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RESUMEN

Introduccion: La Distrofia Muscular Duchenne (DMD) forma parte de las
Ilamadas enfermedades raras o huérfanas por su baja prevalencia en la poblacién.
No por ello se le debe restar importancia ya que sus condiciones hereditarias,
discapacitantes y neurodegenerativas requieren una intervencion multidisciplinaria
que promueva Yy efectivice la calidad de vida del paciente, de sus familias y
cuidadores. En este sentido, es necesario que la intervencion fisioterapéutica cuente
con escalas validadas dentro de las baterias de evaluacion que se utilizan para el
seguimiento de la evolucién y respuesta de los pacientes a los tratamientos.
Objetivo: Mostrar los beneficios de la Escala de funcién motora NSSA en DMD
para incentivar su validacion y aplicacion en el abordaje fisioterapéutico e
investigacion en el pais. Material y método: revision bibliografica en base de
datos. Conclusion: La Escala NSAA muestra los siguientes beneficios: fue creada
de manera especifica para medir la funciobn motora en nifios con DMD es
recomendada para medir en tierra los logros de funcion motora obtenidos con
diferentes propuestas terapéuticas; la autorizacién de uso por parte de los creadores
de la NSAA y el acceso a los videos tutoriales se obtienen por internet. Esta
herramienta de medicion puede contribuir a la elaboracién de protocolos de
ejercicios basados en evidencia cientifica y ha sido traducida al espafiol de Espafia
y portugués de Brasil.

Palabras clave: Distrofia Muscular Duchenne, Escala North Star Ambulatory

Assessment, NSAA.



ABSTRACT

Introduction: Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is one of the so-called rare
or orphan diseases due to its low prevalence in the population. This does not mean
it should be downplayed since its hereditary, disabling and neurodegenerative
conditions require a multidisciplinary intervention that promotes and improves the
quality of life of the patient, their families and caregivers. In this sense, it is
necessary that the physiotherapy intervention has validated scales within the
evaluation batteries that are used to monitor the evolution and response of patients
to treatments. Objective: Show the benefits of the NSSA Motor Function Scale in
DMD to encourage its validation and application in the physiotherapy approach and
research in the country. Material and method: bibliographic review in database.
Conclusion: The NSAA Scale shows the following benefits: it was created
specifically to measure motor function in children with DMD, it is recommended
to measure on land the achievements of motor function obtained with different
therapeutic proposals; Authorization for use by the creators of the NSAA and access
to the tutorial videos are obtained online. This measurement tool can contribute to
the development of exercise protocols based on scientific evidence and has been

translated into Spanish from Spain and Portuguese from Brazil.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy, North Star Ambulatory Assessment

Scale, NSAA.



INTRODUCCION

La Distrofia Muscular Duchenne (DMD) forma parte de las llamadas enfermedades
raras 0 huérfanas por su baja prevalencia en la poblacion. Es una condicion
hereditaria, discapacitante y neurodegenerativa que genera necesidades sanitarias,
educativas y sociales especiales. Afectan significativamente la calidad de vida del
paciente, de sus familias y cuidadores. La meta prioritaria del abordaje
multidisciplinario en DMD es prolongar la funcionalidad y sobrevida del paciente.
Debido a la baja prevalencia de esta patologia existen pocos estudios que actualicen
los conocimientos y el accionar de los profesionales involucrados en este tipo de
miopatias. La intervencion fisioterapéutica no es ajena a ello. Debe sustentar su
accion con una buena evaluacién, para medir la progresion de la enfermedad,
dosificar las estrategias y aplicar las modificaciones necesarias a los programas de
ejercicio contribuyendo al logro de metas. Cabe destacar que, en las Ultimas
investigaciones, la funcién motriz es una variable de referencia para ver la
evolucion de la enfermedad en ensayos clinicos que miden el efecto de los farmacos

en la progresion de la enfermedad.

La North Star Ambulatory Assessment (NSAA) es una escala de valoracion
funcional para pacientes con DMD en etapa ambulatoria. Cuenta con estudios de
validacion y confiabilidad y ha sido traducida y validada al idioma espafiol de
Espafia y portugués de Brasil. Se estd usando con éxito en diversos estudios
internacionales. El acceso a la prueba y el entrenamiento en la aplicacion puede ser

obtenida desde la web bajo responsabilidad del equipo de investigacion que la cred.



En la presente monografia el objetivo es dar a conocer la escala de funcién motora
NSAA en DMD, creada para medir funcion motora en nifios con DMD con el fin
de ser usada en el abordaje fisioterapéutico y en trabajos de investigacion. Las
evidencias encontradas en estos estudios aportaran los conocimientos necesarios
para validar esta escala en nuestro pais y que pueda ser usada como herramienta
importante en investigaciones futuras por ser un derecho inalienable de los

pacientes, familiares y cuidadores de estas personas con DMD.



OBJETIVO GENERAL
Mostrar los beneficios de la Escala de funcion motora NSSA en DMD para
incentivar su validacién y aplicacion en el abordaje fisioterapéutico e investigacion

en el pais.



CAPITULO 1. Distrofia Muscular Duchenne

1.1 Definicién

La Distrofia Muscular de Duchenne es una enfermedad de tipo neuromuscular
progresiva, discapacitante y hereditaria ligada al cromosoma X que aparece en la
infancia y se diagnostica entre los 3 y 5 afios de edad. (1) Produce un deterioro
progresivo de los musculos y en su estadio final desencadena la muerte del paciente
por complicaciones cardiorrespiratorias (2, 3) La expectativa de vida varia segun
los autores entre 18 afos (2) y los 30 afios. (4) El aumento de la expectativa de vida
se debe al inicio temprano del uso de glucocorticoides, pero se requiere una
continuidad de estudios de control y evolucion de los casos. (5) Asi, la expectativa
de vida seria 20 afios sin intervencion terapéutica y 30 afios aplicandola de manera
temprana (4) En la mayoria de casos la madre es portadora asintomatica de la
enfermedad. (2) El 76% de los casos se ubican en estratos socioecondémicos de
medio bajo o extrema pobreza. (4)

Se caracteriza por debilidad generalizada, pérdida progresiva de la masa muscular,
progresion desde el tronco hacia las extremidades con la tipica pseudohipertrofia
de los gemelos donde los musculos son reemplazados por grasa y tejido conectivo.
En DMD son comunes las afectaciones neurocognitivas no progresivas (1). Un 30%
de los pacientes afectados por esta enfermedad pueden tener un compromiso
intelectual. (6) Se evidencia retraso psicomotor, retraso de lenguaje y retardo
mental. (6) Las areas cognitivas comprometidas son atencion, aprendizaje verbal e

interaccién emocional. Por ello se asocia esta enfermedad con el autismo. (7) Se



puede producir escoliosis por las contracturas musculares (2) acortamiento de las
fibras musculares y fibrosis del tejido conjuntivo. (6)

