Grafico 15. Relacién lineal en las puntuaciones de
las areas evaluadas en el CHQ PF50 en relacion a la
categorias categorias de discapacidad decuerdo al

CHAQ.

B0

70 R\-.

&0

50 et e Discapacidad Love

40 B Discapacidad

Moderada
30 seadees Discapacidad Severa

20

10

Salud Fisica Salud Picosocial

47



ANEXO 1
Cuestionario de Salud Infantil Pag.1

PATIENT ID DATE OF VISIT (b/aryY)

CUESTIONARIY IH SALLT INFANTIL
Evalasciin reafitads pec los padies
CH.FF30
INSTRUCCIHONES
I hmhmmuﬂﬂrdhhnuurtﬂw. L-ud.ﬂudwmwuuﬂﬂ-“m s ——

L H“nmwmmhnnumnmqmnqumh-w.
3 Iw-umﬂﬁm‘-'ndmmﬂmn
i Tmmm—mwm“mmmawmgﬂnmﬁ.uhu‘m
proede e trmey, duls Gl rmbiibn i lambilen Imporaste pus nowslres, For favar responds a indas bis pregunias,
5 :thrmq-uu—_--m Hnﬂmttﬁﬂm,ﬂh.ﬁallﬂﬁ-wﬂd.?mi“mu"
TATERTL
[ E“uMl%mI&*mwmmimuﬂrdm

FRIMER AFARTADO: LA SALUD GLOWAL DESU HINOWAL ]

[N hmm‘mhmt
o o

o o 0
Enidiae My b B Feguli Mty
L SEGUNTRD APARTADG: ACTIVIDAD FESICA IVE 511 HLHWAL ]

Lt prermtan g oo formsdan w contiausciin v rofloron o sotividades fsicss que s hijola) purde realizar durance of S

L1 Drarunte ts &ititans 4 serutnns. ;b senic s hijedal algion tipa do Nemdiacibn pars cealicar alguna de bas wetividaden gee 5= snumeran s
conninusessn par ghoblma S sakad?

i, muy 5 Jalgs Mo no

Eemitato  Emitds  limeesdo  Gsdisds

i Haorr conas que reqeieren muchs esdoerto, como juge ol (it & oore o o o |
u.llwmuqu-mud-nbmd-u.mmquﬁhunm 4] o o o
1.ﬂqﬂuMmmw¢hnrdM1ﬁj-‘utd# o o fal [a]

& Db amatar ums dazanca afuds e i v misces de (3039 5 sl un wass de eaciloras o o a o

& D incfininis, levintar ot © sgscdane o o o o

1. D wuerpn e o mriwme il & detie, e ey, wwrrirps, Sadars o b il el o [] o a

[ TEECER APARTADG: ACTIVIDADES COTIDLANAS DE SU FHLICLAY |
A1 Durante b giims & seminis JHa tosise i hijotal EROBLENAS 08 COMPORTAMIENTD & EMOCIONALES qur kayas lmitads

#u @tividad cuular o las actividades con sus smigin de alguns dr lus mancras gu e expenen & eontinuaciin
Slmsiy 5 Hago Ra oo

I Imitscho  limitads
. Limsimin en el TIFD dhe bireas cocolarmy o de souvidades 0on il g got o Rijedal podsis hece o o o a
b Limitado en ls CANTIDMADR e temps que su hijods podria dedicar o L iereas sscolars @ § o o o o
oo Cul sl R
pMnh!MLﬂﬁﬂtﬂHuﬂ:&ﬁnupmmm_mwM o o o ]
realigas uh ealetfio eairal,

1.2 Durwsde e il 4 somanes 2 Ha tenide v bijein FROBLEMAS FESICOS ajpee by Eemitnda s prabajs escolar ou soisbades
eih bad amipas de alguns de las ssperas que = caponcn o continusciin?

iy = Slajge Mo, no
fmiiado  bmisdo  lmitdo  iimatado
& Limitsds on wl TIMD de tareas eseolies o actividades con amgon qut i bjola) pods haer, o o o o
b Lamilate e o CANTIDAD de timmpa qus s hijol) podrs dedice 5 la bres mcolie o o o a o =]

B vRRE B
[ CUAKTD APARTADD: DOILOR E|

A1 wrasse o iltions 4 s Cmintg doler o molostins ha tenkds m hijelal?

a o o a ] a
i pars My vy Lave blderada lasein My iy
4.1 Duranis L gltimas 4 semanay ; Con ged (recucncls b tonids su hijely dslor » melberia?
o 3] a o o a
Punci Ll & g weren Linas cussenn voied e Irscumcia [recusnismemie A disio o casl & diario

