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Antecedentes: En los ultimos afios ha aumentado la incidencia de las
alteraciones metabodlicas en la poblacion infantil. Los errores congénitos del
metabolismo conllevan un complejo cuadro clinico, con alteraciones neuromotoras
como: ataxia, distonia, hipotonia y espasticidad. La efectividad de la Fisioterapia en
sujetos con alteraciones neuromotoras de origen metabodlico apenas ha sido
desarrollada en la literatura cientifica; sin embargo, existen publicaciones cientificas
sobre la evidencia de las intervenciones fisioterapéuticas en sujetos con

alteraciones sensoperceptivomotoras de similar presentacién clinica.

Objetivos: El objetivo principal de esta revision sistematica es determinar la
efectividad de la Fisioterapia para mejorar la funcidbn motora gruesa y el equilibrio
estéatico y funcional en nifios con alteraciones sensoperceptivomotoras similares a
las presentadas por sujetos con alteraciones neuromotoras de origen metabdlico.
Los objetivos secundarios son: determinar los instrumentos de valoracion
empleados con mayor frecuencia para evaluar el equilibrio y la funcibn motora
gruesa, y proponer una linea de investigacion que permita comprobar los resultados

obtenidos en sujetos con alteraciones neuromotoras de origen metabdlico.

Material y métodos: Se realizd una revision sistematica de ensayos clinicos
aleatorizados, revisiones sistematicas y meta-analisis publicados entre octubre del
2014 y febrero del 2015. Se emplearon las bases de datos Pubmed, Cochrane
Library, PEDro y TESEO; ademas de la busqueda manual en las revistas
Fisioterapia, Cuestiones de Fisioterapia y Pediatric Physical Therapy. Los criterios
de inclusion fueron articulos que planteasen intervencion de Fisioterapia en sujetos
de entre 2 y 18 afios con afectaciones sensoperceptivomotoras, y que considerasen
como variables resultado la funcion motora gruesa y el equilibrio. Se limito la
busqueda a los idiomas espafiol, inglés y francés. Se evalud la calidad metodolégica
de los articulos con la Escala Scottish Intercollegiate Guidelines Network - SIGN, el
factor de impacto de la revista de publicacion y la Escala de Jadad para ensayos

clinicos aleatorizados.



Resultados: Un total de 177 articulos cumplian los criterios de inclusion.
Tras eliminar duplicados, realizar la lectura del texto completo y evaluar la calidad
metodoldgica de los articulos, se obtuvieron 15 articulos, todos ellos ensayos
clinicos aleatorizados. La mayoria de los articulos tenia una muestra de nifios de
entre 3 y 12 afios con capacidad de marcha y diagndstico de paralisis cerebral. El
instrumento de medida empleado con mas frecuencia para evaluar la funcion
motora gruesa fue Gross Motor Function Measure; para evaluar el equilibrio
funcional, Pediatric Balance Scale y Timed Up-and-Go Test; y para el equilibrio
estatico, la prueba de estabilidad o estabiliometria. A fin de mejorar la funcion
motora gruesa y el equilibrio, la mayoria de los articulos planteaba programas de
Fisioterapia basados en la realizacion repetida de una actividad funcional especifica,
y la facilitacion de la marcha con tapiz rodante, con uso o no de un sistema de
soporte parcial de peso, en funcién del grado de afectacion motora del sujeto. Solo
en cuatro de los articulos analizados, se aplicaba otro tipo de intervenciones como

hipoterapia, Fisioterapia acuatica y plataforma de vibracion.

Conclusiones: Los programas de Fisioterapia basados en la propuesta de
actividades orientadas hacia una tarea especifica y funcional, y el empleo del tapiz
rodante con o sin soporte parcial de peso, son efectivos para mejorar la funcion
motora gruesa y el equilibrio, tanto estatico como funcional, en nifios con
alteraciones sensoperceptivomotoras similares a las presentadas por sujetos con
alteraciones neuromotoras de origen metabdlico en periodo de estabilizacion. Por
ello, se propone un ensayo clinico aleatorizado como futura linea de investigacién
para comprobar estos hallazgos en nifios con alteraciones neuromotoras de origen

metabodlico.

Palabras clave: error congénito del metabolismo, enfermedad metabdlica,

Fisioterapia, funcion motora gruesa, equilibrio.



Background: The incidence of metabolic disorders in children has increased
in the last years. Inborn erros of metabolism involve a large number of symptoms,
among which there are neuromotor disturbances such as ataxia, dystonia, hypotonia
and spasticity. There is a lack of evidence about the effectiveness of Physiotherapy
interventions in subjects with metabolic neuromotor disorders in the scientific
literature. However, there are some papers on the effectiveness of Physiotherapy
interventions in subjects with sensomotorperceptive alterations with similar clinical

presentation.

Objective: The main objetive of this systematic review is to determine the
effectiveness of Physiotherapy interventions to improve gross motor function and
static and functional balance in children with sensomotorperceptive alteration who
have similar clinical presentation to those subjects with metabolic neuromotor
disorders. Secondary objetives are to determine the most commonly used
assessment tools to evaluate balance and gross motor function, and to propose a
research Project to verify the results in subjects with neuromotor metabolic

disorders.

Material and Methods: A systematic review of randomized clinical trials,
systematic reviews and meta-analyzes was developed between October 2014 and
February 2015. The search was performed in different databases, such as
PUBMED, Cochrane Library, PEDro and TESEO, and, in addition to that, manual
search was carried out in the journals Fisioterapia, Cuestiones de Fisioterapia and
Pediatric Physical Therapy. Inclusion criteria were articles that used Physiotherapy
interventions in subjects aged 2 to 18, with sensomotorperceptive affectations, and
that the outcomes variables were gross motor function and balance. Search was
limited in Spanish, English and French. The methodological quality of the articles
was evaluated with the Scottish Intercollegiate Guidelines Network Scale — SIGN;

the impact factor and the Jadad Scale for randomized clinical trials.



Results: A total of 177 articles met the inclusion criteria. After deleting
duplicates results, and reading their full text, and assessing the methodological
quality of the articles, there were 15 articles left, all of them were randomized clinical
trials. Most of them had a sample of children between 3 and 12 years, with gait
capacity, and diagnosed of cerebral palsy. The most common measuring instrument
used to evaluate gross motor function was the Gross Motor Function Measure; to
evaluate the functional balance was the Pediatric Balance Scale and the Timed Up-
and-Go Test; and for static balance, the stability test. To improve gross motor
function and balance, most of articles raised Physiotherapy programs based on
performance of a specific and functional activity, and gait facilitation using a
treadmill. Only four of the selected articles used other interventions, such as

hippotherapy, aquatic Physical therapy and vibration platform.

Conclusions: Physical therapy programs based on performance of a specific
and functional activity, and gait facilitation using a treadmill are effective to improving
gross motor function and static and functional balance in children with
sensomotorperceptive impairments similar to subjects with metabolic neuromotor
disorders. Therefore, a randomized controlled trial is proposed as a future research
line to verify these findings in children diagnosed with metabolic neuromotor

disorders.

Key words: inborn error of metabolism, metabolic disorder, physical therapy,

gross motor function, balance.
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AP: anteroposterior (eje, direccion).

BBS: Berg Balance Scale.

BOTMP: Bruininks Osteresky of Motor Proficiency.
ECA: Ensayo Clinico Aleatorizado.

EECCAA: Ensayos Clinicos Aleatorizados.

ECM: Error Congénito del Metabolismo.

ERT: Terapia de Reemplazamiento Enzimético.
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GMFM: Gross Motor Function Measure.

M-ABC: Movement Assessment Battery for Children.
ML: mediolateral (eje, direccion).

MS/MS: Espectrometria de masas en tandem.

PBS: Pediatric Balance Scale.

SIGN: Scottish Intercollegiate Guidelines Network.
SNC: Sistema Nervioso Central.
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1. INTRODUCCION

1.1. Concepto

Los errores congénitos del metabolismo (ECM) o trastornos metabdlicos
hereditarios son producidos por diferentes alteraciones en la funcion metabdlica
normal, debido a mutaciones en el contenido genético. Son muy poco frecuentes de
manera individual, pero, en conjunto, suponen un importante problema sanitario,
siendo responsables de una alta tasa de morbilidad y mortalidad en la poblacion
pediatrica @9, A lo largo de los Ultimos afios se han identificado nuevos tipos de
ECM bioquimicamente distintos. Algunas publicaciones del afio 2006 sefialan mas
de 400 tipos @, mientras que estudios realizados en el afio 2010 identifican
alrededor de 700 ECM diferentes @,

La alteracion genética causante de estas enfermedades esta presente desde
el momento de la concepcién, por lo que la mayoria estan activas desde la etapa
fetal. Aun asi, en muchos casos no originan dafios en el feto, ya que la placenta
supone un efectivo sistema para la eliminacién de los metabolitos toxicos, excepto

en algunos tipos en los que hay afectacion del metabolismo energético ©.

La sintomatologia se desarrolla normalmente durante la etapa neonatal,
pasado un periodo de tiempo asintomatico de entre dos y siete dias tras el parto, 0
de manera inmediata en algunos casos. El origen metabdlico del cuadro clinico no
suele diagnosticarse hasta que la enfermedad se encuentra en una fase avanzada.
En la mayoria de casos, es confundida con otras afectaciones mas frecuentes dentro

de la clinica, y diagnosticada como tales (-:2.4.7),



1.1.1. Patrén de mutacion y herencia

La mutacién responsable del ECM puede producirse en el material genético
celular o en el ADN mitocondrial. En un 67% de los casos la herencia es autosémica
recesiva; en el 21%, autosomica dominante; en el 6% esta ligada al cromosoma X, y

en el restante 6%, al material genético mitocondrial .

Dicha mutacion conlleva la alteracion estructural de la proteina resultado de la
sintesis de estos genes, o la disminucion de sus niveles de produccion. Este hecho
desencadena desequilibrios quimicos en el organismo que son los responsables de
las consecuentes manifestaciones clinicas. Se produce el bloqueo de una etapa
metabolica debido a la acumulacion de metabolitos antes de la misma, la desviacion
de la ruta metabdlica hacia la produccion de compuestos toxicos indeseables, el

déficit en la sintesis de productos, o combinacion de los anteriores &2 4),

1.2. Epidemiologia

Tanto el desarrollo como la distribucién de los ECM en la poblacién general
dependen de las tasas de mutacion, del patron de herencia, de las alteraciones
secundarias y de otros pardmetros sociales y naturales, como las tasas de migracion

y la endogamia @,

La incidencia total de los ECM se sitla entre 1/2.500 y 1/5.000 nacimientos. El
80% de estas alteraciones del metabolismo son consideradas como enfermedades
raras 0 muy raras, ya que presentan una incidencia inferior al 0,0001%. Los estudios
epidemioldgicos publicados presentan algunas limitaciones y carencias, debido a la
gran heterogeneidad de sintomatologia clinica, a la dificultad para establecer un
diagnostico y al incremento del nUmero de nuevos casos, por lo que se desconoce
su incidencia global exacta. Normalmente se extrapolan los datos a partir de

estudios realizados en poblaciones seleccionadas de casos reconocidos, lo que

2



supone una infraestimacion en el nimero de casos y un sesgo en la severidad de la

afectacion 1.2.8),

El uso del cribado neonatal permite identificar alteraciones que afectan a
recién nacidos e instaurar un tratamiento precoz, previniendo en muchas ocasiones
el desarrollo de afectaciones graves e irreversibles, e incluso la muerte. A principio
de los afios noventa, el desarrollo de la espectrometria de masas en tandem
(MS/MS), supuso un importante cambio en el enfoque del cribado neonatal, ya que
permite cribar varias alteraciones simultdneamente. Segun la National Academy of
Clinical Biochemistry (NACB), los ECM detectables mediante MS/MS son: las
alteraciones del catabolismo y del transporte de los aminoacidos, las alteraciones

de la oxidacion de los acidos grasos y las acidemias organicas (146 9-11),

Estudios epidemiolégicos realizados segun datos de MS/MS indican que los
ECM con mayor prevalencia son el déficit de acil-CoA deshidrogenasa de cadena
media y la fenilcetonuria. Estudios recientes han cuantificado la prevalencia de cinco
alteraciones del metabolismo en neonatos, siendo del 0,53-1,06/100.000 nacidos en
la poblacion occidental (Tabla 1.2.1, Figura 1.2.1). Sin embargo, en estudios
llevados a cabo en poblaciones orientales se registran tasas mas elevadas, lo cual
se relaciona con que son estas las poblaciones que presentan un mayor indice de

consanguinidad @ 12),

Tabla 1.2.1 Prevalencia de cinco errores congénitos del metabolismo en neonatos 2

ECM Prevalencia por 100.000 a nivel mundial Prevalencia por 100.000 en paises occidentales
[95% CI] [95% CI]
HCY 1,09 [0,34; 3,55] 0,53 [0,31; 0,89]
MSDU 1,19 [0,77; 1,84] 0,71 [0,53; 0,96]
GA-1 1,40 [1,07; 1,84] 1,06 [0,90; 1,24]
IVA 0,96 [0,63; 1,45] 0,79 [0,55; 1,13]
LCHADD 0,91 [0,47; 1,77] 0,65 [0,43; 0,91]

HCY: Homocistinuria. MSDU: Enfermedad de la orina con olor a jarabe de arce. GA-1: Aciduria glutatica tipo 1. IVA: Acidemia
isovalérica. LCHADD: Deficiencia de 3-hidroxi acil-CoA deshidrogenasa de cadena larga. ECM: Error Congénito del

Metabolismo.



Figura 1.2.1. Prevalencia de cinco errores congénitos del metabolismo en neonatos (12
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isovalérica. LCHADD: Deficiencia de 3-hidroxi acil-CoA deshidrogenasa de cadena larga.

La Asociacion Espafiola de Cribado Neonatal en Espafia (AECNE) presento,
en la XIX Reunion de Centros de Cribado Neonatal, los udltimos datos
epidemiologicos sobre la incidencia de ECM en recién nacidos, actualizados de
diciembre de 2012. Anteriormente, la red de investigacion espafiola fundada por el
FIS (Fondo de Investigacién Sanitaria, Instituto de Salud Carlos Ill. Ministerio de
Sanidad) identific6 1.675 casos, entre los que habia 158 tipos diferentes de ECM,
entre los afios 2003 y 2005 ? 13, (Tabla 1.2.2, Figura 1.2.2)

Tabla 1.2.2. Prevalencia de errores congénitos del metabolismo en Espafia segun el Fondo de Investigacion

Sanitaria - FIS y la Asociacion de Cribado Neonatal en Espafia - AECNE (13

P . FIS AECNE
Error Congénito del Metabolismo 2003-2005 2001- 2012
Deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa de cadena media — MCADD 1/85.177 1/21.872
Deficiencia del transportador de carnitina — CTD 1/ 79.506
Acidos Deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa de cadena corta — SCADD 1/ 93.962
grasos Deficiencia de 3-hidroxi acil-CoA deshidrogenasa de cadena larga - LCHADD 1/75.713 1/ 258.396
Deficiencia de carnitina-palmiolil transferasa tipo | - CPT-I 1/ 344.529
Deficiencia de carnitina-palmiolil transferasa tipo Il - CPT-II 1/516.793
Fenilcetonuria — PKU 1/ 8.302
Enfermedad de la orina con olor a jarabe de arce — MSUD 1/ 32.448 1/ 79.506
Aminoécidos Homocistinuria — HCY 1/129.198
Tirosinemia tipo | - TYR-I 1/ 97.345 1/ 206.717
Deficiencia de metionina adenosil transferasa - MAT 1/ 344.529
Acidemia metilmalénica — MMA 1/ 85.177 1/27.199
Acidos Acidemia glutarica tipo | - GA-I 1/ 41.298 1/ 68.905
orgéanicos Acidemia propi6nica — PA 1/ 28.996 1/103.358
Acidemia isovalérica — IVA 1/ 1.033.587




Figura 1.2.2 Prevalencia de errores congénitos del metabolismo en Espafia segun el Fondo de Investigaciéon

Sanitaria - FIS y la Asociacion de Cribado Neonatal en Espafia - AECNE (13
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MCADD: Deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa de cadena media. CTD; Deficiencia del transportador de carnitina. SCADD:
Deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa de cadena corta. LCHADD: Deficiencia de 3-hidroxi acil-CoA deshidrogenasa de
cadena larga. CPT-I: Deficiencia de carnitina-palmiolil transferasa tipo I. CPT-II: Deficiencia de carnitina-palmiolil transferasa
tipo Il. PKU: Fenilcetonuria. MSDU: Enfermedad de la orina con olor a jarabe de arce. HCY: Homocistinuria. TYR-I: Tirosinemia
tipo |I. MAT: Deficiencia de metionina adenosil transferasa. MMA: Acidemia metilmal6nica. GA-1: Acidemia glutarica tipo 1. PA:
Acidemia propionica. IVA: Acidemia isovalérica.

1.3. Clasificacién y patofisiologia

Debido a la heterogeneidad en su forma de presentacién resulta complejo
establecer una clasificacién para este tipo de alteraciones. El Profesor Saudubray
propuso una clasificacion inicial de tipo clinico basada en la sintomatologia y en la
forma de presentacion, en el desencadenante de la enfermedad y en el momento de
debut clinico -3, (Tabla 1.3.1)

Tabla 1.3.1 Clasificaciéon propuesta por Saudubray @

- Cronico progresivo - Nutrientes - Neonatal
- Agudo intermitente - Intercurrencias - Lactancia
- Agudo progresivo: tipo déficit energético o intoxicacion - Farmacos - Adolescente y adulto




Desde un punto de vista patofisiolégico, los ECM se clasifican en tres grupos

con caracteristicas diagnosticas diferenciadas: con riesgo de intoxicacion, que

afectan al metabolismo energético y que afectan a moléculas complejas.

