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Physiotherapy management of a patient with spinal muscular atrophy
type 1 undergoing pharmacological treatment. Case report
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RESUMEN

ABSTRACT

La atrofia muscular espinal (AME) es una enfermedad auto-
somica recesiva, producida por degeneracion de las moto-
neuronas del asta anterior medular, que ocasiona debilidad y
atrofia muscular progresiva de predominio proximal y de amplio
espectro de gravedad. En la actualidad existe un farmaco que
se utiliza para tratar la AME, Nusinersen es el principio activo
del medicamento, marca registrada con nombre comercial
Spinraza®; se trata de un oligonucledtido antisentido sintético
que resulta en una proteina SMN completa funcional, donde
se espera que, en conjunto con la fisioterapia, se modifique
la evolucion clinica, con mejor pronéstico funcional en esta
patologia. En el presente estudio se describe el manejo
fisioterapéutico y la evolucion clinica de la paciente de tres
afos y seis meses con diagnéstico de AME, en tratamiento
con Spinraza® y fisioterapia en el Centro de Rehabilitacion e

Spinal muscular atrophy (SMA) is an autosomal recessive
disease, caused by degeneration of the motor neurons of
the spinal cord anterior horn, which causes weakness and
progressive muscular atrophy of proximal predominance and
with a wide spectrum of severity. Currently there is a drug
that is used to treat SMA, Nusinersen is the active ingredient
of the drug, registered trademark with trade name Spinraza®,
is a synthetic antisense oligonucleotide that results in a
complete functional SMN protein, where it is expected that
in conjunction with physiotherapy the clinical evolution will be
modified; with better functional prognosis in this pathology.
This study describes the physiotherapeutic management and
clinical evolution of a 3-year-old and 6-month-old patient with
a diagnosis of SMA treated with Spinraza® and physiotherapy
at the Teletén Aguascalientes Children’s Rehabilitation and

Inclusién Infantil Teleton Aguascalientes.

INTRODUCCION

a atrofia muscular espinal (AME) es una

enfermedad autosémica recesiva caracteri-
zada por la degeneracién de las motoneuronas
del asta anterior medular, ligada a la region cro-
mosémica 5q13 con una incidencia aproximada
de 1/10,000 nacidos vivos, la tipo 1 es de cuadro
mds severo (Tabla 1); los nifos afectados por este
tipo presentan debilidad muscular, hipotonia
generalizada, ausencia de control cefélico con

Inclusion Center.

prondstico de vida de dos afos. Actualmente
existe un farmaco que se utiliza como tratamien-
to, el cual da una proteina de supervivencia de
motoneuronas (SMN) completa funcional, este
farmaco incrementa el pronéstico de vida 'y, en
conjunto con fisioterapia, el desarrollo motor y
la calidad de vida. Spinraza® es un oligonucles-
tido antisentido sintético (un tipo de material
genético) que permite al gen SMN2 producir la
proteina de longitud completa, que puede fun-
cionar con normalidad. De este modo se repone
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Tabla 1: Clasificacion considerando un espectro continuo de la atrofia muscular espinal.4