L CPUENTO APARTADD: COMPORTAMIENT O ]
A wectinuuckin eeconirerd uns liss de compartemienio isfontibes & de problemas qut on scunione Draen los sl

4.1 Dnrmnns bes altimas 4 semanin (Con gut Irrcurncia ha presesisds v hijslal b condoctss que s deserllen & sonlismscian?
Muy amercds A mensdo  Algumis veoen  Cagi suscs Munca

A Dhasulis facha o o 8] ] a
b Torv difeculindes s Sencenizere 0 previar sencin o a o o o
€. Mintid 0 eagakh n] 4] ] u] v
. Fobd coas ow case o heers de cang o o [u] o n

(4] u] o o ]

& Twvo calsirtan o mul genks
5.7 Cornpurada con atrs s s nina df L sdi de hijalak, unird diria que o rompaasmients de au hijelal o
ul #] o a o

Encebrnia Mun b= [Nispre Ragubs Pk

48



ANEXO 1
Cuestionario de Salud Infantil Pag.2

PATIENT ID DATE OF VISIT (/MY
| SEXTOAPARTADD: BIENESTAR e

A ronibazaan b efumera wns ata de diferonies ssden de disa que pusden inser e nides,

i Durnnte bas il tiseas 4 sewmanas <Cam qui Frecuescls e b senchde s hijolad?
Toda el iempe  Can frecusncis Aljunas vecey s wpces Muncy

A i e Borar o o o t o
b. Soliarie [&] a o o (1]
[ TS a a o o o
£ Enlubiuin o mokemn a o 0 a o
& Callifidistin o o 5] s ] [1]
r SEFTIMO AFAETADO: A MA

MWFIMImthwmhmqﬂ-kml-WWM,“..t“.'h,r
earti s que bn rudean. A Is hirs de repander o it proguntas puede reabtarly doll o tensr presenie chms s denics piros alitios de I
edad e au hijedal con respecio & otes peass

7.1 Duranse las dliimas 4 semune ;Ehp_lﬁﬂﬁnw&-ﬂ;:.nr&cnnﬂ

Alga Mi consenac pi Alpy My
L L o Prer— e
L. S PRt eeoulsr a] a [+ o [s]
b 5u capachded gt prasticar depones a a 4] o o
& Sus mmigog a i ] o o o
4 So mperienciy 0 apens frico a o o o o
& 5o relagaones (wmilisres o a o D o
1] o 4] =] u]

I S wiela &8 _0
l DETAVD AFARTA DO, LA BALUD DE 81 L0 |
L shguinnses afirmincione wr refieres @ Lo salud on peoersl
B| (Ciume conslders qus son de chertas o Pl es dpuinate sfinmiciens sbre i hijll?

Absolutamarss  En el Ko 3s Ex generad v A b huiarmaar

bk 1 R L[] Talady
& i Bpta) paswon masnon Gamielll que ot nifoy g conaEos o 4] o o o
b b hipelal nusea ba misde pravements enformeoia o o o o o
€. Cliliadn) By gt emPormedad contngions alrbrdor, mi Aijolah o o =] 1 o
iU 8 contigiarue
4. Confiz en que mi bgodal sy ung vida may Seladabie a o =] [4] o
. e preadupe o e dabud de i Bjetal ks de o qur ins padees o o o o o
b preccepan de ke subad de Loy vayos
B2 [ Chma diris que e ls salod do e Sileds) sbors comparsds com b que benls Bace un 5o
o 4] o 1] ]
Muchs sepr shors que kace Alpo mejor shor gen hace | Mis o swnas b sime g Al peai shora apie hier | blascho peor ahor gee hace
| it adn e | aln B | b

| NOVEND APARTAIN: USTRD ¥ 5L FAMILIA |
5.1 Duirnnie bas ilrimas  semamas, ;CUANTA snguitls o proccupsciés LE HA FROHPUCTEND cula min de fen bemis qus e erv neclun 4

woniamasreia T
Hinguns Uspocs  Alge  Basanie  Mucks
i L naled fisicn dhw i hifola) o u] a L o
& El Bisssintar emocinal o € compretamionts de s Rijots) =] o o o o
© L cagratact de concesoricun @ aprendiraje de s bl o o o o o

umuhﬂ_:&ﬂhﬂﬂﬂ!ﬂﬂﬂduqﬂmmpmﬂmmumudﬂ
i, mucha Homencd 5L algn eweon Mo, be bmida

RO LT Hemge liomgm st lirmga
a

& Lo nadd faicn de sw hijofa) o o [n]
B El biemesiar emocanal o o comporamienio de su Bigil a o o o
& Lo capacidid de DOMCERIFRE RN & sprendiape de o bapsly) o o o 0

B3 Drurnesis bas liisa 4 semanay (Con qut Erecuencia b salud o o comgenamicnts dv s hijsiar?