Existen 2 formas clinicas basicas de la distrofia muscular: la DMD que es la forma
mas grave y la Distrofia muscular de Becker (DMB) que se considera mas leve. (1,
8, 9) En la DMB la distrofina estd disminuida y la marcha puede permanecer
después de los 16 afios. (1) EI manejo general es sintomatico. El abordaje
multidisciplinario debe responder a las caracteristicas de cada paciente, en cada
etapa de la enfermedad, con el fin de mantener o mejorar la funcionalidad y calidad

de vida (1) y debe ser temprano para retardar la progresion de la enfermedad. (1, 4)

1.2 Etiologia

Las Distrofias musculares o distrofinopatias son un grupo de enfermedades
neuromusculares producidas por la alteracion en el gen de la distrofina, uno de los
mas grandes del cuerpo humano ubicado en el cromosoma Xp2l y es una
enfermedad hereditaria recesiva ligada al cromosoma X. (1, 2, 3) La proteina
muscular, distrofina es una proteina estructural que conecta el citoesqueleto interno
de la fibra del musculo con otras proteinas de la matriz extracelular, estabilizando
la contraccion muscular. (2)

La falta de esta proteina o su disminucion altera la membrana plasmatica
produciendo degeneracion o necrosis de las miofibras. (2, 3) La distrofina también
participa en la funcién del cortex cerebral, el cerebelo y el hipocampo. (7) En
estudios con animales se estableci la relacion entre la funcion de proteinas

citoesqueléticas y la afectacion sindptica que generan retraso mental y autismo. (5)



1.3 Epidemiologia

La DMD es la miopatia méas frecuente en nifios varones. Aproximadamente la
prevalencia mundial es de 0,5 por cada 10.000 varones. (1) Afecta
aproximadamente 1 de cada 3500 a 6000 varones nacidos vivos. (2, 3, 4) Puede
afectar a mujeres con diverso grado de severidad, pero con menor gravedad que en
los varones. (3, 6) En DMB la prevalencia mundial es de 15.9 a 19.5 por cada 100
000 neonatos. (9)

En el Pert, la DMD y la DMB son las enfermedades neuromusculares mas
comunes. Su frecuencia se calcula de 1 en 4000 personas (cerca de 7500 personas

en nuestro pais). (10)

1.4 Progresion de la Distrofia Muscular Duchenne

La progresion de la enfermedad puede observarse en etapas o fases. (1, 2) El
diagnostico médico de la DMD se realiza en la infancia, pero la enfermedad
progresa y al llegar a la adultez es importante contar con la intervencion de las
autoridades de salud en favor del paciente y su familia. (11) Un estudio chileno en
2018 concluye que existe una mayor edad de supervivencia en poblacion de mejor
condicién socioecondmica. (4)

e Fases segun revision sistematica del 2019 por Nascimento Osorio J.

Ambulatoria Temprana: Se manifiesta con debilidad de miembros

inferiores, marcha en puntillas y con balanceo de caderas, Gowers positivo,
dificultad para subir escaleras, no puede saltar, problemas de aprendizaje y

conducta. (1)



Ambulatoria tardia: Se incrementa la dificultad en la marcha, no sube

escaleras, no se levanta del piso, inicio de escoliosis. (1)

No ambulatoria Temprana: No camina, puede mantenerse de pie, escoliosis.

@)

No ambulatoria tardia: Debilidad generalizada, no se mantiene sentado,

complicaciones cardiorrespiratorias. (1)
Fases segun Chaustre D. y Chona W.

Pre sintomética de 0 a 2 afios: leve retraso del desarrollo psicomotor. (2)

Ambulatoria Temprana de 3 a 4 afios: se presenta alteracion del equilibrio

en sedente por debilidad del tronco. Se observa retraso en habilidades
motoras, cognitivas y verbales. Retraccion del Tendon de Aquiles. (2)

Ambulatoria Tardia de 5 a 8 afios: Hacia los 5 afios se observa el signo de

Gowers (incorporacion a bipedo desde el suelo apoyando sus las cuatro
extremidades, y ayudandose con las manos en los muslos para suplir lograr
la extension de rodillas) y marcha de Trendelemburg o marcha de pato por
debilidad de los glateos. Luego de los 5 afios podria requerir ayudas
biomecanicas para caminar. (2)

No Ambulatoria Temprana de 9 a 11 afios: Inicio del uso de silla de ruedas

e incremento de la escoliosis. Sugiere que los pacientes que puedan
mantener actividades en bipedo realicen marcha dentro del agua. (2)

No Ambulatoria Tardia, mayores de 12 afios: Incremento de la debilidad

para mantener posturas y movilizar extremidades, por o mismo aumenta su
dependencia y se generan futuras complicaciones en los sistemas

cardiorrespiratorio, gastrointestinal complicando la sobrevida. (2)



1.5 La Distrofia Muscular Duchenne en el Peru

La DMD forma parte de las llamadas enfermedades raras o huérfanas por tener una
prevalencia menor a 5 en 1000 habitantes. Al ser tan reducido el nimero de personas
que lo padecen, los sistemas de salud y la industria farmacéutica no otorgan el
interés debido a esta patologia a pesar de la discapacidad cronica y ulterior
fallecimiento que genera. En el Pert, mediante la ley 29698 del afio 2011 se declara
de Interés Nacional y Preferente la Atencién el Tratamiento de Personas que
Padecen Enfermedades Raras o Huérfanas. Con ello se busca desarrollar un Plan
Nacional que sirva para asegurar un presupuesto destinado a prevenir, diagnosticar,
tratar, rehabilitar, monitorear a estos pacientes, asi como garantizar la dotacion de
medicinas que requieren. (10) En el pais la Federacion Peruana de Enfermedades
Raras (FEPER) agrupa asociaciones e individuos con diagnéstico de alguna
enfermedad rara o huérfana, con el objetivo de promover leyes que les permita
acceder a mejores tratamientos y respeto a sus derechos. (11)

Asi también existe la Asociacién de Distrofia Muscular en el Peri (ADM Pert)
que agrupa pacientes con enfermedades neuromusculares, profesionales y

voluntarios. (12)

1.6 Tratamiento de la Distrofia Muscular Duchenne

El tratamiento para la DMD en los altimos afios ha evolucionado gracias al trabajo
multidisciplinario que incluye administracion de corticoides y abordaje precoz en
fisioterapia, nutricién, ortopedia y el area cardiorrespiratoria. (1) El tratamiento es
paliativo o de mantenimiento y consiste en enlentecer el avance de la enfermedad

proporcionando una mejor calidad de vida al paciente. (13)