Funcién
Edad de motora Evolucion historia natural, Copias SMN2
Tipo AME inicio lograda complicaciones representativas Comentarios
1A (también Prenatal/ Ninguna Fallecimiento en pocas 1 Algunos autores consideran
referido como congénita semanas, cardiopatia, la tipo O diferente a la tipo
tipo 0) contracturas, trastornos 1A, incluyendo en esta Gltima
vasculares formas de inicio en pocos
dias de vida, aunque en
estos casos, los pacientes
tendrian (como los tipos
1B) dos copias de SMN2
y sin fenotipo externo de
cardiopatia, contracturas,
trastornos vasculares
1B <3 meses Control Problemas respiratorios 2 Pueden manifestarse a
cefalico parcial y para alimentarse los pocos dias 0 semanas
en algunos Declinacion lineal de vida (algunos autores
pacientes Fallecimiento en dos o tres indican que estos casos tan
afos sin intervencion invasiva precoces pueden ser tipo 1A)
(traqueostomia, respirador)
1C >3 meses  Control cefélico Problemas respiratorios 8 En general mas estables que
y para alimentarse la forma tipo 1B pero pueden
Pueden mantener la poca tener mismas complicaciones
funcién motora alcanzada
2A >6meses  Se sientan pero Escoliosis 3 Algunos casos pueden empezar
no llegan a Llegan a la adolescencia antes de los seis meses
ponerse de pie y vida adulta pero con En general se considera tipo
complicaciones 2, débiles y algunos pueden
Periodos de poca estabilidad inclusive perder la capacidad
para sentarse en el futuro
2B > 12 meses Se sientan Escoliosis 3 Algunos casos pueden
y llegan a Llegan a la adolescencia empezar antes del afio
alcanzar la y vida adulta con menos En general se consideran
bipedestacion complicaciones tipo 2, fuertes y pueden
Periodos de poca estabilidad inclusive llegar a dar
algunos pasos con ayuda
3A Entre los 18 Llegan a Escoliosis 3 La pérdida de la deambulacion
y 36 meses caminar sin Pierden la deambulacion se asocia a algunas
ayuda a una edad temprana complicaciones que se
Periodos de estabilidad ven en pacientes tipo 2
3B > tres afos Caminan Pierden la deambulacion 3-4 Algunos pacientes llegan
sin ayuda mas tarde a deambular siempre o
Mas estable que los tipos 3A hasta edades avanzadas
4 Segunda Caminan Suelen deambular toda 4 0 mas Pueden ser hermanos(as)
o tercera sin ayuda la vida sin mayores menos graves de
década de complicaciones pacientes tipo 3
la vida Muy estables
5 No suele Pautas motoras  En general se les considera 4 0 més Suelen ser hallazgos
(Manifestaciones afectarse normales asintomaticas, aunque moleculares positivos
minimas o pueden tener calambres 0 (SMN1-/-) en hermanos(as)
asintomaticos) hallazgos electromiogréficos de pacientes tipo 3y 4

AME = atrofia muscular espinal. SMN2 = supervivencia de neurona motora 2.
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la proteina que falta, con lo que se alivian los sintomas de
la enfermedad.’3
Dentro del manejo interdisciplinario se encuentran las
recomendaciones de la declaracion de consenso para el
estandar de cuidados en atrofia muscular espinal (Tabla 2).
A continuacién, describiremos el caso clinico vy el
tratamiento fisioterapéutico que realizamos.

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de un paciente femenino con diag-
néstico de atrofia muscular espinal (AME) tipo 1, originaria
y residente de Aguascalientes, México; sin antecedentes
heredofamiliares de interés. Hija Gnica, antecedentes
perinatales: madre de 29 afios al momento de la concep-

cién, control prenatal a partir de la semana 10 de gesta-
cién, normoevolutivo; percepcion de movimientos fetales
al quinto mes. Finaliza a las 40 semanas de gestacion por
parto, llora y respira al nacer; peso 3,260 gramos, talla
51 cm, Apgar 10. Se egresa como sana.

A los dos meses los padres notan colocacién de
las extremidades superiores con rotacion de hombros,
irritabilidad a la alimentacion e hipotonia generalizada.
Valorada por neuropediatria y genética con sospecha de
atrofia muscular versus enfermedad de Pompe. Estudio
de electroneuromiografia con datos de afectacion neuro-
muscular. Estudio molecular de deteccion de deleciones
de los genes SMNT y SMN2 mediante MLPA (Multiplex
Ligation Dependent Probe Amplification) con resultado
positivo por la delecién de ambas copias funcionales

Tabla 2: Recomendaciones de la declaracion de consenso para
el estandar de cuidados en atrofia muscular espinal.5