Grupo I, ECM con riesgo de intoxicacion: el riesgo de intoxicacion, agudo o
progresivo, se debe a la acumulacion de sustancias toxicas procedentes rutas
metabdlicas. No suelen afectar a la salud del feto y se desarrollan tras un
periodo de tiempo asintomatico, ante determinadas situaciones que
desencadenan la sintomatologia de manera aguda (enfermedad, fiebre o
alimentos). Dentro de este grupo destacan las aminoacidopatias, las acidemias
organicas y las alteraciones del ciclo de la urea y de los hidratos de carbono.

Grupo Il, ECM del metabolismo energético: existe un déficit en los niveles de
produccion de energia o en su utilizacion a nivel de higado, musculo, miocardio
u otros tejidos. Se subdividen en alteraciones del metabolismo energético
mitocondrial y citoplasmatico. Los ECM mitocondriales son mas graves, ya que
conllevan alteraciones sistémicas y pueden interferir en el desarrollo

embrionario o fetal, e incluso causar la muerte subita.

Grupo Ill, ECM de moléculas complejas: hay afectaciébn de organulos
celulares, interviniendo de manera negativa en los procesos de sintesis o
catabolismo de las moléculas complejas. Dentro de este grupo se encuentran
las alteraciones por depdsito lisosomal, las peroxisomales y los errores en el

transporte o en el procesamiento intracelular (- 14.15),

1.4. Sintomatologia

El complejo e inespecifico cuadro clinico que presenta el sujeto con una

alteracion metabdlica congénita, se relaciona frecuentemente con enfermedades

infecciosas o0 con otras alteraciones mas comunes, como la paralisis cerebral. A

medida que crece, se van desarrollando nuevas manifestaciones clinicas como



deterioro neuroldgico, convulsiones, retraso del desarrollo psicomotor, ataxia,

alteracion de la coordinacion y malformaciones, entre otras (-4 6.7, 14, 15),

El desarrollo de la sintomatologia depende del tipo de ECM. En los de riesgo
de intoxicacion (Grupo I) se desencadena, tras un periodo de tiempo asintomatico,
un repentino y grave cuadro clinico sin causa aparente y que no responde al
tratamiento. En ECM por deficiencia energética (Grupo Il), la presentacién es menos
clara y su gravedad es variable, en ocasiones los sintomas no se manifiestan hasta
pasados meses e incluso afos. Los ECM de moléculas complejas (Grupo Ill) se

desarrollan de manera progresiva y los sintomas suelen ser permanentes @14 15),

A continuacién, se exponen las manifestaciones clinicas que pueden
desarrollarse en el caso de una enfermedad congénita metabdlica, destacando las
alteraciones motoras y neuromusculares, para las que se recomienda la Fisioterapia

como tratamiento sintomatoldgico (16-2%), (Tabla 1.4.1)

1.4.1. Alteraciones motoras y neuromusculares

La presencia y el desarrollo de alteraciones motoras y neuromusculares
dependen del nivel al que afecte la patologia metabdlica en el Sistema Nervioso
Central (SNC) o en el Sistema Musculoesquelético. Puede haber alteraciones en
corteza motora, ganglios basales, cerebelo, mielina, neuronas motoras, axones,

musculos y uniones neuromusculares, o combinacion de los anteriores (1 6. 8. 21, 23-26),

Generalmente se altera tanto la funcibn motora como el control postural, el
sujeto es inestable en la linea media por la alteracion del equilibrio; disminuye la
fuerza muscular y el rango de movimiento articular y se altera el tono muscular,
favoreciendo asi el progresivo desarrollo de contracturas y deformidades. Es
frecuente encontrar debilidad muscular e intolerancia al ejercicio, favoreciendo la
aparicion de fatiga y calambres musculares. Todo ello se traduce en una menor

capacidad funcional y, con ello, una disminucién en la calidad de vida. Durante la



infancia y la adolescencia es frecuente que se desarrolle ataxia y distonia, ademas

de alteraciones del tono muscular y neuropatias periféricas (- 6.8 21, 23-26)

1.4.1.1. Ataxia

Se describe la ataxia como la incapacidad para mantener una postura y para

realizar movimientos finos, precisos y controlados. Esta incoordinacion en la

dimensién y precision del movimiento, se relaciona intimamente con el equilibrio y

con la capacidad motora * 26 27) Las principales caracteristicas del movimiento

ataxico son: torpeza en los movimientos de las extremidades, descomposicion del

movimiento, dismetria, hipermetria y disdiadococinesia ¢7-28),

Generalmente la ataxia se produce debido a una disfuncién en el cerebelo, en

sus aferencias y eferencias, en las vias sensitivas de las columnas posteriores de la

meédula espinal, o por combinacion de estas causas. La ataxia metabdlica presenta

dos tipos de desarrollo: crénicamente progresiva o intermitente ¢ 26. 28, 29),

Ataxia aguda intermitente: en enfermedades del metabolismo intermedio,
aminoacidopatias y alteraciones del ciclo de la urea. Tiende a permanecer

constante y empeora durante los episodios de descompensacion ©: 26.28),

Ataxia con disfuncion espinocerebral progresiva: la de inicio en la infancia
es una de las formas mas graves dentro de las ataxias recesivas, destacando la
ataxia de Friedrich. Se caracteriza por atrofia del cerebelo, del tronco del
encéfalo y de los tractos espinales, con sindrome ataxico sensorial, pérdida de
la propiocepcién y arreflexia. Su progresion es variable, ya que algunos sujetos
presentan periodos de estabilizacion. Se desarrolla principalmente en

sindromes mitocondriales ©: 26.28,29)

Ataxia con deterioro neuroldgico progresivo: en enfermedad de Refsum,
esfingolipidosis, aciduria L-2-hidroxiglutarica, xantomatosis cerebrotendinosa y
deficiencia de coenzima Q10. En algunos casos de alteraciones de la

glicosilacion puede presentar mejoria 29,



- Ataxia con epilepsia mioclonica progresiva: el signo clinico fundamental es
la epilepsia severa. Hay mioclonus y ataxia, con demencia, espasticidad y
convulsiones. Puede estar presente en alteraciones lisosomales vy

mitocondriales ©: 26),

1.4.1.2. Distonia

La distonia es un trastorno del movimiento que se caracteriza por presentar
contracciones musculares persistentes e involuntarias que causan torsidon con
movimientos repetitivos, 0 mas comunmente, posturas andmalas. EI movimiento
disténico se produce debido a la activacion de muasculos que normalmente no
intervienen en un determinado movimiento, con co-contracciones sostenidas de la
musculatura antagonista, ya que se afecta la inervacion reciproca. Se produce un
aumento del tono muscular antes, durante y después del movimiento, con una
postura final que se mantiene en el tiempo. En las etapas iniciales se desencadena
solo con determinadas acciones especificas, luego con cualquier accion y finalmente
incluso en reposo. En casos severos da lugar al desarrollo de deformidades

articulares y tendinosas * 5 28,30, 31),

La distonia heredodegenerativa se produce por una alteracién metabdlica y se
presenta de manera asociada a otros signos graves de afectacion neurologica, como
espasticidad, deterioro cognitivo y epilepsia. Es uno de los principales sintomas en
los trastornos del metabolismo de los neurotransmisores, en algunos casos de
enfermedad de Wilson, déficit de pantotenato cinasa 2 y citopatias mitocondriales. A
diferencia de la distonia idiopéatica, la de origen metabdlico se instaura de manera
generalizada o presenta un inicio postural. No obstante, en algunos casos, se
desarrolla en etapas tardias de manera focal, aunque teniendo una rapida

generalizacion (7 26, 30),



1.4.1.3. Alteracion del tono muscular: espasticidad e hipotonia

La espasticidad se produce por una afectacion a nivel de la motoneurona
superior o de los tractos corticoespinales. Generalmente, se debe a un dafio
causado durante los ultimos meses del embarazo o en el parto, siendo uno de los
sintomas mas inespecificos. Normalmente se desarrolla de manera progresiva y se
asocia a otros sintomas neurolégicos y a un deterioro global, aunque en algunos
casos se presenta de manera aislada en forma de paraparesia espastica. Se
considera la posibilidad de afectacion metabdlica en aquellos nifios diagnosticados
de paralisis cerebral pero sin historia ni pruebas clinicas de dafio cerebral perinatal o

postnatal ),

La hipotonia aislada o predominante se presenta en algunos ECM de
aparicion neonatal, normalmente, asociada a otros sintomas neurologicos. La
hipotonia metabodlica mas severa aparece en alteraciones de la cadena respiratoria

mitocondrial y del ciclo de la urea y en trastornos peroxisomales, entre otros (.14 15),

1.4.1.4. Debilidad muscular, intolerancia al ejercicio y calambres

musculares

La debilidad muscular puede estar presente al nacer o desarrollarse de
manera progresiva. Durante la infancia se manifiesta con debilidad en el llanto y en
la succion, y con escasez de movimientos. En casos severos se desarrollan
dificultades respiratorias causadas por la debilidad de la musculatura intercostal.
Conlleva un retraso en el desarrollo motor del nifio, a la hora de adquirir hitos
motores, como la sedestacion, la bipedestacion y la marcha, y actividades como

saltar y subir y bajar escaleras (- 5 28),

El origen de la debilidad muscular en la patologia metabdlica se relaciona con
la afectacion del sistema neuromuscular. Normalmente presenta un comienzo

insidioso o intermitente, con periodos de pardlisis. Hay intolerancia al ejercicio
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debido a la alteracion de las rutas bioquimicas que intervienen en la contraccion
muscular; la fatiga es el sintoma inicial, pero también puede aparecer mialgia y
calambres musculares. Es comun en los déficits de utilizacién de carbohidratos y de
la beta oxidacion de los acidos grasos y en algunas alteraciones de la cadena

respiratoria mitocondrial -5 28),

1.4.1.5. Neuropatia periférica

En los ECM, los nervios periféricos pueden verse afectados en estructura o en
funcién, por lo que se desarrollan polineuropatias de diversos tipos: polineuropatia
axonal, como forma clinica mas comun, y polineuropatia sensoriomotora crénica, en
casos de alteracion mitocondrial y de la oxidacion de los acidos grasos de cadena
larga. La polineuropatia desmielinizante crénica aparece con frecuencia en las
alteraciones del metabolismo de la mielina, alteraciones peroxisomales y en algunos

trastornos mitocondriales (26),

1.4.1.6. Dismorfismo y/o malformaciones

Algunos sujetos con patologia metabdlica presentan rasgos fisicos
caracteristicos como dismorfia facial (fascies toscas o0 caracteristicas faciales
similares a las presentadas en el sindrome de Down) y displasias y malformaciones
a nivel musculoesquelético, cardiaco, renal o de las vias aéreas superiores.
Aparecen con mayor frecuencia en casos de alteracion del metabolismo energético y

en trastornos peroxisomales y lisosomales & 7:14),
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1.4.2. Otras alteraciones

El SNC durante el periodo neonatal es muy vulnerable a los efectos toxicos
producidos por la acumulacion de metabolitos, a las carencias energéticas o a la
falta de algun componente esencial. Por ello, los ECM que afectan al SNC se
caracterizan por presentar un comienzo temprano. Cuando la enfermedad se inicia
en etapas posteriores, al final de la adolescencia o al inicio de la edad adulta, la

funcion se altera solo parcialmente & 51,

En ECM con riesgo de intoxicacion y en algunos de origen peroxisomal se
desencadenan movimientos involuntarios de tipo pedaleo o boxeo, temblor y
sacudidas, y el sujeto puede entrar en un estado de letargia y coma. Cuando hay
acumulacion de metabolitos volatiles se desarrolla un olor anormal y caracteristico
en el cuerpo o en la orina (jarabe de arce o pies sudorosos) (I 14.15.32) Tan solo el 1-
5% de las afectaciones metabdlicas cursan con retraso mental, por malformacion

cerebral o por estar alterada la disponibilidad energética o la neurotransmision 19

Varios tipos de ECM cursan con convulsiones e incluso con epilepsia,
especialmente en neonatos y nifios, presentandose en la mayoria de casos como

crisis convulsivas focalizadas, aisladas y precoces & 3.15.34),

Las alteraciones respiratorias se desarrollan en casos graves, desde etapas
tempranas o como manifestaciones tardias. Las mas comunes son: estridor laringeo,
polipnea, enfermedad pulmonar intersticial, hipertensién pulmonar, infeccion e
insuficiencia respiratoria. Estas alteraciones se relacionan con el nivel en el que se
produce la afectaciéon, en vias aéreas altas o bajas, en la pared toracica o en la
musculatura involucrada en la ventilacion %37, También pueden desarrollarse
sintomas cardiacos, por insuficiencia cardiaca o por trastornos en la conduccion,

pudiendo conllevar el fallo cardiaco ¢ 14 15),

Con frecuencia hay alteraciones hepaticas (ascitis, edema, encefalopatia
hepatica), renales (litiasis renal, sindrome nefrético, insuficiencia renal),

dermatoldgicas (rash cutaneos y lesiones vesiculobullosas), hematolégicas (anemia,
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eritroblastopenia, pancitopenia y trombopenia) y digestivas (dolor abdominal,
meteorismo, diarrea y vomitos) (- 7:14.15),

Tabla 1.4.1. Sintomatologia caracteristica en las alteraciones del metabolismo ©)

Alteracion
metabdlica

Principales
enfermedades

Alteraciones
motoras y
neuromusculares

Otras alteraciones

Hidratos de
carbono

Glucogenosis,
Déficit de Glut-1SD,
Galactosemia

Hipotonia,
hemiparesia, ataxia,
distonia, debilidad y

calambres
musculares, retraso
motor, intolerancia al

ejercicio y mialgia

Hiporreflexia, confusién, convulsiones, trastorno del

suefio, cefalea, microcefalia, letargia, hepatomegalia,

HTA, cardiopatia, vémitos, distensién abdominal,

diarrea, ictericia, hipoglucemia, hiperlipidemia y
alteracion auditiva

Aminoéacidos

Alteracion del ciclo
de la ureay de los
neurotransmisores,
Hiperfenilalaninemia
TYR, Leucinosis,
Cistinosis, HCY

Hipotonia/hipertonia/e

spasticidad, temblor,

ataxia, coreoatetosis,

distonia, mioclonia,

movimientos

estereotipados,
sindrome rigido-

acinésico y retraso

motor

Retraso mental, alteracién del comportamiento,
irritabilidad, convulsiones, trastorno del suefio,
sincopes, microcefalia, crisis oculdgiras, ptosis
palpebral, olor anémalo, fotofobia, letargia o coma,
dificultad respiratoria, alteracion cardiovascular y de la
coagulacién, anemia, HTA, hipo/ hipertermia,
hepatoesplenomegalia, ictericia, alteracion renal y
pancreética, hipoglucemia, litiasis, hiposalivacion,
vomitos, disfagia, alteracion cutanea y capilar,
estrabismo, miosis, retinopatia, cristales en la cérnea,
alteracion del colageno, osteoporosis y raquitismo

Peroxisomas

Sindrome de Zellwer
y de Refsum,
Aciduria mevalénica

Hipotonia, pobre
reactividad, retraso
psicomotor y
neuropatia periférica

Retraso del crecimiento, alteracion del

comportamiento, convulsiones, dismorfia craneo-facial,

anomalias esqueléticas, hepatomegalia, alteracion
digestiva, sordera y afectacién ocular

Acidemias
orgéanicas
normocetosicas

Acidemia propionica,
isovalérica,

metilmalénica y

mevaldnica y MSUD

Hipotonia axial, ataxia,

distonia y discinesia

Encefalopatia, letargia, convulsiones, retraso mental y

del crecimiento, coma, olor anémalo, dismorfia facial,

lesiones cutaneas, cataratas, hepatoesplenomegalia,
vémitos, insuficiencia hepatica y adenopatia

Lipidos y
afectacion por
depdsito
lisosomal

Mucopolisacaridosis,
Mucolipidosis,
Alteracion de la B-
oxidacion de acidos
grasos,
Esfingolipidosis,
Oligosacaridosis

hipotonia/espasticidad

Limitacion de
movimientos por
rigidez,

, contracturas
articulares, pardlisis,
mioclonus, ataxia,
debilidad muscular,
miopatia, retraso
motor y neuropatia
periférica (sindrome
del tanel carpiano)

Retraso mental y del crecimiento, llanto débil o ronco,
demencia, convulsiones, agresividad, irritabilidad,
hiperactividad, trastorno del suefio, macrocefalia, dolor
6seo o0 neuropatico, hiporreflexia, respuesta exagerada
a sonidos, habla incoherente, hipersensibilidad al
tacto, dismorfismo, hipertrofia amigdalar/ gingival/ de
adenoides, hernia, diséstosis, edemas, deformidad
toracica y vertebral, alteracion cardiaca y de la
coagulacion, obstruccion aérea, enfermedad pulmonar
restrictiva, diarrea, hidrops fetalis, alteracion renal

hepatoesplenomegalia, osteoporosis, protusion
abdominal, vémitos, degeneracion de retina, opacidad
corneal, mancha roja en el fondo del ojo, déficit y
pardlisis visual, estrabismo, cataratas, nistagmus,
ceguera, sordera y angioqueratomas y xantomas