Existen reportes sobre los beneficios del uso de corticoides en los sistemas
cardiorrespiratorio y muscular, recomendandose su uso cuando el paciente alcanza
una funcién motriz estable aproximadamente a los 5 afios. No existe consenso de si
debe cancelarse su uso al perder la deambulacion. (13) La sugerencia de algunas
guias es iniciar el tratamiento entre 2 y 5 afios cuando se observe disminucion en la
fuerza del nifio. (9) La prednisona y deflazacort, son los Unicos corticoides que han
demostrado eficacia en el tratamiento. (1,9) Conforme el nifio crece se incrementa
la dosis de corticoides considerando la tolerancia del paciente a efectos adversos.
Sin embargo, en muchos casos los pacientes no toleran el tratamiento o el
incremento de las dosis y en otros casos no responden al tratamiento. (1) Para salvar
este aspecto de efectos secundarios que produce el uso de corticoides en dosis altas
se vienen ensayando varios esquemas de tratamiento. (9) Se encuentra en estudio

la terapia génica con Atalureno y Eterlipsen. (1)



CAPITULDO 2. Escalas de evaluacién de la funcién motora en Distrofia

Muscular Duchene

2.1 Estudios de investigacion sobre escalas usadas en fisioterapia para medir
funcion motora en DMD

Las ultimas revisiones sistematicas hacen referencia a las escalas y pruebas usadas
para medir la efectividad de la intervencion fisioterapéutica en pacientes con DMD,

concluyendo en la necesidad de realizar méas investigaciones en el tema. (14,15, 16)

Benot-Lépez S, Gay-Mimbrera J, Molina-Linde Espafia (2020) “Eficacia

efectividad v sequridad de las terapias fisicas en las enfermedades

neuromusculares”. Mediante una revision sistematica buscan evidencia de que los

ejercicios aerobicos y de fuerza muscular entre otras intervenciones realizadas en
terapia fisica, retrasan el deterioro funcional y mejoran las condiciones fisicas de
los pacientes con DMD vy otras enfermedades neuromusculares. Regularmente la
terapia fisica se aplica con cautela por temor a acelerar el proceso de deterioro
funcional de la musculatura. Los estudios existentes varian mucho en las
poblaciones aplicadas, asi como tipo y duracion de programas de ejercicios.
También son multiples las escalas de medicion usadas mostrando resultados sobre
los cuales no se puede llegar a una conclusion. Los autores refieren la necesidad de
realizar mas investigaciones para poder plantear protocolos de terapia fisica que
favorezcan al paciente. (14)

Arratibel L (2018). “Terapia acuatica y Método Halliwick en nifios con distrofia

muscular de Duchenne”. Se realiz6 una busqueda bibliografica en LILACS, PEDro,

10



Pubmed, Science Direct y Scinapse, seleccionando 9 articulos con antigtiedad no
mayor a 10 afos, referidos a terapia acuatica y Método Halliwick en nifios con
DMD, para generar la discusion del articulo. El autor refiere limitaciones en los 9
articulos de revision y plantea la necesidad de realizar nuevas investigaciones ya
que la mayoria de estudios valoran los parametros respiratorios, la fatiga, el estrés
emocional y no utilizan evaluaciones especificas para medir la eficacia de la terapia
acuatica. En conclusion, el autor propone estrategias basadas en el Método
Halliwick de terapia acuatica en DMD como complemento a los demas
tratamientos. Propone el uso del Test de evaluacion WOTA que evallua

funcionalidad, respiracion, control de rotacién y ajuste motor dentro del agua. (15)

Pogorzelek L. (2018). “Influencia de la Hidroterapia en pacientes con Distrofia

Muscular Duchenne”. Se realiz6 una revision sistematica con bibliografia entre

2010 y 2018, concluyendo que 5 estudios se ajustaban a los criterios de inclusién
definidos. 3 de los 5 estudios utilizaron la Escala Egen Klassification (EK), un
estudio utilizo la Escala North Star Ambulatory Assessment (NSAA) vy la Prueba
de Caminata de 6 minutos (6MWD). Concluye reconociendo las bondades de la
hidroterapia en la calidad de vida de los pacientes y mejoria a nivel respiratorio,
actividad motora y socializacion. Asi mismo concluye en la necesidad de realizar
mas investigaciones al respecto. (16)

2.2 Principales escalas utilizadas en fisioterapia para medir funcién motora en
DMD

Ante el incremento de la creacion de nuevos farmacos para tratar la DMD se han

formulado multiples escalas para medir la funcionalidad en estos pacientes como

11



respuesta a los medicamentos. Sin embargo, estas escalas presentan baja
confiabilidad y sensibilidad como principales limitaciones. (17) Del mismo modo
no se puede arribar a sintesis o conclusiones sobre efectividad de programas de
entrenamiento propuestos por la fisioterapia ya que existe una gran variedad de
disefios de estudio y escalas que muestran resultados muy diferentes (14) La Escala
WOTA es especifica para funcionalidad dentro del agua (18) la Escala Egen
Klassification mide funcionalidad en silla de ruedas (19) la caminata de los 6
minutos requiere mas estudios para ser adaptada a nifios con DMD (20) En este
panorama, el grupo de fisioterapeutas e investigadores de la Red Clinica North Star
para Enfermedades Neuromusculares (UK North Star Clinical Network) en Reino
Unido junto con Elaine Scott, crean la Escala North Star Ambulatory Assessment
(NSAA) (21) ante la necesidad de contar con una escala confiable y validada para
realizar ensayos de clinicos, cuya confiabilidad estd demostrada para nifios varones
de mas de 5 afios. (17) En el afio 2011 se aplica el analisis psicométrico y el moderno
Rasch a la NSAA (22) afirmandola como una escala robusta. (5) Anterior a ello la
marcha de los 6 minutos 6MWT era prueba de primera eleccion en los ensayos
clinicos. (23)
2.2.1 Water Orientation Test of Alyn (WOTA)
WOTA es un Test creado por Ruthy Tirosh y Michael Katz-Leurer en el
Centro de Rehabilitacién Pediatrica y Adolescente del Hospital Alyn de
Israel. Es usado en hidroterapia, estd basado en el Concepto Halliwick y
evalla el ajuste mental y la capacidad funcional del paciente neuroldgico
dentro del agua. Consta de dos evaluaciones, WOTA 1y WOTA 2. En 2008

se publicé el trabajo de investigacion de Ruthy Tirosh et al. “Evaluaciones

12



acuéticas basadas en Halliwick: confiabilidad y validez” en la Revista

Internacional de investigacion y educacion acuatica; y se volvio a publicar en

2011 con el Titulo “Evaluaciones acuéticas basadas en Halliwick:

confiabilidad y validez” en The Journal of Aquatic Physical Therapy. Ruth

Tirosh pone a disposicion el correo rtirosh@alyn.org para absolver preguntas

y brindar mayor informacion. Asi mismo, se puede obtener el WOTA en

inglés, version electrdnica en http://alyn.activetrail.biz/wota (18)