Recomendaciones para pacientes con diagnéstico reciente de AME

Confirmar el diagnéstico genético con el estudio del gen SMN1

Clasificar AME en tipos I, Il, Il o IV de acuerdo al nivel méas alto de funcién motora alcanzada (ejemplo: no se sienta, se sienta, camina)

Proporcionar referencias para un cuidado multidisciplinario

Proporcionar informacion de grupos de apoyo de AME y ensayos clinicos terapéuticos

Ofrecer consejo genético
Cuidados bronco-pulmonares

Evaluar el compromiso respiratorio: tos, efectividad de la tos, trastornos respiratorios con el suefio, hipercapnia nocturna, infecciones recu-

rrentes, hipercapnia diurna

Asistencia para mantener via aérea despejad: asistencia a la tos, movilizacién de secreciones, aspiracion

Considerar ventilacion no invasiva (BIPAP) o invasiva (intubacion, traqueostomia)

Ofrecer tratamiento agudo: normalizacion de intercambio gaseoso, antibioticos, soporte nutricional, tratamiento del reflujo gastroesoféagico
Establecer objetivos del tratamiento: maximizar calidad de vida, confort y supervivencia a largo plazo

Cuidados gastrointestinales y nutricionales

Seguimiento de la velocidad de crecimiento, peso, relacion peso/talla

Fraccionar la alimentacion para evitar fatigas y tiempos de alimentacion prolongados
Investigar problemas de deglucion: video fluoroscopia, estudios de deglucion
Indicar proactivamente apoyo nutricional: implementar gastrostomia o sonda de alimentacion, naso-gastrica, o naso-yeyunal cuando se

reconozca inadecuada ingesta oral

Minimizar el reflujo gastroesofégico (asociado a neumonias aspirativas y eventos con riesgos de vida) con una gastrostomia mas

funduplicatura de Nissen
Cuidados ortopédicos y de rehabilitacion

Reconocer problemas: contracturas, deformidades de columna, disminucién de movilidad, osteopenia, fracturas
Evaluar rangos de movimiento, fuerza y funcién motora usando escalas validadas objetivas
Usar asistencia técnica: silla de rueda para la movilizacion, bipedestadores, 6rtesis de extremidades y corporales

Prescribir tratamiento kinésico y de terapia ocupacional en forma regular

Correccion quirrgica de deformidades esqueléticas que afecten la funcion respiratoria o la deambulacion

Cuidados paliativos
Considerar balance entre prolongar la vida y calidad de vida

Presentar todas las opciones de tratamiento de manera abierta transparente y equilibrada a todos los que toman decisiones
Discutir precozmente los planes para el tratamiento en situaciones de emergencia
Ofrecer ventilacion no invasiva y gastrostomia que pueden reducir la necesidad de un apoyo emergente posterior

Discutir medidas terminales, especialmente tratamiento del dolor

AME = atrofia muscular espinal. SMN1 = supervivencia de neurona motora 1.
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Tabla 3: Escala funcional CHOP INTEND.

Ocho meses Tres afos y dos meses
Puntaje Puntaje Puntaje Puntaje

ITEMS derecho izquierdo derecho izquierdo
1. Movimientos espontaneos extremidades superiores 4 4 4 4

2. Movimientos espontaneos extremidades inferiores 0 0 3 3

3. Presion de mano 4 4 4 4

4. Cabeza en linea media con estimulacién visual 4 4 4 4

5. Aductores de cadera 0 0 4 4

6. Rodar: obtenido de las piernas 0 0 & 4

7. Rodar: obtenido de los brazos 0 0 3 4

8. Flexion de hombro y codo, y aduccion horizontal 4 4 4 4

9. Flexion de hombro y flexion de codo 4 4 4 4
10. Extension de rodilla 2 0 2 2
11. Flexion de cadera y dorsiflexion del pie 0 0 3 3
12. Control de cabeza 3 4