Muy smesuds A mensdn A viom Cwmimnca  Nuscs
& His bematacda fan 6ol idnded que wirdbon comma: Ramalia jodrian realigar?
k. (Hi inrumpide o sonividedes cotidianan de I lamilis bomes, vee TV.17
£ (Ha limitacks v capaciedad com fosites de ralir de feemi impravisads?
d. ;His by einria die b 0 proddbemms m L famili®
e g widho metivo de desscserdo o decusionss o |s femiig
1 [ H gootabnticiss b mralaciin o o Chmbe & plases lanio perstaaler cormm
lasoralenl an ol Glismn memema”
9.8 En algunay ovaslones b micmbum de ung familia no i Devas bees eelrs elles B themipre estin de acuerds y pusden lHegor 2
wnfadarse. Engeaeral Jodmo salors ls capacidad de fe mismbess de s Tamilia pars hessrse bien entre gl ®
o o o o o
Encehesss ey tearna Bucss Pl Ml
17 1FWT @ Chriginal vevsian Lssdgral M sl Waiv JI B9 Cium-cwifersl adapied sersne Drasiar O, Bargss- v osgan B D Basrwmais J far PRINT

opooooo
Doooan
oDoooog
OoocoDono
oon8oa



ANEXO 2
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8.

9.

ANEXO 3

ESCALA DE BROOKE

Extremidades superiores

Inicia con los brazos a los lados, puede abducir los brazos y hacer un circulo
completo por arriba de la cabeza. Puede colocar un peso mayorde 0.5 kg sobre el
nivel de los ojos.

Puede elevar los brazos arriba de la cabeza, no puede cargar un peso de 0.5 kg.

Puede elevar los brazos arriba de la cabeza flexionando los codos y usando
musculos accesorios.

No puede elevar los brazos por arriba de la cabeza, puede llevarse un vaso con
agua a la boca.

No puede llevarse las manos a la boca, puede usar las manos para coger una
pluma y recoger monedas de la mesa.

No se puede llevar las manos a la boca y no es util la funcion de las manos.

Extremidades Inferiores
Camina y sube las escaleras sin asistencia.
Camina y sube escaleras con ayuda de los barandales.

Camina y sube las escaleras lentamente con ayuda mas de 4 escalones por mas
de 12 segundos.

Camina sin asistencia y se levanta de una silla pero no puede subir escaleras.
Camina sin asistencia, no puede levantarse de una silla ni puede subir escaleras.

Camina con asistencia o independientemente con oOrtesis de las extremidades
inferiores.

Camina con ortesis de extremidades inferiores pero requiere asistencia para
balancearse.

Puede estar de pie con értesis, no puede caminar inclusive con asistencia.

Esta en una silla de ruedas

10. Confinado a una cama
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ANEXO 4
PLANTILLA DE PREGUNTAS

PLANTILLA DE PREGUNTAS FECHA:

INFORMACION GENERAL

Nombre: Sexo:M:___ F:

Registro:

Tutor:

Teléfono:

Direccidn:

HISTORIA DE LA ENFERMEDAD

Fecha de Nacimiento:

Edad:_

Fecha de inicio de la enfermedad:
Fecha de diagnéstico:

Duracidn de la enfermedad:
Tiempo entre inicio y diagndstico:

TRATAMIENTO

Terapia fisica:__ : A partirde:
Carnitina:___ : Anpartirde:
Esteroides: : A partir de:
Otro:

FAMILIA

Nivel socioeconémico (INR): :

Familia nuclear: : extensa: :



Abandono padre: : madre:

Hermanos: : Hermanas :

Otros familiares DMD:

EDUCACION

Nivel educativo del padre:

Nivel educativo de la madre:

Escolaridad del paciente:

Acude a la escuela: Si:__: No:
:__:Dificultad para transportarse a la escuela
:__:Actitud negativa de profesores o compafieros
:__:Falta de apoyo por plantel educativo para acceso al aula
:__:El paciente no desea acudir a la escuela

:__:El estadio de la enfermedad requiere cuidados en casa

ACTIVIDADES RECREATIVAS

Cual: : Hrs/sem:

Convive o juega con nifios de su edad? Si:___:No:

Realiza actividades fuera de casa?Si:__ : No:

TERAPIA FISICA

En casa: :Hrs/sem: : Quien la imparte?:

Institucional Si: : No:

ESCALA DE BROOKE S: K
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