2.2.2 Escala Egen Kilassification (EK)
La Escala Egen Klassification (EK) evalla la capacidad funcional en personas
que estan en silla de ruedas, es decir, no ambulantes con diagndstico de atrofia
muscular espinal y distrofia muscular Duchenne. Cuenta con estudios de
validacién y traduccion al espafiol de Espafia. (19)

2.2.3 Caminata de 6 minutos (6MWT)
La 6MWT mide la maxima distancia que una persona puede recorrer en 6
minutos caminando lo mas rapido que le sea posible. Esta distancia dependera
de la velocidad de la persona. Se realiza en un pasillo plano de 30 metros, de
preferencia techado y donde no circulen méas personas. Evalta los sistemas
musculo esquelético, neuromuscular, neurosensorial y el metabolismo. (20)
Ha sido usada en nifios sanos y con enfermedades respiratorias y cardiopatias
considerando ecuaciones basadas en las recomendaciones de la ATS 2002, sin
embargo, se sigue cuestionando su uso en menores de 11 afios por la
inconsistencia de respuestas a la percepcion del esfuerzo realizado. Por ello
existen propuestas de modificar la escala de Borg, sustituirla por la escala

visual o usar la escala de OMNI. (20)
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Fuentes-Barria H, Aguilera-Eguia R. y Gonzéales-Wong C. en el afio 2022

publican una carta titulada “Prueba de caminata de 6 minutos: Limitaciones

sobre su aplicacién en nifios con sindrome metabdlico”. Los autores escriben

esta carta al Editor en referencia a la investigacion titulada “Respuesta a la

prueba de caminata de 6 minutos en nifios con riesgo cardiovascular” cuya

conclusion fue que no existe de relacion entre la capacidad cardiorrespiratoria
y el riesgo cardiovascular, asi mismo se pone en cuestionamiento el uso de la
PC6M al valorar riesgo cardiovascular en la poblacion en estudio,
considerando que presenta limitaciones para explorar la capacidad
cardiorrespiratoria al no considerar factores como comorbilidades, problemas
musculo esqueléticos y funcién cognitiva que condicionan el rendimiento
fisico. Tampoco consideran estado nutricional, sexo, altura y edad. Las
publicaciones han propuesto ecuaciones predictivas para la capacidad
cardiorrespiratoria valorada mediante el consumo méximo de Oxigeno
(VO2max) y consumo limitado VO2peak para ajustar las limitaciones que
estos autores refieren:
“... capacidad cardiorrespiratoria asociada al comportamiento lineal entre
la carga de trabajo fisico y la frecuencia cardiaca maxima (teoria y de
trabajo); factor cognitivo (motivacion) plasmado en reportes de detenciones
durante la PC6M; estado de riesgo metabdlico explorado por el indice de
masa corporal (IMC) y Escala de Alustiza...” (24)
Por lo expuesto se considera necesario realizar nuevos modelos predictivos

que expliquen la relacién entre la capacidad cardiorrespiratoria y el riesgo

cardiovascular en nifios con sindrome metabdlico usando la PC6M. (24)
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2.2.4 Escala North Star Ambulatory Assessment (NSAA)

La Escala North Star Ambulatory Assessment (NSAA) es una escala de la
funcion motora recomendada en maultiples estudios que involucran
funcionalidad en nifios con DMD mayores de 5 afios en fase ambulatoria
(1.5,7, 17, 22, 23, 25) Se considera una escala funcional unidimensional para
estudios multicéntricos. (5, 22) La Red de Profesionales de la Salud de
Muscular Dystrophy UK brinda una plataforma gratuita, OPEN-TACT que
ofrece a los fisioterapeutas pediatricos y otros profesionales, el aprendizaje
interactivo para mejorar la atencion de pacientes con Distrofia Muscular
Duchenne y otras enfermedades neuromusculares, asi también ofrece videos
del uso de la Escala de evaluacién ambulatoria North Star (NSAA) (26) La
escala NSAA no es recomendable para nifios menores de 4 afios en
concordancia con las escalas de neurodesarrollo. Por este motivo, Mercury E,
y colaboradores realizan una revision para elaborar una version modificada
de la escala, que puede usarse desde 3 afios hasta que el nifio pierde la
capacidad de deambulacion. (25)

La NSAA se viene utilizando en diversos ensayos clinicos para medir
efectividad de tratamientos con farmacos, por ello se requiere un estudio
exhaustivo de esta escala en cuanto a analisis de conglomerados (23) con el
fin de homogenizar los grupos de muestra. En el afio 2013 se desarrollé una
version linealizada del NSAA que mejora su interpretacion y logra captar
cambios clinicamente significativos (5, 8) Cuando se linealizan los puntajes
de la escala, el andlisis de Rasch logra un mejor proceso de examen de las

escalas. (8)
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La NSAA puede aplicarse con material limitado en apenas 10 minutos incluso
en nifios con problemas intelectuales y conductuales. Ha sido traducida al
espafiol de Espafia y portugués de Brasil. (17)

2.2.4.1 Valoracion de la NSAA

Esta escala de funcion motora consta de 17 items referidos a actividades que
se van deteriorando con la DMD. (8, 17, 25) Incluye las pruebas
cronometradas de carrera o caminata de 10 metros y levantarse del suelo. (23)
Las habilidades que evalla estan involucradas necesariamente en la
deambulacion de la persona, habilidades que podrian no ser alcanzadas por
nifios sin medicacion temprana de corticoides. (25) Ver Anexo 1

2.2.4.2 Puntuacion de la NSAA

La puntuacion de la NSAA por item va de 0 a 3 y la suma total de puntos de
todos los items llega a 34. (8, 17, 25)

La puntuacion sera: 2 se considera normal, sin modificaciones en la actividad,;
1 modifica la actividad, pero logra el objetivo y no requiere asistencia; 0 no
logra el objetivo de manera independiente. (8, 21)

2.2.4.3 Materiales e instrucciones generales

Peldafio con altura de 15 cm, silla con apoya brazos, pasillo de 12 metros de
largo, crondmetro. (21)