13. Flexion de codo 2 2 2 2
14. Flexion de cuello 0 0

15. Extension de cabeza/cuello (Landau) 0 4

16. Incurvacion espinal (Galant) 0 0 2 2

27 Puntos 52 puntos

del gen SMNT. Se integra a los tres meses al Centro de
Rehabilitacion e Inclusion Integral Teletén Aguascalientes
(CRIT Aguascalientes) para manejo por rehabilitacion
fisica. A la exploracion fisica, facies sin datos dismérficos,
adecuada implantacién de pabellones auriculares, fonta-
nelas abiertas, pares craneales integros y reflejo de succion
disminuido; extremidades con hipotonia periférica con
debilidad proximal, ausencia de reflejos osteotendinosos,
extremidades superiores en actitud de flexion de codo,
abduccién de hombros, manos empunadas, inferiores
con actitud de extension y rotacion externa de caderas.
Columna cerrada alineada. Control de cuello deficiente,
prension palmar y plantar presentes, moro disminuido.
Se integra a los servicios de terapia fisica, estimulacion
multisensorial y terapia pulmonar.

A los cinco meses de edad se coloca sonda de
gastrostomia, al afo cinco y meses se realiza fundupli-
catura y broncoscopia por alteraciones en la mecani-
ca de deglucion.

A los tres anos y dos meses, neurodesarrollo con buen
control de cuello, control de tronco deficiente, persiste hi-
potonia de predominio distal, control motor regular, reflejos
osteotendinosos ausentes, fuerza muscular en extremidades
superiores en tres, control motor deficiente de predominio
extremidades inferiores, funciones basicas de manos con
presion. Columna dorsal con medicién radiografica antero-
posterior de columna con desviacién derecha de 25 grados.

Inicia tratamiento con Spinraza® en medio hospita-

lario, bajo vigilancia de neuropediatria y genética a los
cinco meses de edad, con aplicaciones del farmaco cada
cuatro meses hasta la fecha.

Avances en la valoracién funcional con escala CHOP
INTEND de 27 puntos a los ocho meses, a 52 puntos a
los tres afos y dos meses (Tabla 3).°

DESCRIPCION DE TRATAMIENTO
FISIOTERAPEUTICO

La evolucién natural de esta enfermedad genera miiltiples
restricciones, la fisioterapia es de vital importancia para
mejorar la calidad de vida.

Con el objetivo de brindar una atencién integral dentro
de CRIT Aguascalientes, se cuenta con un equipo multidisci-
plinario que incluye las siguientes especialidades: Medicina
Fisica y Rehabilitacion, Pediatria, Neuropediatria, Ortopedia
Pediétrica, Enfermeria, Nutricion, Comunicacién Humana,
Rehabilitacion Pulmonar, Terapia Pulmonar, Terapia Ocupa-
cional, Psicologfa, Integracién Social, y Terapia Fisica; dentro
de la terapia fisica se cuenta con los siguientes servicios: me-
canoterapia, cuarto de estimulacion multisensorial (CEMS),
electroterapia y VitalStim. En este reporte describiremos la
atencion, especificamente, de la terapia fisica en el servicio
de mecanoterapia, para que sirva de guia los profesionales
de terapia fisica en el manejo de esta patologfa.
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El programa de terapia fisica se lleva a cabo en con-
junto con el familiar y el terapeuta, dos veces por semana
en sesiones de 50 minutos; donde se capacita de forma
continua a la familia para realizar diariamente un pro-
grama en casa, dos veces al dia, lo cual se ha realizado
desde abril de 2019 hasta febrero de 2022. La atencién
presencial fue interrumpida por la pandemia y se continué
el manejo con un programa en casa por cuatro meses, lo
cual se acompafi6 con sesiones digitales via Zoom.