Mitocondrias

Alteracion de la
cadena respiratoria.
Citopatia
mitocondrial
(Sindrome de Leigh
y de Pearson,
NARP, MELAS,
MERTf)

hemiapnosia, distonia,

muscular, mioclonia 'y

Hipotonia,
hemiparesia/

ataxia, debilidad

neuropatia axonal
sensitivo-motora

Encefalopatia, epilepsia, demencia, psicosis y
depresion, migrafia, retraso del crecimiento, alteracion
osteoarticular, caquexia, anemia, disfagia,
macroglosia, cardiomiopatia, bloqueo e insuficiencia
cardiaca y hepatica, hepatomegalia, hipertensién
pulmonar, leucopenia, trombocitopenia, DM,
hipotiroidismo, déficit de GHy ACTH,
hipoparatoroidismo, insuficiencia gonadal y renal,
vomitos, sordera, diarrea estreflimiento, oftalmoplejia,

cataratas, renitis pigmentaria y atrofia optica

HTA: Hipertension arterial. TYR: Tirosinemia. HCY: Homocistinuria. MSUD: Enfermedad de la orina con olor a jarabe de arce.
NARP: Sindrome de neuropatia, ataxia y retinitis pigmentosa. MELAS: Sindrome de encefalopatia mitocondrial, acidosis lactica

y episodios similares a un accidente cerebrovascular. MERRF: Sindrome de epilepsia mioclénica con fibras rojas rasgadas.
DM: Diabetes mellitus. GH: Hormona de crecimiento. ACTH: Hormona adrenocorticotropa.
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1.5. Diagnostico

La primera etapa para el diagnodstico de la patologia metabdlica consiste en
establecer una hipotesis clinica segun las manifestaciones que presenta el sujeto, la
cual se confirma mediante pruebas bioquimicas y genéticas para establecer el

diagnéstico definitivo & 4 6),

Los avances tanto en el diagndstico como en el tratamiento de los ECM han
permitido mejorar su pronostico. Una vez establecida la sospecha clinica, se inicia
una secuencia diagnostico-terapéutica que consiste en establecer, tras el
diagndstico sintomatico, un tratamiento sintomético. A esto le sigue un diagnostico
especifico, acompafado por el tratamiento especifico y finalmente, el diagndstico
molecular que permite iniciar el tratamiento definitivo, ademas de orientar el

pronostico y establecer consejo genético @4 6),

El diagnostico prenatal posibilita la identificacion de embriones afectados en
caso de embarazo de alto riesgo. Para ello, se determina el nivel y la actividad de la
molécula alterada mediante la biopsia de las vellosidades del tejido coriénico o del

cordén umbilical y con el cultivo de células del liquido amnidtico (25 49),

1.5.1. Diagndstico clinico o sintomatoldgico

Es dificil establecer un diagnéstico clinico en este grupo de patologias debido
a su presentacidn heterogénea en edades tempranas. La sospecha clinica
generalmente viene determinada por la asociacion de sintomas agudos mas datos
recogidos de la historia obstétrica y familiar y del examen clinico & 2. 4.6, 7.32) | os

principales datos a tener en cuenta son & 2.6.7):

- Recién nacido a término, tras embarazo y parto normales y con un peso

adecuado al nacer.
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- Enfermedad metabdlica familiar, especialmente en hermanos, y sindromes

clinicos no definidos en varios miembros de la familia.
- Consanguinidad o endogamia familiar.

- Pérdidas fetales tardias o muertes neonatales sin un diagndstico etiolégico

preciso.

- Complicaciones significativas durante el embarazo que pudiesen afectar

tanto al feto como a la madre.

1.5.2. Diagnostico bioquimico y genético

Para establecer el diagndéstico bioquimico se analiza la actividad de la
molécula deficiente o alterada y de otras moléculas relacionadas con la accion de la
primera, que sirven como marcadores bioquimicos, a nivel de plasma y de orina, o
mediante la biopsia del tejido de un 6rgano diana con depdsitos del sustrato. Tras
esto, el diagndstico genético de mutaciones confirma un resultado positivo en las
anteriores pruebas, determinando la presencia y la localizacién de la mutacion, lo

que permite ofrecer el consejo genético especifico (6 8-10. 23-25,39-43),

1.5.3. Otras pruebas diagndésticas

Ademas de lo anterior, es necesario realizar otras pruebas diagnosticas que
permitan determinar el grado de afectacion a diferentes niveles, producido por la
alteracion del metabolismo. Entre los métodos mas utilizados destacan los
cuestionarios pediatricos de dolor, calidad de vida y nivel de funcionalidad; el grado

de desarrollo pondoestatural y de maduracion sexual y la edad Osea, mediante
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radiografias de mano y mufieca, y con la prueba de densidad mineral ésea a nivel

general y en raquis lumbar, caderas y fémures @ 25 42),

Para evaluar el nivel de afectacion de los diferentes érganos, aparatos y
sistemas se realizan pruebas cardiacas (electrocardiograma, ecocardiografia con
doppler tisular y resonancia magnética cardiaca), pruebas renales (andlisis de
laboratorio, ecografia y biopsia), pruebas neurolégicas (resonancia magnética
cerebral, electromiograma, prueba de conduccion nerviosa y electroencefalograma),
pruebas oftalmolégicas (estudio del fondo del ojo, electrorretinograma, audiometria y
pruebas de potenciales evocados), pruebas respiratorias funcionales, ecografia
abdominal y resonancia magnética o ultrasonografia para determinar el volumen de

higado y de bazo (8 9, 40-42),

1.6. Tratamiento

Las opciones terapéuticas para los sujetos diagnosticados de un ECM tienen
como objetivo actuar sobre las distintas alteraciones derivadas del mismo: del
desarrollo psicomotor y cognitivo, del comportamiento, las psiquiatricas, y las
convulsiones, entre otras. Puesto que la patologia metabdlica presenta un caracter
progresivo, muchos de los signos y sintomas son irreversibles. Por ello, el
enlentecimiento o estabilizacion en la progresion de la enfermedad, supone una
respuesta importante y positiva ante el tratamiento. Es esencial contar con un equipo
multidisciplinar e integrado, médico, quirtrgico y fisioterapéutico, entre otros, para

ofrecer un éptimo tratamiento a los sujetos afectados (24 25 39, 43-45),

Se estima que solo existe un tratamiento eficaz para el 12% de sujetos con un
ECM. El 45% de ellos obtiene beneficios parciales, mientras que el tratamiento

disponible resulta ineficaz para el restante 34% de sujetos ).

16



1.6.1. Tratamiento de primera linea

1.6.1.1. Terapia de reemplazamiento enzimatico

Varias publicaciones cientificas han recogido la efectividad de la Terapia de
Reemplazamiento Enzimatico (ERT) o Terapia de Sustituciéon Enzimatica (TSE) en
sujetos con un ECM. Este tratamiento se basa en suplir la molécula alterada por su
forma activa, administrada por via intravenosa en intervalos de tiempo regulares, a
fin de estabilizar o revertir la progresion la enfermedad, siendo mas efectiva cuando

se aplica desde etapas iniciales @ 9 24,25, 40-52),

Este tratamiento ha demostrado tener diferentes efectos positivos:
preservacion de la estructura y de la funcion cardiaca, estabilizacién del grado de
aclaramiento renal de creatinina y del grado de filtracion glomerular, disminucion del
dolor, reduccion de los sintomas gastrointestinales, mejora de la funcién respiratoria,
disminucién del volumen de higado y de bazo, aumento del rango de movimiento
articular y de la capacidad motora, resolucion de la anemia y de la trombocitopenia y
mejora 0 normalizacién de las alteraciones é6seas. Debido a que las moléculas
administradas no tienen capacidad para atravesar la barrera hemato-encefalica,

presenta poco o nulo efecto sobre las alteraciones del SNC @ 9. 24,25, 40-52),

Como efectos adversos destaca la respuesta de hipersensibilidad al
tratamiento, o reaccion relacionada con la infusion, aunque solo en raras ocasiones
supone una situacion de gravedad para la salud del sujeto. Esta contraindicada en
caso de embarazo y durante el periodo de lactancia, y en sujetos en los que la

enfermedad esta muy avanzada, puesto que no lograria ningn efecto ®: 9. 24, 25, 40-52),
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1.6.1.2. Trasplante de células madre hematopoyéticas

Un donante compatible y sano aporta células madre hematopoyéticas
procedentes de la médula 0sea, de la sangre periférica o de la sangre del cordon
umbilical, con capacidad para producir la molécula alterada. Estas células atraviesan
la barrera hemato-encefalica, por lo que tienen efecto sobre las alteraciones del SNC
y preservan el desarrollo intelectual cuando se aplica desde etapas iniciales. Las
complicaciones tras el trasplante no son infrecuentes, conllevando elevadas tasas de

morbilidad y mortalidad, por lo que su uso terapéutico es limitado (25 44 48, 50-52)

Cada vez se emplea con mas frecuencia la ERT antes del trasplante de
células madre para mejorar las condiciones clinicas pre-intervencion. En algunos
casos, tras la intervencion se administran inmunosupresores y esteroides, para

evitar un posible rechazo (25 50.51),

1.6.2. Tratamiento sintomatico

El tratamiento sintomatico es el mas usado dentro del abordaje terapéutico del
sujeto con un ECM. Se basa en estabilizar o mejorar las alteraciones derivadas de la
patologia metabdlica. Entre las diferentes opciones terapéuticas destaca el
tratamiento dietético con el cual se eliminan de la dieta aquellos alimentos que
contengan la sustancia que resulta toxica para el sujeto, a fin de reducir rapidamente
sus niveles en el organismo. Esta dieta se va modificando a medida que los niveles
descienden y segun el nifio crece; aun asi, en algunos tipos de ECM el tratamiento

dietético es inefectivo (0. 24,33, 40, 41, 49, 53, 54)

Se administran farmacos analgésicos narcoéticos, anticonvulsivantes y otros
especificos para las alteraciones renales, cardiovasculares y gastrointestinales que

presente el sujeto. En algunos casos, es necesario recurrir a un tratamiento
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quirargico: descompresion de la médula espinal, para el sindrome del tdnel carpiano,

para la escoliosis, y trasplante renal, valvular y cardiaco @ 17. 25 40, 41,45, 47, 49)

Cuando se producen alteraciones respiratorias se proponen diversos tipos de
tratamiento: Fisioterapia respiratoria para la limpieza de las vias aéreas, tratamiento
quirdrgico (adenotonsilectomia, reduccion de tejido blando de la laringe,
traqueotomia) y ventilacibn mecanica no invasiva por presion positiva aérea

continua, entre otros (25 30. 37, 45),

Para las alteraciones del sistema musculoesquelético destaca la Fisioterapia,
como se detalla mas adelante, y el uso de equipamiento ortopédico. También se
propone Logoterapia en caso de alteracion de la comunicacion y ayudas auditivas

para las pérdidas moderadas de audicion @ 1619, 23,40, 41, 52),

Ademas de apoyo psicologico y las sociedades de pacientes en casos de

depresién y ansiedad tanto del paciente como de sus familiares (@ 25 40),

1.6.3. Tratamiento de Fisioterapia

Debido a la escasez de literatura cientifica disponible, la aplicacién de la
Fisioterapia en el sujeto pediatrico con alteracion neuromotora de origen metabdlico
se basa fundamentalmente en las opiniones de los expertos, en la experiencia
clinica y en la evidencia cientifica publicada acerca de alteraciones
sensoperceptivomotoras que presentan caracteristicas comunes a las del sujeto con

alteracion neuromotora por causa metabélica 2.

El objetivo del tratamiento de Fisioterapia es el de preservar u optimizar las
funciones motoras vy fisioldgicas, tanto como sea posible dentro de los limites de la
enfermedad. Asi, se procura minimizar el avance de la clinica, prevenir el desarrollo
de complicaciones secundarias y procurar el maximo nivel de funcionalidad y de

calidad de vida del sujeto (16.18.23,25,52)
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1.6.3.1. Fortalecimiento y perfeccionamiento de la funcion motora

En el nifio con alteraciébn neuromotora de origen metabdlico el tratamiento de
Fisioterapia logra aumentar los beneficios obtenidos sobre la funcion motora cuando
se aplica en combinacion con otro tipo de tratamiento, como el control dietético, la
ERT o el trasplante de células madre hematopoyéticas. Esto se debe a que
contribuye a disminuir la cantidad de metabolito acumulado en el tejido muscular,

aumentando asi tanto la fuerza como la capacidad funcional 4 52),

Para obtener estos beneficios, es necesario que el tratamiento de Fisioterapia
respete los limites aerdbicos del sujeto, por lo que se recomienda monitorizar los
niveles de oxigenacion durante la sesion de tratamiento y tras la misma, mediante
pulsioximetria. Sin embargo, una actividad fisica extenuante aumenta la debilidad
muscular, favoreciendo la degeneracion del masculo y la aparicion de fatiga. Es
preferible disminuir la cantidad de carga empleada y aumentar el nimero de

repeticiones, ademas de establecer los descansos necesarios (16-18. 20, 22, 52),

La Fisioterapia favorece el aumento de la fuerza muscular, la adopcion de
patrones de movimiento funcionales y el asentamiento de habilidades motoras, tales
como el control cefalico y de tronco, las transferencias de peso, las transiciones
entre diferentes posiciones y el movimiento en el suelo, la sedestacion, la

bipedestacion y la marcha (16-18. 20,22, 52),

En niflos con mayor fuerza residual se proponen métodos terapéuticos
adicionales como la terapia acuatica, que ofrece oportunidades de movimiento
mientras que protege de la hiperextensién. También el uso de bicicleta sin
resistencia excesiva y evitando las actividades fisicas extenuantes como la subida
de escaleras. También se emplean agentes sensoriales, para estimular o inhibir el
sistema neurolégico del nifio, mejorando asi el tono muscular, el control postural y el

equilibrio estatico (16 18,21, 22),
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1.6.3.2. Fisioterapia respiratoria

El abordaje de las alteraciones respiratorias desde la Fisioterapia comprende
tener en cuenta los efectos de las diferentes posiciones sobre la funcion respiratoria,
maximizar la eficiencia de la funcion pulmonar y emplear técnicas de limpieza de las
vias aéreas y de higiene pulmonar, ademas de mantener la movilidad de la parrilla

costal y fortalecer los musculos inspiratorios (16 52),

1.6.3.3. Manejo y prevencién de contracturas y deformidades

El tratamiento de Fisioterapia debe favorecer la alineacién corporal y el
posicionamiento adecuado de los diferentes segmentos corporales para minimizar el
riesgo de desarrollar contracturas y deformidades. Con dicho fin, se aplican de
manera preventiva estiramientos musculares, incidiendo en diferentes areas
corporales en base a los requerimientos y a las caracteristicas individuales del sujeto
y en los grupos musculares con mayor tendencia a desarrollar contractura: flexores
de caderas y de rodillas, tensor de la fascia lata, flexores plantares, tibial posterior,
fascia plantar, musculatura pronadora del antebrazo, y flexores de las mufiecas y de

los dedos (16: 17, 20, 52)
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1.7. Justificacidn del estudio

En resumen, los ECM son alteraciones de base genética muy poco frecuentes
en la poblacién, pero que, en conjunto, suponen elevadas tasas de morbilidad y
mortalidad infantil. Por ello, es importante establecer un diagnostico precoz que
permita aumentar la efectividad del tratamiento. Sin embargo, debido a las reducidas
tasas epidemioldgicas, a la dificultad para establecer un diagndstico preciso y a la
gran variedad sintomatoldégica que pueden presentar; solo algunas de estas
alteraciones cuentan con un tratamiento eficaz, en la mayoria de casos orientado

hacia lograr la estabilizacion o la mejora de las manifestaciones clinicas.

La Fisioterapia juega un importante papel dentro del tratamiento de las
alteraciones neuromotoras de origen metabdlico, ya que ha demostrado aportar
beneficios sobre la capacidad motora y la funcionalidad cuando se aplica dentro de
un tratamiento multidisciplinar. A pesar de ello son escasas las fuentes cientificas
que contemplan su uso en este tipo de alteraciones. Es necesario determinar qué
intervenciones de Fisioterapia se emplean con mas frecuencia para mejorar la
funciébn motora y el equilibrio en nifios con alteraciones sensoperceptivomotoras,
para asi proponer su aplicacién en sujetos con alteraciones neuromotoras de origen

metabdlico.
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2. OBJETIVOS DEL ESTUDIO

El objetivo principal de esta revision sistematica cualitativa es determinar la
efectividad de la Fisioterapia para mejorar el equilibrio, estatico y dinamico, y la
funcibn motora gruesa en nifios con alteraciones sensoperceptivomotoras con
sintomas similares a los de las alteraciones neuromotoras de origen metabdlico, en

periodo de estabilizacion.
Como objetivos secundarios se plantean los siguientes:

- Determinar los instrumentos de valoracion empleados con mayor
frecuencia para evaluar el equilibrio, estatico y dinamico, y la funcién

motora gruesa en nifios con alteraciones sensoperceptivomotoras.

- Proponer una linea de investigacion que permita corroborar los resultados
obtenidos en una muestra de nifios con enfermedades neuromotoras de

origen metabdlico en periodo de estabilizacion.
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3. MATERIAL Y METODOS

Para realizar una busqueda bibliografica y un analisis metodologico preciso,
se recopild, reviso y analizg la literatura cientifica publicada en los ultimos afios cuyo
contenido se adaptase a la pregunta de investigacion de esta revision sistematica. El

proceso llevado a cabo se detalla a continuacion en los siguientes apartados:
- Busqueda bibliografica y seleccion de la informacion.
- Recuperacion de las fuentes bibliograficas.