Durante la evaluacion no se debe usar colchonetas ni alfombras, a no ser que
esté condicionada a la participacion del paciente. De ser asi el tapete no debe
ser muy acolchado y se debe registrar su uso en observaciones. El paciente
debe retirarse los zapatos y calcetines. Se procura realizar todas las

actividades descritas en los items. Se podra repetir la prueba y reevaluar
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resultados si se considera que el participante puede tener un mejor desempefio

en un segundo intento. (21) Ver Anexos del 2 al 14.
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CAPITULO 3. Estudios de investigacion sobre NSAA

3.1 Validez y confiabilidad de la Escala North Star Ambulatory Assessment

(NSAA) a nivel internacional

Medina J, y colaboradores, Espafia (2021). “Traduccion al espafiol y validacion

lingiistica de la Escala North Star Ambulatory Assessment para la evaluacién

funcional de la Distrofia Muscular de Duchenne” En 2018 los investigadores

obtienen el permiso de los creadores de la version NSAA original en inglés (UK
North Star Clinical Network y Muscular Dystrophy UK) para traducir la version
inicial de la escala y generar una posterior modificacion. Los traductores fueron
nativos espafioles residentes en Espafia. Los revisores fueron médicos clinicos y la
validacion se dio con la participacion de fisioterapeutas, médicos y residentes de
medicina de rehabilitacion nativos en lengua espariola y que trabajan en centro de
rehabilitacion de hospitales nivel tres de Espafa. La calidad de la traduccion estuvo
garantizada, asi como el respaldo de especialistas para hacer que médicamente

funcione cumpliendo con las exigencias de la OMS. (17)

Mercuri E, Coratti G, Messina S, y colaboradores Italia (2016). “Evaluacion

ambulatoria revisada de North Star para nifios pequefios con distrofia muscular de

Duchenne”. Realizan un estudio multicéntrico prospectivo. Proponen una escala
revisada y modificada del North Star Ambulatory Assessment (NSAA) para ser
usada en nifios desde los 3 afios considerando escasa la informacion existente en
los datos proporcionados para nifios menores de 5 afios por los creadores de la
prueba. Fue aplicada a 171 nifios entre 2,9 y 4,8 afos, que no utilizaban aun

corticosteroides. Basadndose en las adquisiciones del desarrollo psicomotor normal
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del nifio los items fueron ordenados segun la edad del nifio Encontraron que solo 8
items eran apropiados para la edad para la edad de 3 afios, a los 3,6 habia 13 items
apropiados y a los 4 afios 17 items. La propuesta de evaluacion empieza con nifios
desde 3 afios con diagnostico de DMD porque a los 2 afios estos nifios podrian
presentar retraso motor grueso o de lenguaje, pero todavia no haber sido
diagnosticados. Por otro lado, las habilidades de correr y saltar no se observan con
frecuencia en niflos con DMD a no ser que hayan recibido tratamiento con
corticoides de manera temprana. Los autores sugieren ampliar los estudios de la
version modificada con una mayor poblacion a fin de confirmar las propiedades
psicométricas demostradas en la prueba NSAA original mediante el analisis Rasch.

(25)

Mayhew A, Cano S, Scott E, y colaboradores, Reino Unido (2011). “Avanzando

hacia una medicién significativa: analisis de Rasch de la evaluacién ambulatoria de

North Star en la Distrofia muscular de Duchenne”. Realizan un estudio a la NSAA

utilizando el modelo unidimensional de Rasch, en 191 nifios con diagnostico DMD
en fase ambulatoria, entre 3 y 15 afios. Como resultado le otorg6 confiabilidad y
validacion clinica de la prueba, considerandose una ‘“escala psicométricamente

solida” para realizar estudios e investigaciones. (22)

Mazzone E, Martinelli D, Berardinelli A, y colaboradores (2010) “Evaluacion

ambulatoria de North Star, prueba de caminata de 6 minutos y elementos

cronometrados en nifios ambulatorios con distrofia muscular Duchenne”. Realizan

un estudio multicéntrico y prospectivo incluyendo a 112 nifios entre 4,8 a 17 afios
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con DMD en fase ambulatoria, 91 de los cuales recibian corticoides. El estudio
muestra una correlacion de hallazgos usando tres tipos de evaluacion: North Star
(NSAA), caminata de 6 minutos (6MWT) y las pruebas de funcion cronometrada.
La NSAA tuvo una correlacion de buena a moderada con la 6MWT y con la prueba
cronometrada de Gowers. La prueba cronometrada de caminata/carrera de 10
minutos tuvo una buena correlacion con la 6MWT, pero no con NSAA. La
correlacion entre 6MWT vy la prueba cronometrada de Gowers fue baja. Los
resultados variaron segun la edad y hubo mejor respuesta en nifios que usaban
corticoides. Los investigadores sugieren el uso de las tres pruebas combinadas para

captar una mejor informacion sobre la funcion motora en estos nifios. (27)

Mazzone E, Messina S, Vasco G, y colaboradores, Italia (2009). “Confiabilidad de

la evaluacion ambulatoria de North Star en un entorno multicéntrico”. Con la

participacion de trece centros en lItalia, realizan un estudio para conocer la
confiabilidad inter observador del NSAA en un estudio multicéntrico, concluyendo
que esta prueba se puede realizar en 10 minutos de manera facil en un entorno

multicéntrico, previo entrenamiento adecuado del personal que lo va a administrar.

(7)

3.2 NSAA como escala de eleccidn para ensayos clinicos con corticosteroides
en DMD.

Recientes estudios para ensayos clinicos con medicamentos para prolongar la
funcionalidad en pacientes con DMD utilizaron el NSAA como herramienta de

medicioén.
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Muntoni F, Domingos J, Manzur AY Yy colaboradores, Nueva Zelanda (2019)

“Cateqgorizacién de trayectorias y cambios de elementos individuales de la

evaluacion ambulatoria de North Star en pacientes con distrofia muscular de

Duchenne”. Este estudio pone en relevancia considerar la trayectoria en la
funcionalidad durante la evolucion del paciente para conocer el momento propicio
para el inicio de la terapia con glucocorticoides. El estudio muestra lo heterogéneo
del progreso longitudinal de la enfermedad y propone a la NSAA como escala de
primera eleccion pues permite la visualizacion de la evolucion en estudios donde
una variante es la capacidad funcional del paciente con DMD. Considera que ni el
genotipo de distrofina ni la edad son determinantes en la pérdida progresiva de
habilidades funcionales. Independientemente de ello evidencia un grupo de
pacientes con progresion lenta y otro con progresion rapida de la enfermedad. En
los primeros la proporcién de logro de habilidades mas dificiles era el doble que en
los de progresion rapida. Asi mismo dividié los grupos no por edad sino por

funcionalidad considerando los logros y deterioros en el tiempo. (23)