- Analisis de la calidad metodoldgica y cientifica.

3.1. Busqueda bibliograficay seleccion de la

informacion

La busqueda bibliografica se realiz6 entre los meses de octubre de 2014 y
febrero de 2015, utilizando diferentes bases de datos de las Ciencias de la Salud:
PUBMED, Cochrane Library y PEDro, ademas de la busqueda manual en las
revistas espafolas Fisioterapia y Cuestiones de Fisioterapia y en la revista Pediatric
Physical Therapy. Se revisaron también otras fuentes de la literatura cientifica,
utilizando la base de datos TESEO para buscar tesis doctorales. También fueron
consideradas las referencias a otros articulos y las publicaciones sugeridas en las

fuentes de informacién anteriormente citadas.
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3.1.1. Criterios de inclusion y de exclusidn

Se establecieron previamente los criterios de seleccién de la informacion,

tanto los criterios de inclusion, como los de exclusion.
Criterios de inclusion

- Publicaciones de mayor evidencia cientifica segun la Escala Scottish
Intercollegiate Guidelines Network (SIGN): niveles 1++, 1+ y 1- 5 (Anexo
). Corresponden a los disefios de ensayo clinico aleatorizado (ECA) y
revision sistematica o meta-analisis elaborados a partir de ensayos
clinicos aleatorizados (EECCAA).

- Publicados entre enero del 2004 y enero del 2015.
- Publicados en inglés, francés o espafiol.

- Cuya poblacién muestral comprenda a sujetos de entre 2 y 18 afios, con
una alteracién sensoperceptivomotora y capacidad de marcha (empleando

0 no ayudas técnicas para ello).
- Enlos que se aplique como intervencion la Fisioterapia.

- Que consideren como variables resultado la alteraciéon de la funcion

motora gruesa y/o del equilibrio.
Criterios de exclusion

- En los que se apligue como intervencion otro tipo de tratamiento, de

manera aislada o en combinacion con la Fisioterapia.
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1.3.2. Términos clave

Los términos clave utilizados para la busqueda bibliogréfica se obtuvieron en
su mayoria del tesauro Mesh Database: “Postural Balance”, “Motor Skills Disorders”,
‘Ataxia”, “Dyskinesias”, “Movement Disorders”, “Physical Therapy Modalities”,
“Rehabilitation”, “Physiotherapy” y “Exercise Therapy”’. Ademas se incluyeron como
palabras clave “Child”y “Adolescent” en la base de datos Cochrane Library, pues no
cuenta con filtros de busqueda para restringir la misma en base al rango de edad de
la poblacion muestral. Dichos términos se combinaron con los operadores booleanos

AND/OR segun los requisitos de cada una de las bases de datos.

1.3.3. Estrategia de busqueda bibliografica

1.3.3.1. Estrategia de la busqueda bibliografica en PUBMED

En la base de datos PUBMED, el algoritmo de busqueda bibliografica
empleado fue: ("Postural Balance"[Mesh] OR "Motor Skills Disorders"[Mesh] OR
"Ataxia"[Mesh] OR "Dyskinesias"[Mesh] OR "Movement Disorders"[Mesh]) AND
("Physical Therapy Modalities"[Mesh] OR "Rehabilitation'[Mesh] OR "Exercise
Therapy"[Mesh] OR "Physiotherapy").

Posteriormente, en el apartado Limits se afadieron diferentes filtros de
busqueda segun los criterios de inclusion: Article types: Meta-Analysis, Randomized
Controlled Trial, Systematic Reviews; Publication Dates: From: 2014/01/01; Species:
Humans. Ademas, en el desplegable, se seleccionaron las casillas Languages:
English, French, Spanish, y Ages: Preschool Child (2-5 years), Child (6-12 years) y
Adolescent (13-18 years).
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1.3.3.2. Estrategia de la busqueda bibliografica en Cochrane Library

En Cochrane Library se seleccion6 Advance search, y en Title, Abstract,
Keywords, se introdujo: ("Postural Balance" OR "Motor Skills Disorders" OR "Ataxia"
OR “Dyskinesias” OR “Movement Disorders”) AND ("Physical Therapy Modalities"
OR "Rehabilitation” OR "Physiotherapy” OR "Exercise Therapy") AND ("Child" OR
"Adolescent”). En el apartado de Search Limits se seleccionaron las opciones:

Cochrane Reviews, Other Reviews, Trials; Years from 2004.

1.3.3.3. Estrategia de la busqueda bibliografica en PEDro

En PEDro, se seleccion6 Advanced Search, y en el apartado de Abstract and
Title se introdujeron por separado, en busquedas distintas, los términos clave:
“Postural Balance”, “Motor Skills Disorders”, “Ataxia”, “Dyskinesias” y “Movement
Disorders”, y en los filtros de busqueda: Therapy: Neurodevelopmental therapy,

neurofacilitation, Subdiscipline: Paediatrics, y Published since: 2004.

1.3.3.4. Busqueda bibliografica manual

La busqueda bibliografica manual se realiz6 en las revistas Fisioterapia,
Cuestiones de Fisioterapia y Pediatric Physical Therapy, desde la pagina web de
cada una de ellas, revisando todos los nimeros publicados desde el afio 2004 y

teniendo en cuenta los criterios de inclusion y de exclusion para su seleccion.

Se utilizé la base de datos TESEO para buscar tesis doctorales, en todas las
universidades espafiolas entre los cursos académicos 03/04 y 14/15. Los términos
empleados para la busqueda bibliografica fueron: “alteracion/es del equilibrio”,

“alteracion/es del movimiento” y “ataxia”.
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También se tuvieron en cuenta los articulos enviados directamente por los
autores y aquellos obtenidos a partir de referencias y publicaciones sugeridas en

otros, que fueron incluidos en caso de cumplir los criterios de seleccion.

3.2. Recuperacion de las fuentes bibliograficas

Los textos completos de los articulos cientificos seleccionados fueron

recuperados mediante diferentes vias, en funcién de la accesibilidad de los mismos.

La mayoria se obtuvieron directamente desde la base de datos empleada
para la busqueda o mediante el Buscador de la Biblioteca de la Universidad de
Alcala, gracias a sus subscripciones a diferentes revistas cientificas, permitiendo asi

el acceso a estas fuentes.

En aquellas en las que esto no fue posible, se optdé por la comunicacion
directa via correo electronico con los autores, solicitando el envio del articulo y
explicando previamente el interés por la obtencién del mismo para elaborar esta
revision sistematica. Por ultimo, cuando tampoco fue posible la comunicacion con los

autores, se solicité el documento a la Biblioteca de la Universidad de Alcala.

3.3. Analisis de la calidad metodoldgica y cientifica

La calidad metodoldgica y cientifica se evalué segun en base al factor de
impacto de la revista de publicacién y segun la calidad del propio articulo.

El factor de impacto determina de manera cuantitativa el prestigio de la revista
cientifica, segun Thomson Reuters. Se obtiene mediante el Journal Citation Reports

(JCR). Se calcula dividiendo el numero de citas del afio en curso entre el nimero de
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publicaciones de la revista durante los dos afios anteriores. Asi, cuanto mayor sea la
puntuacion obtenida, mayor sera el factor de impacto y con ello, el prestigio de la

revista (6),

Factor de impacto (2013) = Citas en 2013 a publicaciones de 2012 y 2011
Publicaciones en 2011 y 2012

Para evaluar la calidad metodoldgica y cientifica de cada uno de los articulos
seleccionados, independientemente de la revista de publicacion, se emplearon
escalas y listas de comprobacion segun el tipo de estudio que se tratase: la Escala
de Jadad y la Declaracion CONSORT 2010 (Consolidated Standards of Reporting
Trials) para EECCAA (Anexo 1), y la Declaracion PRISMA (Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-Analysis) para meta-andlisis y revisiones

sistematicas.

La Escala de Jadad evalta la calidad de los EECCAA en base a 5 items,
considerandolos de baja calidad si obtienen puntuacién inferior a 3 en la escala ©7);
la Declaracion CONSORT 2010 consta de 25 items mas un diagrama y también se
utiliza para evaluar EECCAA 8, La Declaracion PRISMA, actualizacion y ampliacion
de la Declaracion QUORUM (Quality Of Reporting Of Meta-analysis), se emplea en
caso de revisiones sisteméticas y meta-analisis, comprende 27 items mas un

diagrama de flujo de cuatro fases 9 60),

Los articulos recuperados se clasificaron segun su evidencia siguiendo los
niveles establecidos en la Escala SIGN, que clasifica los estudios en ocho niveles,

de 1 a 4 puntos, siendo 1++ el nivel maximo y 4 el nivel mas bajo (Anexo 1) 9.

Por tanto, segun la calidad metodoldgica y cientifica, fueron seleccionados
para formar parte de esta revisidbn sistematica cualitativa aquellos estudios que
cumpliesen con la mayoria de items de las listas de comprobacion CONSORT vy
PRISMA, cuyo nivel de evidencia fuese de 1++, 1+ o0 1- en la Escala SIGN vy, en
caso de EECCAA, que obtuviesen una puntuacion igual o superior a 3 en la Escala
de Jadad.
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4. RESULTADOS

4.1. Resultados de la busqueda bibliogréafica

Con el proceso de busqueda bibliografica en las bases de datos, empleando
los algoritmos anteriormente descritos y aplicando los filtros precisos en base a los
criterios de inclusion, se obtuvieron 98 resultados en PUBMED, 51 en Cochrane
Library y 7 resultados en PEDro. La busqueda manual en las revistas cientificas
proporcion6 10 resultados: 9 en Pediatric Physical Therapy, 1 en Fisioterapia y
ninguno en Cuestiones de Fisioterapia. La busqueda de tesis doctorales en TESEO
no arrojé resultados. Fueron identificados y seleccionados 10 articulos cientificos a
partir de referencias en otros y como publicaciones sugeridas a lo largo del proceso,
ademas de otro articulo que el propio autor facilitdé por correo electrénico. Por tanto,

fueron 177 los resultados totales identificados.

Tras esto, se eliminaron aquellos articulos cientificos coincidentes en las
diferentes fuentes de busqueda. Fueron excluidos 34 resultados, quedando un total

de 143 articulos no repetidos.

Posteriormente, en la fase de preanalisis de la informacion, se realizé la
lectura critica del titulo y del abstract de cada uno de los articulos y a continuacion,
en la fase de andlisis, se hizo la lectura a texto completo de aquellos estudios en los
gue hubiera dudas acerca de si cumplian o no los criterios de selecciéon. Tras este
proceso, 125 resultados fueron excluidos por diversas razones: 49 por no ajustarse a
los criterios de inclusion de la muestra (poblacién muestral de otro rango de edades
y/o sin alteracion sensoperceptivomotora), 11 en los que no se aplica intervencién
(evaluacion de escalas de medicion) y 35 en los que la intervencion aplicada no es
de Fisioterapia (tratamiento médico o farmacolégico, deporte, videojuegos o realidad
virtual); 11 consideran otras variables resultado (parametros de la marcha,
rendimiento académico, nivel de atencién), 3 estan publicados en otro idioma y 16

tienen un menor nivel de evidencia cientifica segun la Escala SIGN (ensayos clinicos
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no aleatorizados y revisiones sisteméticas o meta-analisis realizados a partir de
estudios que no son EECCAA). Algunos de los resultados se excluyeron por

combinacion de varias de las anteriores razones.

Por tanto, fueron 18 los articulos analizados a texto completo para determinar
su calidad metodoldgica y cientifica, empleando para ello la Declaracion CONSORT
y la Escala de Jadad, ya que todos corresponden al disefio de EECCAA. Fueron
excluidos dos articulos por obtener una puntuacién inferior a 3 en la Escala de Jadad
(59, 60): y un estudio cientifico de reciente publicacion debido a que no fue posible
acceder al texto completo ®V, Los restantes 15 resultados obtuvieron una puntuacién
igual o superior a 3 en la Escala de Jadad (Anexo lll), siendo incluidos para formar

parte de esta revision sistematica cualitativa (Figura 4.1.1.).

En la Tabla 4.1.1 se muestran los datos principales de los 15 articulos
cientificos seleccionados: autores y afo, titulo del estudio, revista de publicacion y
factor de impacto Thomson Reuters, disefio del estudio, puntuacion obtenida en la

Escala de Jadad, nivel de evidencia segun la Escala SIGN y pais.
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Figura 4.1.1. Diagrama de la bisqueda bibliografica.
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Tabla 4.1.1. Resultados del proceso de busqueda de la informacion.

REVISTA - &
AUTORES - . DISENO PUNTOS NIVEL :
ARO TITULO o OF | ESTUDIO | JADAD | siGN | PAIS
El-Shamy Effect of balance training on postural Disabil
SM, et al. ©? balance control and risk of fall in Rehabil. ECA 3/5 1+ Egipto
(2014) children with diplegic cerebral palsy (1,837)
SM, et al. ® | mu gth anc . Med Rehabil. ECA 4/5 1++ Egipto
diplegic cerebral palsy: a randomized
(2014) ; (2,012)
controlled trial
Grecco LA A comparison of treadmill training and
et al. © overground walking in ambulant Clin Rehabil. ECA 45 14+ Brasil
(20]'_3) children with cerebral palsy: (2,180)
randomized controlled clinical trial
Sreseall A Effect of t_readmlll gait training on static Braz J Phys
ot al. ©9 and functional bala.nce in chll(_jren with Ther. ECA a5 Lt Brasil
(2013) cerebral palsy: a ra_ndomlzed (0,979)
controlled trial
Treadmill training with partial body
Sutera. | Sesmawpercompedwt | prosne
(66) e ‘g 9 Orthot Int. ECA 3/5 1+ Suiza
(2013) functioning children and adolescents (1,073)
with nonspastic cerebral palsy: a two- '
period crossover study
Study of the therapeutic effects of a
Herra(Tr(()ml)D, et hippotherapy simulator in children with Clin Rehabil. ECA 45 144 Espaiia
(2612) cerebral palsy: a stratified single-blind (2,180) P
randomized controlled trial
The effect of treadmill training on
Chrysagis N, gross motor function and walking Am J Phys
et al. ©® speed in ambulatory adolescents with Med Rehabil. ECA 4/5 1++ Grecia
(2012) cerebral palsy: a randomized (2,012)
controlled trial
Grupta S, et Effect of strength and balance training Clin Rehabil
al. 69 in children with Down’s syndrome: a (2,180) ' ECA 3/5 1+ India
(2011) randomized controlled trial '
Johnston TE, E”ecttrzifi: S:)f’eprglr;id Srgere:nfrgﬁdm'" Dev Med Child
et al. 1 __training brogram o Neurol. ECA 4/5 1++ USA
(2011) impairment and function for children (3.292)
with cerebral palsy '
- Agquatic physical therapy for children
H”!?r(%‘ et with developmental coordination P.m;%?dlfp ECA 45 Lit Australia
(2010) disorder: a pilot retlrrilglcmlzed controlled (1,418) (piloto)
Davis E, et A rantdop:rl‘zed contt_rolrlled trla_ldqf the Dev Med Child
al. ™ impact ot therapeulic Norse rding on Neurol. ECA 4/5 1++ Australia
(2009) the quality of life, health, and function (3.292)
of children with cerebral palsy '
Salem Y, et Effects of task-oriented training on Neuro
al. ™ mobility function in children with Rehabilitation ECA 4/5 1++ USA
(2009) cerebral palsy (1,736)
The effects of a “home-based” task-
Katz-Leurer | oriented exercise programme on motor Clin Rehabil
M, et al. and balance performance in children (2,180) : ECA 3/5 1+ Israel
(2009) with spastic cerebral palsy and severe '
traumatic brain injury
chemg Ry, | L supporton gatt and gross. | AT 3PS
et al. ™ gnt support on gait ana g Med Rehabil. ECA 3/5 1+ Taiwan
motor function in children with cerebral
(2007) palsy (2,012)
Liao HE €t | e cance exercise for chidrenitn | ATch PYS
(76) ; )
al. mild spastic diplegia: a randomized Med Rehabil. ECA 4/5 1++ Taiwan
(2007) e . (2,012)
clinical trial
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4.2. Caracteristicas generales

Los articulos cientificos analizados cuentan con una muestra poblacional de
edades comprendidas entre los 3 y los 19 afios. La mayoria de ellos tiene una
muestra con un rango de edades desde los 3-5 afios, y hasta los 12 afios (64 65 69,73,
7278) en edad escolar, y con capacidad de marcha, empleando o no elementos de

ayuda para ello.

Las alteraciones sensoperceptivomotoras de las muestras poblacionales son
de diversos tipos, siendo estudiada con mas frecuencia la paralisis cerebral (62-70. 72-
76), englobando a nifios con diferente nivel de afectacion motora segin la Gross
Motor Function Classification System (GMFCS).

El tamafio de la muestra es reducido en la mayoria de ellos; con mayor
frecuencia se realizan en una poblacion muestral de 20 a 30 participantes (62 63. 68, 69,
74, 76); excepto uno de los estudios (@, que cuenta con una amplia muestra de 99

sujetos con pardlisis cerebral de entre 4 y 12 afios.

Con respecto al tipo de intervencién de Fisioterapia llevado a cabo en los
articulos seleccionados, la mayoria plantea una duracién total de la intervencion de
10-12 semanas (62 63. 6668 70, 72, 75 También hay muchos otros que pautan 5-7
semanas 64 65 69. 73, 74, 76) | 3 frecuencia de las sesiones de Fisioterapia mas

cominmente estudiada es de 2-3 sesiones/ semana (62 64-66, 68,69, 73, 75, 76)

4.3. Variables resultado e instrumentos de medida

Es fundamental en los EECCAA, contar con instrumentos de medida validos y
fiables segun las variables resultado que vayan a ser evaluadas. Esto permite que el
analisis de los resultados obtenidos sea lo mas objetivo posible, evitando sesgos

vinculados al instrumento de medida. En esta revision sistematica se consideran
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como variables resultado la funcién motora gruesa y el equilibrio, tanto estatico como

dinAmico o funcional.

Existen varios instrumentos de medida para valorar estas variables en la
poblacién pediatrica. A continuacién, se detallan aquellos que se emplean con mayor

frecuencia en los EECCAA analizados.

4.3.1. Funcion motora gruesa

El instrumento de medida usado con mas frecuencia para evaluar la funcion
motora gruesa en los articulos analizados ¢4 68 70. 73, 75, 76) eg |a Gross Motor
Function Measure (GMFM) "), que ha demostrado ser valida y fiable. Esta escala se
compone de 88 items distribuidos en cinco subescalas o dimensiones que
determinan el grado de movimiento del nifio en diferentes posiciones y actividades
funcionales: (A) tumbado y volteos, (B) sedestacién, (C) gateo y rodillas, (D)
bipedestacion y (E) caminar, correr y saltar. Cada item se puntta del 0 al 3, segun
la escala Likert. Para obtener el resultado total de cada una de las dimensiones se
suman las puntuaciones de los items que la componen y se expresa en forma de
porcentaje. La puntuacion total de la escala se obtiene al calcular la media de las
puntuaciones de las cinco dimensiones, por lo que una mayor puntuacion indica
mejoras en la funcién motora gruesa del sujeto evaluado. En algunos estudios (6. 67.
72) se emplea una version reducida de la GMFM-88, la GMFM-66, que consta de 66

items y valora las mismas dimensiones.

Solamente uno de los articulos analizados (¥ eval(a la funcién motora con un
instrumento de medida distinto, el Movement Assessment Battery for Children-2 (M-
ABC-2) ("®, que cuenta con un nivel aceptable de validez y de fiabilidad y también se
emplea para evaluar el equilibrio. Se compone de 8 items distribuidos en tres
subescalas: destreza manual (3 items), habilidades con pelota (2 items) y equilibrio
estatico y funcional (3 items). El rango total de puntuaciéon es de 0-40 puntos, y

puntuaciones mas bajas suponen una menor capacidad motora del sujeto evaluado.
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4.3.2. Equilibrio funcional

Para evaluar el equilibrio funcional destaca, en los articulos seleccionados ¢2
64,65 el uso de la Berg Balance Scale (BBS) (80 asi como su version pediatrica, la
Pediatric Balance Scale (PBS) @Y que son instrumentos fiables para determinar las
alteraciones del equilibrio. Se componen de 14 items basados en actividades
funcionales, puntuandose cada uno de ellos de 0 a 4 segun la ayuda que necesite el
sujeto para realizar la tarea motora y el tiempo que requiera para ello, empleando los
dispositivos de asistencia habituales si es preciso. La puntuacion total indica el
riesgo de caidas del sujeto, clasificAandolo en uno de los tres grupos segun el rango
de puntuacion en el que se encuentre: bajo riesgo (41-56 puntos), riesgo medio (21-
40 puntos) y alto riesgo (20 puntos 0 menos). La méaxima puntuacién indica que el
sujeto es capaz de realizar las tareas de manera adecuada e independiente.

Otros articulos ®4 73 74 emplean el Timed Up-and-Go Test (TUG) ©2 un
instrumento de evaluacién valido y que presenta una excelente fiabilidad inter e intra
evaluador para valorar tanto el equilibrio como la movilidad funcional en nifios con y
sin discapacidad motora. Este test determina el tiempo, en segundos, que tarda el
sujeto en realizar la tarea de levantarse de una silla (partiendo de una posicién de
sedestacion en la que los pies contactan con el suelo y hay 90° de flexion tanto en
rodillas como en caderas), caminar una distancia de 3 metros, a lo largo de una linea
dibujada en el suelo, girar y regresar caminando a la silla para volver a sentarse,
mientras esta siendo cronometrado. Asi, tiempos menores indican mejores

resultados.

Con menor frecuencia, se utiliza la subescala de equilibrio del Bruininks
Osteresky of Motor Proficiency (BOTMP) y The Functional Reach Test en algunos de

los articulos €9 74),
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4.3.3. Equilibrio estatico

Con respecto a los instrumentos de valoracion empleados para el equilibrio
estatico en los resultados analizados (6269, destaca la prueba de estabilidad o
estabiliometria ®3 84 que determina las oscilaciones del centro de masas del sujeto
con respecto a su base de sustentacion, segun las direcciones anteroposterior (AP),
en el eje X, y mediolateral (ML), en el eje Y. Para cuantificar estos parametros se
utiliza una plataforma de equilibrio con lineas y columnas que dibujan una cuadricula
en funcion de los ejes X e Y, ademas de sensores capaces de recoger las
oscilaciones del centro de masas. Durante esta prueba el sujeto evaluado esta en
bipedestacion sobre la plataforma, con los miembros superiores a lo largo del cuerpo
y, cuando sea preciso, empleando el dispositivo de asistencia que utilice
habitualmente para mantener la posicion. La mirada ha de permanecer fija en un
punto del espacio situado a la altura de los ojos y a un metro de distancia. Se
realizan dos mediciones, durante 30 segundos cada una de ellas, con ojos abiertos y
con ojos cerrados, para cuantificar el grado de oscilaciones del centro de masas en
los ejes X e Y en cada una de estas situaciones.

Un tipo de plataforma de equilibrio utilizado es la Biodex Balance System ©4),
con un modo estéatico y 12 niveles dinamicos en funcion del grado de inclinacion.
Cuenta con una pantalla que le sirve al sujeto como feed-back ya que se solicitan
tareas de desplazar objetos de un punto a otro en funcién de su desplazamiento
corporal mientras mantiene los pies en contacto con la superficie de la plataforma.
Los resultados obtenidos cuantifican el indice de estabilidad total, y el grado de
oscilacion del centro de masas en los ejes AP y ML. Valores mas elevados en estos

parametros indican un peor equilibrio estatico.

Para evaluar el equilibrio estatico en sedestacion, uno de los EEECCAA 7
emplea otros instrumentos de valoracion: la dimension B del GMFM vy la Sitting

Assessment Scale.
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4.4. Intervencion de Fisioterapia

En los articulos cientificos analizados, los programas de Fisioterapia mas
frecuentemente utilizados son lo que estan enfocados al fortalecimiento y/o a la
mejora del equilibrio en base a actividades funcionales orientadas hacia una tarea
especifica (62 69.73. 74, 7). g| yso del tapiz rodante, con o sin soporte parcial de peso
(64-66, 68, 70, 75). y otras modalidades terapéuticas como la hipoterapia (implementada
con caballos o mediante el uso de un simulador) 772, |a Fisioterapia acuéatica ™V y

la terapia con vibracion ©3),

A continuacién se especifican los resultados obtenidos en estos articulos por
la aplicacion de estas intervenciones para mejorar la funciébn motora gruesa y/o el

equilibrio.

4.4.1. Actividades funcionales orientadas a una tarea

especifica

Los hallazgos mas recientes indican que el aprendizaje motor es mayor
cuando la tarea propuesta se ajusta de manera especifica al resultado que se desea
obtener. Por tanto, para mejorar la ejecucién de una tarea funcional, es esencial
realizarla y practicarla para favorecer la reorganizacion cortical de manera especifica
y siendo esta de larga duracion. Todo ello implica beneficios sobre la funcibn motora,

la fuerza muscular y la marcha (62 69.73,74.76) (Tabla 4.4.1.1)
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4.4.1.1. Variable resultado: funcion motora gruesa

Salem ("3 compara un programa de Fisioterapia que comprende actividades
de fortalecimiento en base a tareas funcionales especificas (marcha, subir y bajar
escaleras, transferencias entre diferentes posiciones) aumentando de manera
gradual el numero de repeticiones y el grado de dificultad de cada una de las
actividades planteadas; con un programa de Fisioterapia convencional centrado en
la marcha y en el equilibrio, mediante la facilitacion y la normalizacion de los
patrones de movimiento, en nifios con paralisis cerebral con afectacion leve-
moderada, niveles I-lll en GMFCS; durante 5 semanas, con dos sesiones
semanales. Como resultados, el grupo experimental registra un aumento de 11,28
puntos en la dimension D de la GMFM, y de 9,04 puntos en la dimension E. En el
grupo control, con un programa de Fisioterapia no enfocado a tareas especificas,
hubo un aumento de 5,1 puntos en la dimensién D y de 3,88 puntos en la dimension
E. Estos resultados indican mejoras estadisticamente significativas a favor del grupo

experimental.

Liao (7® propone un programa de Fisioterapia durante 6 semanas, con tres
sesiones por semana, en dos grupos nifilos con paralisis cerebral de niveles I-ll en
GMFCS. Al grupo experimental, se le ailaden 3 series de 10 repeticiones de la tarea
especifica de sentarse y levantarse de una silla llevando puesto un chaleco con
pesos, y variando la carga del 20 al 50% de la resistencia maxima; se implementa en
el domicilio bajo la supervision de los padres. Tras la intervencion, el grupo
experimental obtiene mejoras estadisticamente significativas en las dimensiones D y
E de la GMFM.

4.4.1.2. Variable resultado: equilibrio estéatico y funcional

El-Shamy y cols. %2 compara la eficacia de un programa de Fisioterapia del
neurodesarrollo a lo largo de 3 meses en combinacion con el uso de una plataforma

de equilibrio (Biodex Balance System), en modo estatico durante el primer mes y en

39



modalidad dinamica posteriormente. La poblacion muestral comprende nifios con
paralisis cerebral de niveles I-1l en GMFCS. En el grupo control las sesiones de
Fisioterapia son de 2 horas, y en el grupo experimental de 90 minutos de
Fisioterapia mas 30 minutos en la plataforma de equilibrio. Tras la intervencion,
aunque se registran mejoras del equilibrio en ambos grupos, esta es
significativamente mayor en el grupo experimental, con un aumento de 17,57 puntos
en estatico y de 13,46 puntos en dinamico, en la prueba de estabilidad sobre la

plataforma. También aumenta la puntuacion total de la PBS, de 15,86 puntos.

Grupta 69 evalGa, en nifios con sindrome de Down, los efectos de un
programa de Fisioterapia basado en actividades de fortalecimiento usando
resistencias progresivas en los miembros inferiores mas una serie de actividades
funcionales de equilibrio, con 3 sesiones semanales durante 6 semanas y 10
repeticiones de cada actividad. Se obtiene una mejora significativa tras la
intervencién en comparacién con el grupo control sin tratamiento, con un aumento
de 9,5 puntos en la subescala de equilibrio del BOTMP. No se registran mejoras en
tres de las actividades propuestas por diversos motivos: caminar en linea, ya que se
obtuvo la maxima puntuacion en la evaluacion inicial; mantener la bipedestacion
sobre la barra de equilibrio con los ojos cerrados, siendo la Unica actividad propuesta
sin vision; y caminar sobre la barra de equilibrio llevando en la mano un stick, que

resulta demasiado complejo tanto al inicio como al final de la intervencion.

El estudio de Salem (*®, mencionado anteriormente, también recoge mejoras
en el equilibrio funcional en el grupo cuya intervencion supone la aplicacién de un
programa de Fisioterapia de fortalecimiento orientado hacia tareas especificas, con
una disminucion de 4 segundos en el TUG Test tras la intervencion, mientras que en
el otro grupo solo hay una disminucién de 1,80 segundos. Estos resultados suponen
un aumento significativo del equilibrio funcional en los participantes del grupo

experimental.

Similares fueron los resultados obtenidos por Katz-Leurer (™ al evaluar los
efectos de un programa de Fisioterapia basado en dos tareas funcionales: sentarse
y levantarse de una silla, y subir y bajar un escalén con ambos miembros inferiores
de manera alternativa; en nifios con paralisis cerebral de niveles I-1l en GMFCS, y en
nifios con dafio cerebral postraumatico severo. La intervencion se realiza en el
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domicilio y bajo la supervision de los padres; con un incremento progresivo del

namero de repeticiones, yendo del 50 al 75% de la capacidad maxima del sujeto. El

programa establece 3 series de un minuto por actividad, con 5 sesiones semanales y

durante 6 semanas. Tras esto, se registra en el grupo experimental un aumento de

3-4 cm en el Functional Reach Test, y una disminuciéon de 1,6 segundos en el TUG

Test, no habiendo cambios en el grupo control. Ademas, esta mejora se mantuvo

durante el periodo de seguimiento de 12 semanas,

intervencion.

una vez finalizada la

Tabla 4.4.1.1. Resumen estudios de intervencién con actividades funcionales orientadas a la tarea especifica

AUTORES - P VARIABLES RESULTADOS -
ARO OBJETIVO MUESTRA TIPO DE INTERVENCION RESULTADO LIMITACIONES
Dos grupos con programas de Funcion Mejora significativa a favor
Efecto d? la n=’1_0‘ Fisioterapia (5 semanas - 2 motora gruesa del grupo experimental (no
Salem Y, Fisioterapia de paralisis - (dimensiones
. S sesiones/ semana). Grupo abandonos).
EEECISty) fortalecimiento cerebral, experimental: actividades DyE de Enmascaramiento simple
@) orientadoala | nivel I | O ot GMFM). N ! pie.
(2009) tarea GMECS uncionales de fortalecimiento Equilibrio _No seguimiento post-
Pl P orientadas a tareas . intervencion. Reducido
especifica. 4-12 afios. . P funcional =
funcionales especificas. (TUG Test) tamafio muestral.
Efectividad de Dos grupos con programas de
la Fisioterapia n=24 Fisi%te‘r)a ia (6 gerr?anas -3 Mejora significativa a favor
Liao HF, Liu basada en P h p Funcioén del grupo experimental (4
. paralisis sesiones/ semana). Al grupo
YC, Liu WY, tarea cerebral experimental se afiade motora gruesa abandonos).
Lin YT ® especifica de nivel I-II’ Fisigtera ia basada en la (dimensiones Enmascaramiento simple.
sentarse- terap o DyEde No seguimiento post-
GMFCS. 5- actividad especifica de . L >
(2007) levantarse con ~ GMFM). intervencion. Reducido
12 afios. sentarse y levantarse de una =
carga silla con carga adicional tamafio muestral.
adicional. )
Efecto de un Dos grupos con programas de S .
, : Equilibrio Mejora en ambos grupos,
SRS programa de n:S.O. Fisioterapia del esqtético y sigjnificativamentegma[l)yor
SM, equilibrio paralisis neurodesarrollo (3 meses - 3 funcional en el arupo experimental
Abd El-Kafy sobre el cerebral, sesiones/ semana). Grupo (estabilidad (ngo a%andcp)nos)
EM ©2 control nivel I-1l control sesiones de 2 horas y lataforma de | No enmascaramiento. No
postural y el GMFCS. 10- grupo experimental de 90 P equilibrio: sequimiento ost-.
(2014) riesgo de 12 afios. minutos, mas plataforma de qPBS) ' ?ntervencic')pn
caidas. equilibrio durante 30 minutos. ) )
Efecto de la Grupo experimental con Meiora sianificativa a favor
Fisioterapia programa Fisioterapia basado I ! 9 .
Grupta S, _ L . Equilibrio del grupo experimental (no
basada en n=23 en actividades funcionales .
Rao BK, > . o . funcional abandonos).
69) actividades Sindrome de | especificas de fortalecimiento ;
SDK . . s (subescala No enmascaramiento. No
funcionales Down. 5-12 para miembros inferiores y de equilibrio seguimiento post-
especificas de afios. equilibrio (6 semanas - 3 . L .
(L) fortalecimiento sesiones/ semana); Grupo BOTMP). 'mz\ﬁ;‘;'ooguii?rgf'do
y equilibrio. control sin tratamiento. )
n=20 (10 Grupo experimental con . S
Katz-Leurer g . cerebral basado en las actividades ilibri grup pe ’
M, Rotem H, Fisioterapia postraumatic funcionales de sentarse y . Equili In'(l)'h que selr;aftlebne gn
Karen O, ceon 0; 10 levantarse de una silla y subir unciona (The semana L. (1a andono
@4 actividades A ; . Functional durante la intervencion y 1
Meyer S paralisis y bajar un escalén con ambos . o
basadas en la cerebral miembros inferiores (6 Reach Test; en seguimiento).
(2009) tarea nivel -l semanas-5 sesiones/semana, TUG Test). Enmascaramiento simple.
especifica o Reducido tamafio
GMFCS. 7- seguimiento semana 12). muestral
13 afos. Grupo control sin tratamiento. '

GMFCS: Gross Motor Function Classification System. GMFM: Gross Motor Function Measure. TUG Test: Timed “Up-and-Go”
Test. PBS: Pediatric Balance Scale. BOTMP: Bruininks Osteresky of Motor Proficiency.
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4.4.2. Reeducacion de la marcha sobre tapiz rodante

Debido a la importancia del aprendizaje motor orientado hacia una tarea
especifica, el uso del tapiz rodante en la reeducacion de la marcha se basa en
repetir el movimiento del ciclo de la marcha como elemento esencial para mejorar la
misma, por lo que se utiliza en las intervenciones fisioterapéuticas en sujetos con
alteraciones sensoperceptivomotoras. Esto favorece el control de la activaciéon de la
musculatura agonista y antagonista, lo cual implica beneficios en la funcion motora y

en el control postural del sujeto.