Ricotti, V, et al, Reino Unido (2016) “La evaluacion ambulatoria de North Star en

la distrofia muscular de Duchenne: consideraciones para el disefio de ensayos

clinicos” En este estudio, se elige la escala North Star Ambulatory Assessment
(NSAA) para evaluar el efecto de corticoides de inicio temprano en la funcién
motora en nifios con DMD con diferentes genotipos. La muestra fue de 513 nifios
del Reino Unido y 172 nifios italianos en fase ambulatoria entre 3 y 16 afios. Se
hallé una ganancia promedio de 3 unidades en la funcion motora. Como conclusion

el estudio aporta resultados favorables a usarse en futuras investigaciones. (5)
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Mayhew A, Cano S, Scott E, y colaboradores Reino Unido (2013). “Deteccion de

cambios significativos mediante la evaluacion ambulatoria de North Star en la

distrofia muscular de Duchenne”. En una poblacion de 198 varones entre 4 a 18

afios, realizan la investigacion para identificar cambios funcionales importantes en
pacientes con DMD, lo cual no es sencillo. Utilizan datos obtenidos de la NSAA
trasformados mediante Rasch para hallar diferencias funcionales minimas
relevantes entre grupos de pacientes que reciben dos diferentes regimenes de
prednisolona. Encontraron una mejor respuesta en el grupo que usé prednisolona
diaria que en el grupo cuyo uso fue intermitente. Este estudio propone la escala
NSAA con datos trasformados por Rasch como herramienta para visualizar cambios

importantes de la funcién motora en DMD. (8)
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CONCLUSIONES

La North Star Ambulatory Assessment es una escala creada para medir la funcion
motora en nifios con DMD. Posee estudios de validez y confiabilidad. Ha sido
traducida al espafiol de Espafia y portugués de Brasil. Es de facil acceso y la
autorizacion de uso y videos tutoriales se generan por internet.

La NSAA fue creada especificamente para valorar los logros de los pacientes con
DMD en tierra. Se sugiere el uso de NSAA como Escala de eleccion para medir
logros funcionales en tierra alcanzados con diferentes propuestas fisioterapéuticas
como la terapia acudtica y la fisioterapia convencional. Dentro de la gama de
abordaje fisioterapéutico, la Terapia Acuatica es muy recomendada en DMD, al
respecto el Concepto Halliwick propone la prueba WOTA que es especifica para
medir logros funcionales de pacientes neurologicos dentro del agua y fue creada
con tal fin.

La NSAA es la Escala de eleccion que mide la funcién motriz en pacientes con
DMD en recientes ensayos clinicos con el uso de farmacos para prolongar la fase
ambulatoria.

Los ensayos clinicos a los que se hace referencia refieren la participacion de
profesionales fisioterapeutas en la aplicacion de la NSAA. Sin embargo, existen
pocos estudios que midan con esta prueba los efectos delos abordajes
fisioterapéuticos.

Es importante validar esta escala en nuestro pais y que pueda ser usada como
herramienta en investigaciones futuras.

Investigar en DMD vy otros tipos de Enfermedades Raras es un derecho inalienable

de los pacientes, familiares y cuidadores de estas personas. Investigar los efectos,
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la eficacia y cuidados de la aplicacién de la terapia fisica en esta poblacion
contribuird a la elaboracién de protocolos de ejercicios basados en evidencia
cientifica. Las investigaciones constantes nos proporcionardn informacion

necesaria para replantear las intervenciones fisioterapéuticas.
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ANEXO 1

Actividad 2 1 0 Comentarios
1. Permanecer de pie Permanece de pie recto y Permanece de pie pero con No puede permanecer de pie o

simétricamente, sin compensacion alglin grado de compensacién independientemente, necesita

(con los tobillos planos y las (por ejemplo, con los dedos de | apoyo (aunque sea minimo)

piernas en posicion neutra) los pies o las piernas en

durante al menos 3 segundos posicién de abduccién)
durante al menos 3 sequndos

2. Camina Marcha apoyando primero el talén Marcha apoyando habitual o Pérdida de la capacidad

y luego la parte delantera del pie, persistentemente la parte ambulatoria independiente:

o con "ples planos” delantera del pie, incapaz de puede utilizar un aparato
apoyar sistematicamente ortopédico que sujete las
primero el talén y luego la piernas o recorrer distancias
parte delantera del pie cortas con ayuda

3. Levantarse de una Mantiene los brazos doblados Con ayuda de los muslos o Incapaz
silla Posicién de inicio cadera y rodillas | empuja sobre la silla o gira en

909, pies en el suelo/apoyados en prono

un cajon.

4. Permanecer de pie Capaz de permanecer de pie en Permanece de pie, pero o bien | Incapaz
sobre la pierna una postura relajada (sin una s6lo momentaneamente o bien
derecha fijacién) durante 3 segundos necesita una fijacion (por

ejemplo, un movimiento de

aduccién con las rodillas o

cualquier otro truco)
5. Permanecer de pie Capaz de permanecer de pie en Permanece de pie, pero o bien | Incapaz
sobre la pierna una postura relajada (sin una s6lo momentaneamente o bien
izquierda fijacién) durante 3 segundos necesita una fijacién (por

ejemplo, un movimiento de

aduccién con las rodillas o

cualquier otro truco)
6. Subir un escalén con | Mira de frente el escalén: no Marcha de lado o necesita Incapaz
el pie derecho necesita a apoyo
7. Subir un escalén con | Mira de frente el escalon: no Marcha de lado o necesita Incapaz
el pie izquierdo necesita apoyo apoyo
8. Bajar un escalén con | Mira adelante, baja controlando la Avanza de lado, salta o Incapaz
el pie derecho pierna que sustenta el peso. No necesita apoyo

necesita apoyo

9. Bajar un escalén con | Mira adelante, baja controlando la Avanza de lado, salta o Incapaz
el pie izquierdo pierna que sustenta el peso. No necesita apoyo

necesita apoyo

10. Sentarse Comienza en decubito supino: Autoasistencia: por ejemplo, Incapaz

puede utilizar una sola mano para se agarra las piernas o pone

ayudarse las manos en la cabeza o
flexiona la cabeza hacia el
suelo

11. Levantarse del Desde la posicién de supino: sin Maniobra de Gowers evidente (a) NECESITA un apoyo Tiempo (__,__s)
suelo signos de la maniobra de Gowers externo, como una silla, O
BIEN (b) Incapaz