El uso del tapiz rodante tiene dos variantes: el que se realiza usando soporte
parcial del peso y el realizado sin el mismo. El uso de soporte parcial de peso es
posible en centros de Fisioterapia, ya que es necesario instalar un elevador eléctrico
con arnés ajustable para la suspension del peso corporal, mientras que la variante
sin soporte de peso es mas accesible en entornos cotidianos, como en el colegio o
el propio domicilio, por lo que resulta més sencillo incorporar su uso dentro de la

actividad diaria del nifio (64-66.68.70.75) (Tapla 4.4.2.1)

4.4.2.1. Variable resultado: funcion motora gruesa

El estudio de Grecco ©®4 compara la efectividad de la reeducacion de la
marcha sobre el suelo, como superficie fija, y sobre tapiz rodante sin soporte parcial
del peso, como superficie movil, en nifios con pardlisis cerebral de niveles I-lll en
GMFCS. Esta ultima intervencion se realiza aumentando de manera progresiva la
velocidad del tapiz, dentro del 60-80% de la intensidad maxima tolerada y contando
con monitorizacion; en el grupo de marcha sobre suelo no es posible monitorizar el
aumento de la velocidad de la marcha que se les solicita a los sujetos. La
intervencién se realiza durante 7 semanas, con dos sesiones semanales de 30
minutos en cada grupo. Tras este tiempo, ambos grupos obtienen mejoras en la
funcibn motora gruesa, siendo estadisticamente significativas en el grupo

experimental: en la puntuacion total de la GMFM (aumento de 11,40%) asi como en
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sus dimensiones C (aumento de 7,90%), D (aumento de 23,90%) y E (aumento de
20,20%). Ademas, este grupo obtiene mejores resultados en la evaluacién de

seguimiento tras 4 semanas.

Chrysagis ©®® compara los efectos sobre la funcion motora gruesa en
adolescentes con paralisis cerebral de niveles I-Ill en GMFCS por el uso de tapiz
rodante sin soporte parcial de peso, con incremento gradual de la velocidad de la
marcha de 0,20km/h y facilitacion desde la pelvis; frente a un programa de
Fisioterapia con actividades en colchoneta (fortalecimiento y estiramiento muscular,
volteos y reduccion del tono), actividades enfocadas al equilibrio y a la funcién
motora y facilitacion de la marcha sobre el suelo. La intervencion tiene una duracion
de 12 semanas, con 3 sesiones de 45 minutos a la semana. Tras esto, se registran
mejoras en ambos grupos, con diferencias significativas entre ellos: en el grupo en el
que no se usa tapiz rodante se registra un aumento de 0,69% en la puntuacion total
de la GMFM, mientras que en el que hubo intervencion con tapiz rodante, el

aumento es de 3,87%.

Muy similar es el planteamiento del estudio realizado por Johnston (7%, quien
compara los efectos de un programa de Fisioterapia basado en tareas funcionales
con actividades que implican estiramiento muscular y carga de peso en
bipedestacion, con un programa de reeducacion de la marcha sobre tapiz rodante,
en este caso, usando soporte parcial de peso, en nifios con paralisis cerebral con
afectacion moderada-severa, de niveles lll-IV en GMFCS. Se aplica un aumento
progresivo de la velocidad de la marcha y una disminucién del soporte de peso de
hasta el 30% del peso del nifio. Ambas intervenciones se realizan en el domicilio
bajo la supervision de los padres. Se plantean sesiones de 20 minutos, 5 veces a la
semana y durante 10 semanas, mas un periodo de seguimiento de 4 semanas. En la
valoracion realizada tras el tratamiento no se registran diferencias estadisticamente
significativas entre los grupos: el grupo que no uso tapiz rodante obtiene mejores
resultados en la GMFM pero no se mantienen en la evaluacion de seguimiento tras 4

semanas.
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Su ©6) establece un estudio de disefio cruzado con dos grupos, aplicando los
dos tipos de intervencién en ambos, siguiendo secuencias diferentes. Plantea como
objetivo examinar la efectividad del uso del tapiz rodante con soporte parcial de
peso, comparandolo con la aplicacion de un programa de Fisioterapia convencional,
en nifios y adolescentes con paralisis cerebral no espastica (atetoide, distonica, sin
clasificar) con diversos grados de afectacion, de niveles 1l-V en GMFCS, ademas de
con alteracidbn mental severa. Para la facilitacion de la marcha con tapiz rodante, al
igual que Johnston (79, emplea un soporte del 30% del peso del sujeto y un aumento
gradual de la velocidad en base a la tolerancia. El programa de Fisioterapia consta
de actividades para el fortalecimiento muscular de los miembros inferiores,
transferencias de peso y facilitacion de la bipedestacion y de la marcha. Ambas
intervenciones se realizan durante 12 semanas y con una frecuencia similar: 2
sesiones semanales de 25 minutos para el uso del tapiz rodante y 3 sesiones por
semana de 30 minutos para el programa de Fisioterapia convencional. Las
valoraciones se realizan antes y después de cada intervencion. Se registran mejoras
significativamente mayores tras usar el tapiz rodante con soporte parcial de peso,
con un aumento significativo en la puntuacion total de la GMFM-66, asi como en sus
dimensiones Dy E.

El estudio de Cherng ™ presenta algunas similitudes con el de Su ©9, pues
establece el mismo tipo de disefio experimental, con una frecuencia y duracion de
las intervenciones practicamente igual. En este caso, propone el uso de tapiz
rodante con soporte parcial de peso e incremento gradual de la velocidad de la
marcha, en nifios con paralisis cerebral con afectacion moderada-leve, de niveles I-
Il en GMFCS. Divide la muestra en dos grupos que reciben tanto esta intervencion
(B), durante 20 minutos; como un programa de Fisioterapia convencional basado en
actividades orientadas a aumentar el rango de movimiento, el fortalecimiento y
estiramiento muscular, transferencias entre distintas posiciones y actividades en
bipedestacion (A), durante 30 minutos. Establece en cada grupo diferentes
secuencias: AAB en el Grupo | y ABA en el Grupo Il. Se realizan tres valoraciones,
cada una después de las 12 semanas de duracion de cada una de las
intervenciones. Los resultados obtenidos indican mejoras significativamente mayores

en la funcion motora gruesa tras la intervencion B que tras la A, con mayor
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puntuacion en la GMFM y en sus dimensiones D y E, en ambos grupos, aunque no
se mantienen a largo plazo. Es destacable en este estudio que no se determina
objetivamente ni el porcentaje de peso soportado, ni la velocidad del tapiz rodante,
dejando estos parametros a juicio del fisioterapeuta, segun las caracteristicas de
cada sujeto, por lo que los nifios con un nivel Ill en GMFCS precisan de un soporte

de peso considerable, mientras que es minimo en los nifios con niveles 1 y Il

4.4.2.2. Variable resultado: equilibrio estatico y funcional

Los dos estudios de Grecco ®* 85 comparan la efectividad de la reeducacion
de la marcha sobre el suelo y sobre el tapiz rodante sin soporte parcial de peso, en
nifos con paralisis cerebral con afectacién leve-moderada, de niveles I-lll en
GMFCS. Ambos estudios recogen mejoras en el equilibrio en los dos grupos, siendo

significativamente mayores en el grupo de tapiz rodante.

Con respecto al equilibrio estético, hay una disminucién del rango de
desplazamiento del centro de masas en los ejes AP y ML, aunque estos cambios no
se mantienen en la evaluacion de seguimiento tras 4 semanas. En cuanto al
equilibrio funcional se registra una disminucién de 6,50 segundos en el TUG Test ¢4
y un aumento en la puntuacion de la BBS (de 11,80 ©% y 14,70 puntos ). Estos
resultados si se registran en la evaluacion de seguimiento en el grupo con uso del

tapiz rodante.
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Tabla 4.4.2.1. Resumen de estudios de intervencién con tapiz rodante.

AUTORES - VARIABLES RESULTADOS -
_ ARO OBJETIVO MUESTRA TIPO DE INTERVENCION RESULTADO LIMITACIONES
D Mejora en ambos grupos,
0S grupos con programas - MO
” Funcion motora | significativamente mayor a
de reeducacion de marcha
Grecco LA, _ - gruesa (GMFM). favor del grupo
Efecto de la n=36 (7 semanas - 2 sesiones/ Ao )
Zanon N, g . g S Equilibrio experimental, que se
; Fisioterapia paralisis semana, seguimiento . -
Sampaio ) estatico y mantiene en semana 4 (3
con tapiz cerebral, semana 4). Grupo .
LM, - - . . funcional abandonos durante la
- rodante sin nivel I-111 experimental: marcha - : L
Oliveira CS L . (estabilidad intervenciony 2 en
64 soporte de GMFCS. monitorizada en tapiz -
~ - plataforma de seguimiento).
peso. 3-12 afios. rodante sin soporte de peso. S ] .
(2013) . equilibrio; BBS, Enmascaramiento simple.
Grupo control: marcha no oo
L TUG Test) No monitorizacion en
monitorizada sobre suelo.
grupo control.
Chrysagis Grupo experimental: Mejora en ambos grupos,
N, Skordilis | Efecto de la n=22 reeducacion de marcha con significativamente mayor a
EK g . P tapiz rodante sin soporte de L favor del grupo
, Fisioterapia paralisis . Funcién motora .
Stavrou N, con tapiz cerebral peso. Grupo control: ruesa experimental (no
Grammato rodantepsin nivel 111 actividades en colchoneta, (dimgnsiones D abandonos).
poulou E, soporte de GMFCS para el equilibrio y la funcién E de GMFM) Enmascaramiento simple.
Koutsouki peso 13-19 afios motora y facilitacion de la y ' No seguimiento post-
D ©8) peso. ' marcha (12 semanas - 3 intervencion. Reducido
(2012) sesiones/ semana). tamafio muestral.
Johnston Grupo experimental: No diferencias
TE, Watson | Efectodela n=32 reeducacion de marcha con significativas entre grupos
KE, Ross Fisioterapia ar;ilisis tapiz rodante con soporte (6 abandonos durante la
SA Gates con tapiz p parcial de peso. Grupo > intervenciony 2 en
| rodante con cerebral, control: programa de Funcion motora seguimiento)
GaEgEHan soporte n(i;v&IFIg-SIV Fisioterabia convencional gruesa (GMFM). Fallo del
JP, Lauer parcial de 6-13 anos (10 semanas - 5 sesiones/ enmascaramiento.
RT et al. ™ peso. ' semana, seguimiento Reducido tamafio
(2011) semana 4). muestral.
Dos grupos con dos Mejora significativa a favor
Efectividad n=10 programas de Fisioterapia de intervencién con tapiz
Su lY, de la s (Grupo I-AB y Grupo II-BA). i rodante con soporte
- . paralisis T Funcion motora )
Chung KK, Fisioterapia cerebral no A: tapiz rodante con soporte ruesa parcial de peso (2
Chow DH con tapiz P parcial de peso durante 25 | grue abandonos durante la
(66) espastica, ; T f (dimensiones D . o
rodante con nivel 11V minutos B: Fisioterapia E de GMEM- intervencion).
soporte GMECS convencional, 30 minutos y 66) No enmascaramiento. No
(2013) parcial de 6-17 aﬁoé (12 semanas - 2 sesiones/ ’ seguimiento post-
peso. ' semana en programa A,y 3 intervencion. Reducido
sesiones/ semana en el B) tamafio muestral.
Dos grupos con dos Mejora significativa a favor
programas de Fisioterapia de la intervencién con
Eiteg::g E';]u IEifSiCc:t% rc;e i': n=8 paralisis (Grupo I-AAB y Grupo II- tapiz rodante con soporte
’ p cerebral, ABA). A: tapiz rodante con L parcial de peso (no
TW, Hong con tapiz - ) Funcion motora
@s) nivel I-111 soporte parcial de peso, 20 abandonos).
RB rodante con - e . gruesa (GMFM). :
soporte de GMF~CS. minutos B: F|5|oter_ap|a No enmascaramiento. No
es0 3-7 afios. convencional, 30 minutos seguimiento post-
(2007) peso. (12 semanas — 2-3 intervencion. Reducido
sesiones/ semana) tamafio muestral.
Mejora en ambos grupos,
Grecco LA, Dos grupos con reeducacion significativamente mayor a
Tomita SM, Efecto de _ _ favor del grupo
Christovao | programa de n-'1‘5_ de marcha (7 semanas - 2 quf'l.'br'o experimental (1 abandono
S e - paralisis sesiones/ semana). Grupo estatico y ; "
TC, Pasini Fisioterapia : . ; durante la intervencion).
H, Sampaio con tapiz cgrebral, experl_mental. marchq funcm_)_nal Enmascaramiento simple
’ : nivel -1l monitorizada sobre tapiz (estabilidad L '
LM, rodante sin . No seguimiento post-
- GMFCS. rodante sin soporte de peso. plataforma de . L ]
Oliveira CS soporte de - e intervencién. Reducido
©5) 3-12 afios. Grupo control marcha no equilibrio; BBS). ~
peso. monitorizada sobre suelo tamafio muestral. No
(2013) ' monitorizacion de grupo

control.

GMFCS: Gross Motor Function Classification System. GMFM: Gross Motor Function Measure. TUG Test: Timed

“Up-and-Go” Test. BSS: Berg Balance Scale.
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4.4.3. Otras modalidades terapéuticas

A continuacion se detallan los efectos en la funcién motora gruesa y en el
equilibrio estatico y funcional registrados tras la intervencidn con otros tipos de

opciones terapéuticas dentro de la Fisioterapia. (Tabla 4.4.3.1)

El estudio de Herrero ") evalla la efectividad del uso de un simulador de
hipoterapia sobre la funcidbn motora y el equilibrio en sedestacion, en nifilos con
pardlisis cerebral, independientemente de la gravedad de su afectacion. Se utiliza un
simulador de hipoterapia que reproduce los movimientos ritmicos del caballo durante
la marcha, sobre el que el nifio permanece sentado con abduccion de caderas; en
uno de los grupos el simulador esta encendido, mientras que en el otro permanece
apagado; se pauta una sesion semanal de 15 minutos durante 10 semanas, con una
evaluacion de seguimiento pasados 3 meses. Tras la intervencion se obtienen
aumentos en la puntuacion de la dimension B de la GMFM-66 en ambos grupos;
siendo significativamente mayor en el grupo de simulador encendido. Segun el
analisis de subgrupos, el efecto es mayor en sujetos con mas afectacion motora
(nivel V en GMFCS), aunque en ninguno de los casos los beneficios se mantienen

en la evaluacion de seguimiento.

Con respecto a la hipoterapia, en este caso implementada con caballos, el
estudio de Davis (/@ determina los efectos sobre la funcién motora en nifios con
pardlisis cerebral, pautando un tratamiento de igual duracion y frecuencia de que
Herrero ¢7), aunque en este caso el grado de afectacion de la muestra no sobrepasa
el nivel 1ll en GMFCS. El programa de hipoterapia se orienta a mejorar el control
postural, la fuerza muscular del tronco y el movimiento de disociacién de tronco y
pelvis. Tras la intervencion no se registran diferencias estadisticamente significativas
en la puntuacion de la GMFM-66 con respecto a los valores obtenidos en la
evaluacion pre-intervencion, por lo que no se atribuyen efectos sobre la funcion

motora gruesa tras la aplicacion de este programa de hipoterapia.
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Hillier ™Y evalGa la efectividad de la Fisioterapia acuatica siguiendo los
principios del método Halliwick, para obtener mejoras en el equilibrio y facilitar los
movimientos coordinados, integrando ademas algunas actividades orientadas hacia la
tarea especifica sobre las habilidades con pelota, equilibrio en bipedestacion y
caminar y correr; en nifios con alteraciones en el desarrollo de la coordinacion cuyo
percentil M-ABC sea inferior a 15. Este programa se realiza durante 6-8 semanas,
hasta completar 6 sesiones de 30 minutos, con una sesion por semana. Se registran
cambios significativos en la funcion motora y en el equilibrio: aumento de 2,6 puntos
(14%) en la puntuacion de M-ABC en el grupo control sin tratamiento, indicando
empeoramiento, y una disminucion de 3,9 puntos (20%) en el grupo de intervencion,

indicando mejora.