12. Levantar la cabeza En decubito supino, la cabeza Levanta la cabeza, pero Incapaz

debe levantarse en la linea media. | mediante una flexion lateral o

El mentén se mueve hacia el térax | sin flexion del cuello
13. Permanecer de pie | Con los dos pies al mismo tiempo, Flexiona la cadera y solo Incapaz
sobre los talones permanece claramente de pie separa del suelo la parte

sobre los talones (es aceptable dar | delantera del pie

unos pasos para mantener el

equilibrio) durante al menos 3 s

14, Saltar Con los dos pies al mismo tiempo, | Apoya un pie después de otro | Incapaz
separandolos del suelo (salto)
simultdneamente
15. Brincar sobre el pie | Separa del suelo la parte anterior Capaz de flexionar la rodilla y Incapaz
derecho del pie y el talén elevar el talén, sin separar el
pie del suelo
16. Brincar sobre el pie | Separa del suelo la parte anterior Capaz de flexionar la rodilla y Incapaz
izquierdo del pie y el talén elevar el talén, sin separar el
pie del suelo
17. Correr (10 m) Levanta ambos pies del suelo ‘Trote de Duchenne’ Camina Tiempo (__,__s)
TOTAL=_ /34
J.J. Vilchez

Figura 1. Descripcion breve de los 17 items evaluados en la escala NSAA. Fue extraido de “Pruebas
funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla, revisadas por A.
Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)




ANEXO 2

6.2 item 1: Mantenerse de pie

Posicion de inicio:  Los pies deben separase un maximo de 10 cm y los talones deben
permanecer apoyados si es posible. Mantener los brazos pegados al tronco.

Instrucciones: ¢Puede mantenerse de pie y permanecer tan quieto como pueda
durante tres segundos con los talones apoyados en el suelo?

Detalle para puntuar: Contar hasta 3 de la siguiente manera para asegurarse de que
transcurran 3 segundos: “y 1, y 2, y 3”. Es mejor hacer la prueba en el suelo que en una
colchoneta. En cualquier caso el método utilizado se repetira siempre en todas las sesiones. Para
darle la puntuacion 2 es necesario un minimo de 3 segundos

Actividad 2 1 0
Mantenerse Permanece de pie, Se esta quieto, pero N_O puede de pie
inmévil, con pies con compensacion (ej: sin apoyo.
de pie simétricos, sin de puntillas,
compensacion piernas mas _
(piernas en posicion ~ Separadas, cambio
neutra, talones pqst_uml, etc), un
apoyados), un minimo de 3 seg.

minimo de 3 seg.

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 2. Instrucciones generales para el item1 de la evaluacion segln la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 3

6.3 Item 2: Marcha

Posicion de inicio: De pie. Observar como anda al menos 10 pasos en plano sagital y

coronal

Instrucciones: ¢Puedes andar desde un punto de partida A hasta el punto B?

Detalle para puntuar: Andar sin zapatos ni calcetines. Puntuacion 1: Si el paciente

generalmente anda de puntillas, pero ocasionalmente o cuando se le requiere apoya el talén en el

suelo.

Actividad 2 1 0

Marcha Anda con marcha Anda de puntillas. Z:ﬂﬁgiién
talén-dedos o Incapaz de apoyar : :

: talén-dedos independiente. Usa
con marcha pies ortesic o antla
planos. cortas distancias

con ayuda.
Fotos/
notas

J.). Vilchez

Figura 3. Instrucciones generales para el item 2 de la evaluacién segln la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 4

6.4 item 3: Levantarse de la silla

pecho y con los pies apoyados.
Posicion de salida 90 © caderas y rodillas. Pies no mas de la anchura de los hombros.

Posicion de inicio:  Sentado en la silla o sobre un step con los brazos cruzados sobre el

podria utilizar, un step bajo los pies para conseguir la posicion correcta de inicio.

Instrucciones: ¢Puedes levantarte de la silla manteniendo los brazos cruzados sobre el
pecho?
Detalle para puntuar: Una silla de tamano apropiado-(sin brazos). Alternativamente se

apoyandose en la silla
o girandose a un lado
0 mediante la
ampliacion de la base

Actividad 2 1 0
Marcha Capaz de ponerse Capaz de ponerse de Incapaz
de pie manteniendo pie con la ayuda de
los brazos cruzados los muslos )

Fotos/

notas

Figura 4. Instrucciones generales para el item 3 de la evaluacion segun la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,

revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)

J.J. Vilchez



ANEXO 5

6.5 Item 4 y 5: Mantenerse de pie sobre una pierna (derecha e izquierda)

Posicion de inicio:  De pie. Sin zapatos

Instrucciones: {Puedes ponerte de pie sobre la pierna derecha / izquierda durante 3
segundos?
Detalle para puntuar: Mejor en el suelo en lugar de sobre una esterilla. Puntuacion 2 —

| Aguanta un minimo de 3 segundos sobre la pierna derecha / izquierda

Actividad 2 1 0
Marcha Capaz de soportar Aguanta, pero Incapaz
de una manera momentaneamente o
relajada 3 segundos con flexién del tronco
lateral o necesita
apoyo.

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 5. Instrucciones generales para los items 4 y 5 de la evaluacion segun la escala NSAA.
Fue extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 6

6.6 item 6 y 7: Subir un escalén con pierna derecha e izquierda

Posicion de inicio:  De pie frente al step, los pies a no mas de 20 cm de distancia del
step

Instrucciones: ¢Puedes subir al step con la pierna derecha / izquierda?

Detalle para puntuar: El step debe ser de aproximadamente 15 cm de alto. Se podra
dar ayuda por un lado "neutral" por parte del terapeuta

Actividad 2 1 0

Marcha Sube de manera Sube pero Incapaz

normal compensando  (girar
hacia un Ilado el
tronco / cadera) o
necesita apoyo

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 6. Instrucciones generales para los items 6 y 7 de la evaluacion segun la escala NSAA.
Fue extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 7

' 6.7 item 8 y 9: Bajar un escalén con pierna derecha e izquierda

Posicion de inicio:  De pie frente al step

Instrucciones: ¢Puedes bajar del step con la pierna derecha / izquierda?

dar ayuda por un lado "neutral" por parte del terapeuta

Detalle para puntuar: El step debe ser de aproximadamente 15 cm de alto. Se podra

apoyo o utiliza
método que evita la
flexion de la rodilla de

apoyo

Actividad 2 1 0
De lado, salta hacia
. ol Incapaz
Marcha Baja de manera abajo, empuja en la PR
normal pierna, o necesita

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 7. Instrucciones generales para los items 8 y 9 de la evaluacion segun la escala NSAA.
Fue extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,

revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 8

6.8 item 10: Sentarse

Posicion de inicio: A partir de la posicion en dectbito supino en el suelo, con los brazos a
lado. Sin almohada bajo la cabeza.
Instrucciones: ¢Puedes sentarte?

Detalle para puntuar: El objetivo de acostado a. El uso de una mano o un brazo es
aceptable para lograr una puntuacion de 2. Puntuacion 1 si el sujeto se convierte en prono o
hacia el suelo para trabajar su camino en sentarse o si utiliza dos brazos.

Actividad 2 1 0
Marcha Empieza acostado y Utiliza dos brazos / Incapaz
puede usar una tira de las piernas o se
mano / brazo para gira hacia el suelo

empujar hacia arriba

(_fi@

Fotos/

notas

J.J. Vilchez
Figura 8. Instrucciones generales para el item 10 de la evaluacién segun la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 9

6.9 Item 11: Levantarse del suelo

Posicion de inicio: A partir de la posicion supina con los brazos al lado del otro, con las
piernas rectas. Sin almohada.

Instrucciones: Da las siguientes instrucciones verbales a los participantes: "Cuando diga
VAMOS ponte como un soldado todo lo rdpido que te sea posible". Dar la orden "Preparados,
listos..." e iniciar el cronémetro cuando dice "VAMOS". Detener el temporizador cuando el
participante asume una posicion vertical con los brazos a su lado (SOLDADO).

Detalle para puntuar: La actividad debe intentarse sin el uso de apoyos. Puntuacion 1:
. Si el participante llega a pie con independencia de cualquier apoyo, pero
demuestra cualquier signos de Gower.
D ‘. Los componentes de la maniobra de Gower:

« Gira hacia el suelo (en una posicién de rodillas de cuatro patas)

¢ Coloca las manos en el suelo para ayudar a subir y camina usando las
manos hacia él

e Utiliza uno o ambos brazos para empujar hacia arriba lograr la vertical

* Amplia base de apoyo mediante la abduccién caderas y extendiendo las

rodillas
Actividad 2 . o
Al menos presenta ) N
Marcha No hay evidencia de uno de los (a) tiene que uplnzar
la maniobra de componentes el apoyo de objetos,
Gower descritos por ejemplo, externa
anteriormente en silla

m.a.niobra de Gowers o (b) No se puede
utilizar la mano (s) en
las piernas

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 9. Instrucciones generales para el item 11 de la evaluacion segln la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 10

6.10 ftem 12: Levantar la cabeza en posicién supina

Posicion de inicio:  En decubito supino sobre una camilla o en el suelo, con los brazos
cruzados sobre el pecho. Sin almohada.

Instrucciones: ¢Puedes levantar la cabeza para mirar a los dedos del pie manteniendo los
brazos cruzados?

Detalle para puntuar: Pedir al paciente que mantenga los brazos cruzados sobre el
pecho durante la maniobra para evitar que se ayude. También pregunte si se puede mirar los
dedos del pie para asegurar el cuello se flexiona 'levantar la cabeza y mirar a tus pies'

Actividad 2 1 0
Marcha En deciibito supino, L@ cabeza la levanta Incapaz
la cabeza debe mediante la flexion
levantarse en la lateral o sin flexion del
linea media. cuello.

Fotos/

notas

1.J. Vilchez

Figura 10. Instrucciones generales para el item 12 de la evaluacion segln la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 11

6.11 Item 13: Mantenerse de pie sobre los talones

Posicion de inicio:  De pie en el suelo. Sin zapatos
Instrucciones: ¢Puedes ponerte de talones?

Detalle para puntuar: Debe elevar ambas puntas de los pies al mismo tiempo para un 2.
Actividad 2 1 0
Levanta las puntas de . Incapaz
Sélo levanta los dedos
Marcha ambos pies a la vez

o solo logra flexion

apoyandose en los dorsal de un pie.

talones. Puede dar
algunos pasos para
guardar el equilibrio.

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 11. Instrucciones generales para el item 13 de la evaluacion segun la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 12

6.12 Item 14: Saltar

Posicién de inicio:  De pie en el suelo, los pies juntos en posicion comoda
Instrucciones:  ¢Salta lo mas alto que puedas?

Detalle para puntuar: Se requiere altura, no avance. Es aceptable un pequefio
desplazamiento hacia delante.

Actividad 2 1 0
Marcha Levanta del suelo Levanta un pie tras otro Incapaz
ambos pies al (saltando) o no levanta
mismo tiempo. completamente  ambos

pies al mismo tiempo.

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 12. Instrucciones generales para el item 14 de la evaluacion segln la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,

revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 13

| 6.13 Item 15 y 16: Saltar sobre una pierna (derecha e izquierda)

| Posicion de inicio:  Iniciado posicion de pie en el suelo en la pierna derecha / izquierda. Sin
zapatos
Instrucciones: ¢Puedes subir la pierna derecha / izquierda?

Detalle para puntuar: Puntuacion 2 — levanta claramente y sin apoyo el pie del suelo.
Actividad 2 1 0
Marcha Levanta la punta del Capaz de doblar la Incapaz
pie y el talén del rodilla y levantar el
suelo talon, sin separar del

suelo la punta del pie.

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 13. Instrucciones generales para los items 15 y 16 de la evaluacion segln la escala NSAA.
Fue extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)



ANEXO 14

‘ 6.14 item 17: Correr (10 metros)

Posiciéon de inicio:  De pie.

Instrucciones: Dar las siguientes instrucciones: "Cuando diga VAMOS acude hacia mi lo
mas rapido que puedas con seguridad" Dar la orden de "Preparados, listos... - VAMOS" e iniciar el
cronéometro a la orden de "VAMOS". Continuamente alentar al participante hasta que cruce la
linea de meta. Detener el temporizador cuando el segundo pie cruce la linea de meta.

Detalle para puntuar: Marcar una linea recta de 10 metros en un departamento
tranquilo o pasillo. Usamos un cronometro para medir el tiempo de la marcha. Debemos revisar el
estado del calzado. Garantizar la seguridad de los participantes. Deben ir "tan rapido como les
sea posible". Puntuacion 1 - 'jog Duchenne' - no es una carrera continua (hay una fase de doble
apoyo), pero es mas que un paseo. Por lo general se caracteriza por el uso de maniobras
adaptativas (rotacion del tronco, puntillas, contoneo...)

Actividad 2 1 o

Marcha Levanta ambos pies "trote Duchenne" Incapaz
del suelo

Fotos/

notas

J.J. Vilchez

Figura 14. Instrucciones generales para el item 17 de la evaluacion segln la escala NSAA. Fue
extraido de “Pruebas funcionales en DMD. Recopiladas y adaptadas por J.J. Vilchez Padilla,
revisadas por A. Nascimento”. Elaborado por J.J. Vilchez Padilla (21)
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