El-Shamy 3 aplica como intervencion la terapia de vibracion corporal para
lograr mejoras en el equilibrio estatico en niflos con paralisis cerebral de leve
afectacion, con niveles I-Il en GMFCS. Esta terapia se basa en la capacidad de las
ondas de vibracion para activar los circuitos propioceptivos, permitiendo asi mejorar la
coordinacion inter e intramuscular. Para ello compara los efectos de un programa de
60 minutos de Fisioterapia convencional segun la teoria del neurodesarrollo (con
actividades de fortalecimiento y estiramiento muscular, propioceptivas y de equilibrio)
de manera aislada en uno de los grupos, y seguido de 9 minutos de vibracién sobre
una plataforma, en el otro grupo. Durante la sesion se aumenta progresivamente la
frecuencia de las ondas (de 12 Hz a 18 Hz) y se solicita al nifio actividades motoras
gue impliquen la transferencia de peso de un hemicuerpo al otro, aumentar y disminuir
el grado de flexion de rodillas y de caderas, e incluir rotaciones de tronco. Se pautan 5
sesiones por semana, durante 3 meses. Se obtienen como resultados mejoras
estadisticamente significativas en ambos grupos, siendo mayores en el grupo en el
gue se emplea la plataforma de vibracion, con reduccion de 0,55 puntos en el indice
global de estabilidad; de 0,45 puntos con respecto a las oscilaciones del centro de

masas en el eje AP, y de 0,35 puntos en el eje ML.
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Tabla 4.4.3.1. Resumen de estudios de intervencién con otras modalidades terapéuticas.

AUTORES -

- VARIABLES RESULTADOS -
ARO OBJETIVO MUESTRA TIPO DE INTERVENCION RESULTADO LIMITACIONES
Herrero P, Dos grupos con Funcién motora Mejog;éll’uepnogmbos
0 e ecto de la n= programas de hipoterapia S significativamente
Gomez Efecto de | 38 de hipot ggg)esae(in’l';’l‘g ficat t
) ipoterapia aralisis con simulador e mayor a favor de
Trullén EM hipoterapi paralisi imulador (10 egt’atgo on yor a favor del
Asensio A, aplicada cerebral, semanas - 1 sesion/ sedestacion grupo experimental (2
Garcia E, mediante el nivel 1-V semana, seguimiento mes (Sittin abandonos durante
Casas R, uso de un GMFCS. 3). Simulador encendido Assessmgent intervenciény 2 en
Monserr(gt) simulador. 4-18 afios. en grupo experimental y Scale. Dimensién seguimiento).
E, et al apagado en grupo control. B G'MFM-66) Enmascaramiento
(2012) : simple.
Davis E No diferencias
Brviies B n=99 _ significativas entre
Wolfe R, paralisis Grupo experlm_ental con - grupos (no
Raadsvekd Efecto de un cerebral programa de hipoterapia Funcién motora abandonos).
R Heine B programa de nivel I-III’ (10 semanas - 1 sesion/ gruesa. Enmascaramiento
ThemEsen hipoterapia. GMECS. sem;ﬂat)rég#]?gntt:gntrol (GMFM-66). o Elim?elitcz\loost-
P, etal 4-12 afios. ' _seguimie pl
(2009) intervencion. Falta de
asistencia a sesiones.
Mejora significativa a
Grupo experimental con favor del grupo
- programa de Fisioterapia experimental (no
il & acuéatica segun principios Funcién motora abandonos)
AIG Efectividad de n=12, del métodg Harl)liwiclf ruesa. Equilibrio Enmascaramie.nto
Plummer L un programa alteracion de ’ y 9 = :
an - - NN orientado a tareas estatico y simple. No
de Fisioterapia | coordinacion if 6.8 funcional -
acuatica 5.8 afios especi |cg§( -8 semanas uncional seguimiento post-
(2010) ' ' - 1 sesién/ semana). (M-ABC). intervencion.
Grupo control sin Reducido tamafio
tratamiento. muestral. Falta de
asistencia sesiones.
Mejora en ambos
Dos grupos con programa grupos,
Efecto de un n=30 de Fisioterapia del significativamente
El-Shamy roarama de pardlisis neurodesarrollo (3 meses Equilibrio estatico mayor a favor del
SM © pFis?otera ia cerebral, - 5 sesiones/ semana), (estabilidad grupo experimental
con Iatafcf)rma nivel I-l1 durante 60 minutos. Al plataforma de (no abandonos).
(2014) de \F/)ibracién GMFCS. grupo experimental se equilibrio). Enmascaramiento
’ 8-12 afios. afiaden 9 minutos sobre simple. No
plataforma de vibracién. seguimiento post-
intervencion.

GMFCS: Gross Motor Function Classification System. M-ABC: Movement Assessment Battery for Children. M-ABC: Movement

Assessment Battery for Children.
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5. DISCUSION

En esta revision sistematica se incluyeron articulos cientificos sobre EECCAA
recientes con un alto nivel de calidad metodoldgica, ya que durante el proceso de
bldsqueda de la informacion se descartaron los estudios de inferior nivel de calidad.
Las publicaciones cientificas encontradas en este proceso fueron evaluadas con la
Escala de Jadad, obteniendo resultados de 3-4 puntos. Ningun articulo obtuvo una
puntuacion mas alta, debido a la dificultad que supone establecer un disefio a doble
ciego en este tipo de intervenciones. La mayoria de ellos realiza el enmascaramiento
del evaluador (6365 67, 68, 71, 72, 74, 76) gunque en dos (% 73 hubo fallos en el
cegamiento a lo largo del proceso. Los restantes cuatro estudios (62 66. 69, 75) ng
aplican ningun tipo de enmascaramiento, lo que puede interferir de manera negativa

en la fiabilidad de los resultados obtenidos.

Dos de los estudios seleccionados presentan un disefio cruzado, en el que los
dos grupos en los que se divide la muestra reciben ambos tipos de intervenciones,
con diferente secuencia temporal (¢ 79); cinco articulos cuentan con un grupo control
al que no aplican intervencion alguna ©7.69.71.72.74) En el resto de articulos se realiza
la intervencion experimental en uno de los dos grupos, mientras que en el otro se
aplica otro tipo de tratamiento de Fisioterapia, para asi poder comparar los
resultados obtenidos en las variables resultado como consecuencia de cada una de

las intervenciones propuestas (62-65. 68,70, 73, 76)

Puesto que el objetivo principal de esta revision sisteméatica es determinar la
efectividad de la intervencion con Fisioterapia en nifilos con alteraciones
sensoperceptivomotoras para mejorar la funcion motora gruesa y el equilibrio, se
han considerado diferentes opciones terapéuticas. A continuacién se discute la
efectividad de cada una de ellas segun las variables resultado, ademas de clarificar

los métodos de evaluacién usados con mas frecuencia para valorar estas variables.
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5.1. Fisioterapia y funcién motora gruesa

La funcion motora gruesa se valora en la mayoria de los articulos
seleccionados con la GMFM (64, 66-68,70, 72,73, 75,76) y3 sea en su version con 66 o con
88 items, pues cuentan con una poblacion muestral de sujetos con paralisis cerebral.
Las evaluaciones realizadas con la GMFM han determinado cambios en las
puntuaciones obtenidas antes y después de la intervencion con Fisioterapia, tanto en
la puntuacion total como en sus dimensiones D y E (64 66.68,73,75,76) que implican una
exigencia motora mayor, pues comprenden las actividades de bipedestacion,

marcha, correr y saltar.

Los programas de Fisioterapia basados en actividades orientadas a realizar
de manera repetida una tarea especifica que resulte funcional y motivacional para el
sujeto han recogido beneficios en la funcion motora gruesa, en sujetos con un nivel
leve-moderado de afectacion motora (/3 76). Las actividades propuestas son: marcha,
subir y bajar escaleras, transferencias entre distintas posiciones ('3, y levantarse y
sentarse en una silla con carga de peso adicional (/9. Ademas, estos programas
pueden ser realizados en el domicilio, bajo la supervision de los padres, y de manera
adicional al tratamiento de Fisioterapia habitual. A medida que el nifio logra mejoras
en su capacidad motora, se incrementa tanto el nimero de repeticiones como el
grado de dificultad de las actividades propuestas. Este tipo de intervencién ha
demostrado obtener mejoras en las dimensiones D y E de la GMFM tras 5-6

semanas de intervencion, aunque no en un plazo mayor de tiempo.

En cuanto al uso del tapiz rodante, en todos los estudios excepto en uno (/0
se registran mejoras en la funciébn motora gruesa del sujeto, tanto con el uso de
soporte parcial de peso (¢ 75 como sin este ¢4 68, En sujetos con un mayor grado de
afectacibn motora, el uso del soporte parcial de peso facilita la realizacion de la
tarea, mientras que no es necesario su aplicacion en sujetos con un nivel leve de
afectacion, que sean capaces de mantener la bipedestacion de manera autbnoma y

gue no precisen de gran ayuda para la marcha.
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Este tipo de intervencién le permite al fisioterapeuta facilitar la marcha al nifio
mientras esta sobre el tapiz; ademas comprende los aspectos positivos de tratarse
de una actividad funcional orientada hacia la tarea especifica de marcha, pues
implica la repeticion continua del patron de marcha, reforzando asi el grado de
aprendizaje motor. La capacidad de regular tanto la velocidad de la marcha como el
porcentaje de peso soportado permite que la intervenciébn sea dindmica y con

capacidad para ajustarse al proceso evolutivo del nifio.

Se han recogido resultados positivos empleando una frecuencia de 2-3
sesiones de 30 minutos a la semana 64 6. 68, 75) registrando mayores puntuaciones
en la GMFM, y en sus dimensiones D y E, tras 12 semanas de intervencion (6. 68. 75);
aunque Grecco ®% ya registra cambios positivos tras 7 semanas, las cuales se

mantienen en el tiempo al menos durante cuatro semanas tras la intervencion.

Este tipo de tratamiento puede realizarse tanto en centros de rehabilitacion
como en el domicilio, previa instruccion a los padres y contando con el control
periodico del fisioterapeuta, con llamadas telefonicas o visitas al domicilio. Esto es
mas accesible si el tapiz rodante no cuenta con un sistema de soporte parcial de

peso, ya que puede ser plegable y portatil y resulta mas econdémico.

El hecho de no hallar resultados positivos en el estudio planteado por
Johnston () al aplicar esta intervencion puede deberse a que los parametros de
tratamiento establecidos no se ajusten a las caracteristicas de la poblacién muestral,
la cual comprende nifios con un nivel severo de afectacion motora; en lo referente a
emplear un escaso porcentaje de soporte del peso, por emplear una velocidad de
marcha demasiado elevada o por una frecuencia excesiva de las sesiones de
tratamiento. También se produjo durante el estudio un error en el proceso de

enmascaramiento.

La aplicacion de Fisioterapia acuatica en piscina siguiendo los principios del
meétodo Halliwick también ha reportado beneficios en la funcidbn motora gruesa;
aunque estos resultados son menos concluyentes que los registrados al implementar
las anteriores intervenciones, ya que se trata de un Unico estudio piloto en el que se
producen varios abandonos a lo largo de la intervenciéon, debido al problema de
accesibilidad de los participantes a la zona de piscina 1.
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En cuanto a la intervencion con hipoterapia, ninguno de los dos estudios

analizados registra mejoras en la funcién motora gruesa tras la intervencién ©7. 72),

5.2. Fisioterapia y equilibrio

El modo mas objetivo para evaluar el equilibrio estético, y por ello el mas
usado, es la prueba de estabilidad realizada sobre una plataforma de equilibrio con
capacidad para registrar el grado de oscilacion del centro de masas del sujeto
evaluado a lo largo de los ejes AP y ML (%2-65 Con respecto al equilibrio funcional, la
mayoria de estudios lo evalGa segun las puntuaciones obtenidas en las escalas BBS
0 PBS (62,6465 y en el TUG Test 64.73.74),

En cuanto al planteamiento de tareas funcionales especificas, al igual que
todos los estudios objetivan mejoras en la funcibn motora gruesa, también recogen
mejoras en el equilibrio. De los cuatro estudios que lo evalGan 62 6. 73. 74 yno de
ellos registra beneficios tanto en el equilibrio estatico como en el funcional tras usar
una plataforma de equilibrio ©¢2); los otros tres proponen un programa de actividades
especificas orientadas a mejorar el equilibrio, obteniendo mejores resultados en las
escalas: BBS 62, BOTMP 9, TUG Test ("3 7 y Functional Reach Test "), Ademas,
los cambios positivos permanecen durante al menos doce semanas, segun el
estudio de Katz-Leurer /4, siendo el Unico que cuenta con una evaluacion de

seguimiento.

La frecuencia de intervencién mas usada para obtener mejoras en el equilibrio
es de 2-3 sesiones semanales, para sujetos con un nivel leve-moderado de
afectacion motora (62 6% 73): qun asi se ha de tener en cuenta la gran heterogeneidad

de las caracteristicas de la poblacion muestral de los anteriores articulos.

La intervencion con tapiz rodante (4 65 ha registrado mejoras tanto en el
equilibrio estatico como en el funcional, cuando se usa sin soporte de peso y con
una frecuencia media de 2 sesiones de 30 minutos a la semana, en niflos con un
grado de afectacién motora leve-moderada. Los resultados positivos obtenidos se
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objetivan ya desde la séptima semana de intervencién, y se mantienen en el tiempo,
durante las siguientes 4 semanas tras el fin del tratamiento, en el equilibrio funcional,

pero no en el equilibrio estatico ¢4,

Otras intervenciones también han supuesto mejoras en el equilibrio estatico y
funcional, aunque no es posible determinar conclusiones ya que no se cuenta con
otros EECCAA en los que se realice la misma intervencion para comparar los
resultados. Entre las mejoras recogidas en los estudios analizados destacan:
aumento del equilibrio estatico en sedestacion por la intervencion con hipoterapia
usando un simulador ©7; aumento del equilibrio estatico y funcional con un programa
de Fisioterapia acuéatica V; y mejora del equilibrio estatico por el uso terapéutico de

una plataforma de vibracion ©3),

5.3. Aplicabilidad en el sujeto con alteracidn

neuromotora de origen metabadlico

Debido a que los diagndsticos de Fisioterapia se abordan independientemente
del diagnéstico clinico de la enfermedad del sujeto, los resultados anteriormente
expuestos sobre la efectividad de la Fisioterapia en nifios con alteraciones
sensoperceptivomotoras, pueden ser extrapolables a nifios con alteraciones
neuromotoras de origen metabdlico, ya que estos presentan habitualmente
alteraciones tanto en la funcion motora gruesa como en el equilibrio estatico y
funcional. Ademés, debido a la inexistencia de estudios cientificos de alta calidad
metodolégica en los que se aplique la Fisioterapia en sujetos con alteracion
neuromotora por causa metabdlica, es este el unico modo de orientar la actuacion

fisioterapica.

Es conveniente tener en cuenta algunos aspectos propios de la patologia del
metabolismo, no comunes con las alteraciones sensoperceptivomotoras que
presentan las muestras de los articulos analizados, para proporcionar asi un optimo
tratamiento fisioterapico, efectivo a la par que seguro.
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Puesto que el sujeto con alteracibn neuromuscular de origen metabdlico
frecuentemente presenta tendencia a la fatiga y problemas respiratorios y cardiacos,
deben respetarse los limites aerdbicos. Al plantear un programa de Fisioterapia
basado en actividades orientadas hacia una tarea funcional especifica se han de
evitar aquellas que resulten extenuantes y no emplear resistencias adicionales
excesivas. Por tanto, la progresion terapéutica se establece aumentando el nimero
de repeticiones de la actividad, en vez de incrementando la cantidad de carga o el
grado de dificultad de la tarea motora si esto supone sobrepasar los limites
aerdbicos del sujeto, como puede ocurrir en el caso de tareas como la subida y
bajada excesiva de escaleras.

Esto también debe ser respetado cuando se utiliza el tapiz rodante. Se usa el
soporte parcial de peso, de un 30% o superior, en nifios con mayor afectacion
motora que tengan dificultad para mantener una adecuada bipedestacion de manera
autébnoma sobre el tapiz, o si la facilitacion requerida para la marcha es tal que un
anico fisioterapeuta no puede abordar las necesidades del sujeto; ademas permite

reducir el grado de esfuerzo a nivel muscular y cardiorrespiratorio.

La progresion terapéutica ha de aumentar de manera gradual, estableciendo
los descansos necesarios y sin sobrepasar la frecuencia de 2-3 sesiones semanales,
ya que ha demostrado ser suficiente para obtener mejoras tanto en la funcién motora
gruesa como en el equilibrio. Ademas, es conveniente monitorizar las constantes

vitales del sujeto; antes, durante y después de la sesidn de tratamiento.

Como instrumentos de valoracién se propone el uso de la escala GMFM para
evaluar la funcion motora gruesa, considerando tanto la puntuacién global como las
correspondientes a sus dimensiones D y E; la prueba de estabilidad sobre una
plataforma de equilibrio capaz de registrar las oscilaciones del centro de masas del
sujeto en los ejes AP y ML, para cuantificar el equilibrio estatico, y escalas
funcionales para valorar el equilibrio dinamico, como la PBS y el TUG Test.

Por ultimo, es necesario tener en cuenta que aunque la patologia metabdlica
comprenda periodos de estabilidad clinica, se trata de un proceso progresivo y de
afectacion multisistémica. Por ello, obtener resultados de estabilidad clinica supone

un logro con respecto a la intervencion realizada. Ademas, es fundamental aplicar la
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Fisioterapia dentro de un abordaje terapéutico multidisciplinar, ya que los diferentes
tratamientos se benefician unos de otros, e incluso pueden potenciar los efectos
positivos obtenidos, como es el caso de la Fisioterapia usada en combinacion con la

ERT y con el trasplante de células madre hematopoyéticas.

5.4. Limitaciones del estudio

Esta revisidn sistematica cuenta con algunas limitaciones que han de tenerse

en cuenta al analizar los resultados expuestos anteriormente.

En el proceso de busqueda de la informacion, los criterios seleccién suponen
filtros en cuanto a la cantidad de estudios cientificos analizados. Entre ellos se
encuentra la limitacion de escoger solo aquellos de mayor calidad cientifica, no
considerando otros de menor calidad: estudios de casos y controles, estudios de
cohortes, series de casos o estudios de un solo caso.

También se descartaron las publicaciones anteriores al 2004, omitiendo
posibles estudios relevantes previos a esta fecha. Tampoco fueron considerados
aquellos que hubieran sido publicados en idiomas distintos al espafiol, inglés y
francés, habiendo identificado durante el proceso de busqueda algunos articulos

publicados en chino, que no fueron incluidos.

En el proceso de seleccion de los estudios existe el sesgo en la inclusiéon y
exclusion de los mismos debido a que fue realizado Unicamente por el autor.
Ademas, durante la fase de recuperacion de los articulos, uno de ellos no pudo ser
analizado, ya que no fue posible el acceso al texto completo. Los que si fueron
incluidos cuentan con sesgos, a pesar de ser EECCAA con una puntuacién igual o
superior a 3 en la Escala de Jadad. Entre ellos destaca la imposibilidad de contar
con un enmascaramiento doble, debido a las caracteristicas de la intervencion, por
lo que la mayoria presenta un cegamiento simple del evaluador. También debe
considerarse como sesgo que las intervenciones se aplican con diferente frecuencia
y duracién. Ademas, son pocos los estudios que cuentan con una evaluacion de
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seguimiento que permita determinar si los resultados inmediatos obtenidos se

mantienen en un plazo mayor de tiempo.

En cuanto a las caracteristicas de poblacion muestral, los tipos de
alteraciones sensoperceptivomotoras considerados son diferentes, al igual que los
grados de afectacion motora de los sujetos. También es destacable a la hora de
extrapolar los datos a sujetos con alteraciéon neuromotora de origen metabdlico, que
muchos de los estudios analizados tienen como criterio de exclusidn a sujetos que
presenten alteraciones cardiacas, respiratorias 0 multisistémicas, lo cual es muy
frecuente en la patologia del metabolismo. Por ello se recomienda el abordaje

multidisciplinar y la monitorizacion de las constantes vitales en este tipo de sujetos.

Por todo lo anteriormente mencionado, seria necesario contar con estudios de
investigacion de mayor evidencia cientifica, empleando protocolos homogéneos y de
larga duraciébn que permitan corroborar los resultados hallados en esta revision
sistematica. A continuacion se plantea una propuesta para la realizacién de un ECA
acerca de la intervencion con un programa de Fisioterapia en sujetos con
alteraciones neuromotoras de origen metabdlico, considerando las intervenciones
que aportan mayores beneficios en la funcibn motora gruesa y en el equilibrio, en
sujetos en edad escolar con capacidad de marcha, con o sin el uso de elementos de

ayuda, y teniendo en cuenta los aspectos propios de la patologia metabdlica.
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6. FUTURAS LINEAS DE INVESTIGACION

A continuacién se propone un proyecto de investigacion como resultado de la

revision sistematica realizada.

TITULO

Efectividad de un programa de Fisioterapia en sujetos con alteraciones

neuromotoras de origen metabdlico: ensayo clinico controlado aleatorizado.
OBJETIVO

El objetivo principal es determinar la efectividad de un programa de
Fisioterapia basado en actividades funcionales orientadas hacia una tarea especifica
y al uso de tapiz rodante, en nifios y adolescentes en edad escolar con alteraciones
neuromotoras de origen metabdlico, para lograr mejoras en la funcién motora gruesa

y en el equilibrio estatico y funcional.

SUJETOS Y METODOLOGIA

Muestra

La muestra es de 30 sujetos en edad escolar, entre los 3 y los 16 afios. Los
criterios de inclusion son los siguientes: con diagndstico de alteracion congénita
metabdlica en periodo de estabilizacidn clinica, que hayan adquirido la capacidad de
marcha (con o sin empleo de dispositivos de ayuda para ello) y cuyos padres y/o
tutores legales hayan firmado el Consentimiento Informado. Los participantes son
seleccionados de colegios de integracién y/o educacién especial, para asegurar que
todos reciben un tratamiento de Fisioterapia diario en el propio centro, que se
mantiene a lo largo del estudio.

Se excluyen a aquellos sujetos que no presenten alteracion en la funcién
motora gruesa y/o en el equilibrio y aguellos que no se encuentren en un periodo de
estabilidad clinica, con complicaciones sistémicas graves (cardiacas, respiratorias o
epilepsia no controlada) que pudieran interferir en el transcurso de la intervencion.
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Procedimiento

La muestra se divide manera aleatoria, por una persona ajena al estudio, en
dos grupos con igual numero de sujetos cada uno: 15 en el grupo experimental y

otros 15 en el grupo control.

El estudio tiene una duracion total de 37 semanas: una primera semana en la
que se realiza la valoracion basal de los participantes, y 12 semanas en las que se
aplica la intervencion y se realiza la posterior evaluacion de los resultados
inmediatos. Tras un periodo de tiempo de 6 meses se realiza una nueva valoracion

para comprobar si los resultados anteriores persisten a medio plazo.

La intervencion en el grupo experimental consiste en sesiones de 30 minutos,
tres dias a la semana y durante 12 semanas consecutivas. Este tratamiento se
aplica de manera adicional al tratamiento de Fisioterapia convencional que el sujeto
recibe a diario en el colegio. Durante el mismo, se respetaran los limites aerobicos
de cada participante, se estableceran los descansos necesarios y se monitorizaran
las constantes vitales del sujeto antes, durante y después de la sesion. El programa

de Fisioterapia propuesto consiste en:

- Actividades de sentarse y levantarse de una silla, facilitacion de las
transferencias entre distintas posiciones y actividades orientadas a mejorar el
equilibrio. Se ird aumentando el numero de repeticiones de cada actividad a
medida que el nifio logra realizar sin ninguna dificultad la tarea motora,
durante 15 minutos.

- Descanso.

- Facilitacion de la marcha empleando un tapiz rodante, sin soporte parcial de
peso en sujetos con menor grado de afectacién motora y con soporte del 30%
del peso en aquellos con un mayor grado de afectacion. La velocidad de la
marcha aumentara gradualmente a medida que el sujeto logre mantener un

patrén de marcha adecuado con minima facilitacion, durante 15 minutos.

Los participantes del grupo control continuaran recibiendo su tratamiento
habitual de Fisioterapia convencional diario en el colegio, sin proponer ningdn tipo de

intervencion fisioterapica de manera adicional a este.
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Variables resultado

Las variables resultado son evaluadas en tres momentos a lo largo del
estudio: en la valoracion basal; una vez finalizado programa de Fisioterapia de 12
semanas, para determinar los efectos a inmediatos, y en la valoracion de
seguimiento, 6 meses después, para comprobar si los resultados obtenidos en la
anterior valoracion se mantienen a medio plazo. Las valoraciones son realizadas por
dos evaluadores que permanecen cegados con respecto al grupo en el que cada
participante ha sido asignado. Las variables resultado evaluadas y los instrumentos

de valoracion empleados para ello son:

- Funcion motora gruesa: evaluada con la escala Gross Motor Function
Meassure-88 (GMFM), la cual se emplea habitualmente con nifios con
pardlisis cerebral. Se considerara tanto la puntuacion global como las
puntuaciones de sus dimensiones D (bipedestacién) y E (caminar, correr y
saltar) 7,

- Equilibrio estéatico: se evalla con una prueba de estabilidad en la cual se
determinan las oscilaciones del centro de masas del sujeto a lo largo de los
ejes anteroposterior y mediolateral, para lo cual se emplea una plataforma de
equilibrio con sensores (3.84),

- Equilibrio funcional: mediante las escalas funcionales Pediatric Balance Scale

(version pediatrica de la Berg Balance Scale) @1y Timed “Up to Go” Test 2.

Analisis estadistico

Antes del andlisis estadistico se calcula la potencia del andlisis, para
determinar el numero minimo de participantes de cada grupo en los que deben

registrarse cambios para que sean considerados estadisticamente significativos.

Las variables resultado se expresan como valores medios (con un intervalo de
confianza de 95%). Se calcula el Test t-student para analizar las variables resultado
en cada uno de los grupos, antes y después de la intervencion, y el Test t-student
independiente para el analisis entre los grupos experimental y control. Los valores
con p<0.05 se consideran estadisticamente significativos. Todos los datos se
organizan y distribuyen en tablas usando el Statical Package for the Social Sciences
(SPSS v.19.0).
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7. CONCLUSIONES

Los programas de Fisioterapia basados en la propuesta de actividades
orientadas a la realizacion de una tarea especifica y funcional, y el empleo del tapiz
rodante con o sin soporte parcial de peso, son efectivos para mejorar la funcion
motora gruesa y el equilibrio, tanto estatico como funcional, en nifios con
alteraciones sensoperceptivomotoras similares a las presentadas por los sujetos con

alteraciones neuromotoras de origen metabolico en periodo de estabilizacion.

En nifios con alteraciones sensoperceptivomotoras, los instrumentos de
valoracién empleados con mayor frecuencia para evaluar el equilibrio funcional son
la Pediatric Balance Scale y el Timed Up-and-Go Test, mientras que para evaluar el
equilibrio estatico se realiza una prueba de estabilidad sobre una plataforma con
capacidad para detectar las oscilaciones del centro de masas del sujeto. Con
respecto a la funcibn motora gruesa, el instrumento de valoracién utilizado con

mayor frecuencia es la Gross Motor Function Measure.

Se propone una linea de investigacién que permita corroborar estos hallazgos
en nifios con alteraciones neuromotoras de origen metabdlico en periodo de

estabilizacion, con edades comprendidas entre los 3 y los 16 afios.
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9. ANEXOS

9.1. Anexo I. Niveles de evidencia SIGN

Nivel de . .
. . Tipo de estudio
evidencia

Meta-andlisis de gran calidad, revisiones sistematicas de ensayos clinicos aleatorizados o ensayos clinicos

1++
aleatorizados con muy bajo riesgo de sesgos.

Meta-andlisis bien realizados, revisiones sistematicas de ensayos clinicos aleatorizados o ensayos clinicos

1+
aleatorizados con bajo riesgo de sesgos.

Meta-andlisis, revisiones sistematicas de ensayos clinicos aleatorizados o ensayos clinicos aleatorizados con

1-
alto riesgo de sesgos.

Revisiones sistematicas de alta calidad de estudios de cohortes o de casos y controles, o estudios de cohortes

o de casos y controles de alta calidad con muy bajo riesgo de confusion, sesgos o azar y una alta probabilidad

2++
de que la realizacién sea casual.
) Estudios de cohortes o de casos y controles bien realizados, con bajo riesgo de confusién, sesgos o azar y una
+
moderada probabilidad de que la realizacion sea casual.
) Estudios de cohortes o de casos y controles con alto riesgo de confusion, sesgos o azar y una significante
probabilidad de que la realizacion no sea casual.
3 Estudios no analiticos (observaciones clinicas y series de casos).
4 Opiniones de expertos.

Harbour R, Miller J. A new system for grading recommendations in evidence based

guidelines. BMJ.2001;323(7308):334-6.
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9.2. Anexo Il. Declaracién CONSORT 2010

Seccioniema IDE:“ ltem de La lista de comprobacian Informada o
n &n pagina n
Titulo y resumen
1a |dentficado como un ensayo aleatorzado en el titulo
b Resumen estructurado del disefio. métodos, resultados y conclusiones del ensaye (para una orientacion especifica, véase
“COMNSORT for abstracts™)
Introduccidn
Antecedentes y 2a Antecedentes cientificos y justificacian
objetivos 2b Ohbjetivos especificos o hipdtesis
Métodos

Disefio del ensayo da Descripcidn del disefio del ensayo (p )., paralelo. factorial), incluida la razén de asignacidn
b Cambios importantes en los métodos después de iniciar el ensayo (p. &).. criterios de seleccidn) y su justificacian

Farticipantes da Criterios de seleccion de los participantes
4b Procedencia (centros & instiluciones) en que s& registraron los datos
Intervenciones g Las intervenciones para cada grupo con detalles suficientes para permitir la replicacion, incluidos como ¥ cuando se
administraron realmente
Resulados Ga Espleu:lﬁcacidn a priori de las variables respuesta (o desenlace) principalies) y secundarias, incluidos como y cuando =&
evaluaron

b Cualquier cambio en las variables respuesta tras el inicio del ensayo. junto con los motivos de lais ) modificacionies)

Tamafio muesiral 7a Comao se determing el tamario muestral
7b Si comesponde, explicar cualquier analisis intermedio y las reglas de intermupcicn

Aleatorizacicn:

Generacion de 8a Méiodo ulilizado para generar |a secuencia de asignacion aleatoria

la secuenccia 3k Tipo de aleatorizacicn; detalles de cualquier restriccion (como bleques y tamafic de los blogues)

Mecanismo de ] Macanismo utilizado para implementar la secuencia de asignaciin aleatona {como contenedores numerados de modo
ocultacion de la sacuencial), describiendo los pasos realizados para ocultar la secuencia hasia que se asignaron las intervenciones
asignacidn

Implemeantacidn 10 Qign genend la secuencia de asignacidn aleatoria, quién selecciond a los participantes y quién asignd los participantes a las

intervencionas

Enmascaramienio 11a  5iserealizd, a quign s mantuvo cegado después de asignar |as intervencionss (p. )., participantes, cuidadores.
evaluadores del resultado) y de queé modo

11b  5ies relevante, descripcidn de la similitud de las intervenciones

Métodos 12a  Me&lodos estadisticos utilizados para comparar s grupos en cuanto a la variable respuesta principal y las secundanas
estadisticos 12b  Métcdos de andlisis adicionales, como analisis de subgrupas y analisis ajustados

Resultados

Flujo de 13a  Para cada grupo, &l ndmero de paricipantes que se asignaron aleatoriaments, que recibisron el fratamients propuesta y que
participantes (52 s incluyeron en el analisis principal

recomienda 13b  Para cada grupo, perdidas y exclusiones después de |a aleatorizacion. junto con los motivas

encaracidamanies
un diagrama de

flujo)
Reclutamienta 14a  Fechas que definen los periodos de reclutamiento y de seguimienta
14b  Causa de ls finalzacidn o de la interrupcidn del ensayo
Datos basales 15 Una tabla que muesire las caracteristicas basales demograficas y clinicas para cada grupo
Numeros. 16 Para cada grupo, nimern de participantes (denominador) incluidos en cada analisis v si el andlisis s& basd en los grupos
analizados inicialmente asignados
Resuliados y 17a  Para cada respuesia o resultade final principal v secundano, los resultados para cada grupo, el tamario del efecto estimado
estimacion W BU precision (como inervalo de confianza del 95%)
17h  Para las respuestas dicoldmicas. se recomienda la presentacidon de los tamafios del efecto tanto absoluto como relativo
Analisis 13 Resultados de cualguier otro analisis realizado, incluido el andlisis de subgrupos y los analisis ajustados, diferenciando entre
sacundarios kos especificados a prion y los exploratorios
Dafos | Perjuicios) 19 Todos los dafios (perjuicios) o efecios no intencionados en cada grupo (para una orentacion especifica, véase "CONSORT
for harms™}
Discusidn
Limitaciones 20 Limitaciones del estudio, abordando las fuerdes de posibles sesgos, [as de imprecisidn y, si procede. la muliplicidad de
analisis
Generalizacion 21 Fosibilidad de generalizacion (validez externa. aplicabilidad) de los hallazgos del ensayo
Interpretacion 22 Interpretacion consistente con los resuliados, con balance de beneficios y dafios. v considerando otras evidencias relevantes
Otra informacidn
Registro 23 Mumero de registro y nombre del registro de ensayos
Protocolo 24 Dénde pusde accederse al protocolo completo del ensayo. si esta dispanible
Financiacidn 25 Fusntes de financiacidn y otras ayudas (como suministro de medicameantos), papel de los financiadones

Cobos-Carb6 A, Augustovski F. Declaracion CONSORT 2010: actualizacion de la
lista de comprobaciéon para informar ensayos clinicos aleatorizados de grupos
paralelos. Med Clin.2011;137(5):213-5.
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9.3. Anexo lll. Puntuaciones en la Escala de Jadad

Método para Descripcion de .
) Doble Método de _ Puntuacioén
Autor y afio Aleatorizado generar la . ) pérdidas y
L ciego cegamiento . total
aleatorizacion retiradas
El-Shamy SM ©2
X X - - X 3/5
(2014)
El-Shamy SM ©
X X - X X 4/5
(2014)
Grecco LA 9
X X - X X 4/5
(2013)
Grecco LA ©9
X X - X X 4/5
(2013)
Su ly ©®
X X - - X 3/5
(2013)
Herrero P €7
X X - X X 4/5
(2012)
Chrysagis N ©®
veag X X - X X 4/5
(2012)
Grupta S ©
X X - - X 3/5
(2011)
Johnston TE (@
X X - X X 4/5
(2011)
Hillier S 9
X X - X X 4/5
(2010)
Davis E (@
X X - X X 4/5
(2009)
Salem Y ™
X X - X X 4/5
(2009)
Katz-Leurer M
@) X X - - X 3/5
(2009)
Cherng RJ ™
X X - - X 3/5
(2007)
Liao HF ®
X X - X X 4/5
(2007)

Jadad AR, Moore RA, Carroll D, Jenkinson C, Reynolds DJ, Gavaghan DJ, et al.
Assessing the quality of reports of randomized clinical trials: is blinding necessary?
Control Clin Trials.1996;17(1):1-12.
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