Los objetivos de manejo en este caso fueron favore-
cer el neurodesarrollo, brindar experiencias sensoriales
enriquecedoras, mantener, prolongar o incrementar
sus capacidades motoras, favorecer el aprendizaje de
habilidades motoras nuevas, y evitar contracturas y de-
formidades (Figura 1).

Para lograr estos objetivos el manejo fisioterapéutico
otorgado consistié en cambios de posicion y alineacién
de segmentos, cinesiterapia, estiramientos, estimulacién
vestibular y aplicacién de técnicas de neurodesarrollo
como facilitacién neuropropioceptivas (FNP), Bobath y
método de Rood para favorecer el neurodesarrollo.

Cambios de posicidn y alineacion de segmentos

Al inicio del manejo, la paciente presentaba tendencia
a lateralizacién de cuello, ausencia de contracturas y/o
deformidades. El posicionamiento y la alineacién de
segmentos se manejaron con técnicas de neurofacilita-
cién y Bobath bajo las siguientes directrices: favorecer la
postura neutra, la cabeza en cualquier posicion alineada
al centro del térax para evitar contracturas; toda posicion
en decUbitos lateral, supino, prono o sedente con apoyo
debia respetar ejes, planos articulares y amplitud fisio-
l6gica, y evitar la aparicién de dolor; la columna debe
conservar tantos sus curvaturas fisiolégicas como una
adecuada alineacion; las extremidades, tantos superiores
como inferiores, deben estar alineadas con respecto al
tronco; se brind6 ensefanza al familiar para que con
ayuda de cojines, toallas u otros objetos se lograra una
correcta alineacién. La hipotonia de la paciente es de
predominio distal, por lo tanto, ha sido importante eva-
luar constantemente, en conjunto con un médico de
rehabilitacion, la prescripcién de 6rtesis, lo cual no se ha
requerido. Se logré corregir la lateralizacion del cuello,
pero ha desarrollado una escoliosis toracolumbar de 25°,
manejada con faja toracolumbar de uso intermitente. Se
continua con correcta alineacién postural en todas las
posiciones, y activacién de la musculatura abdominal y
paravertebral con técnicas de Bobath y FNP acompanada
de estiramiento gentil de la musculatura acortada, esto
para evitar la progresion de la escoliosis.

Cinesiterapia

La movilizacién ha sido importante en el manejo fisiote-
rapéutico de la paciente, aplicando movilidad de cada
articulacion corporal en todos los rangos de movimiento
de manera pasiva, activa asistida y activa; el tipo de
movilizaciones depende de varios factores. Al inicio del
tratamiento el examen manual muscular de las extremida-
des superiores fue evaluado en tres, con base en la escala
de Daniels (el misculo puede efectuar el movimiento
en contra de la gravedad como Unica resistencia); y las
extremidades inferiores en uno (el musculo se contrae,
pero no hay movimiento, la contraccién puede palparse
o visualizarse); los miembros superiores fueron manejados
con movilizaciones activo-asistidas y activas; en miem-
bros inferiores y musculatura paravertebral se emplearon
movilizaciones pasivas; también se integraron dentro de
la terapia algunas actividades lddicas que tienen como
objetivo la movilidad activa asistida y activa con un en-
foque funcional, al vigilar que no se llegue a la fatiga. Los
beneficios de la movilidad de los diferentes segmentos del
cuerpo generan la creacién de patrones de movimiento.

Al mejorar la actividad motora y fuerza muscular, en
tres de la escala de Daniels, de las extremidades inferiores
se incluyeron movilizaciones activas asistidas a nivel de
flexores de cadera y extensién de rodillas.

Figura 1: Patrén postural a la edad de tres meses decubito supino
y prono.
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La AME cursa con hipotonia, dentro de la fisioterapia
contamos con diversos métodos para trabajar con las
alteraciones del tono muscular; en este caso hemos em-
pleado el método de Margaret Rood, usamos el golpeteo
y la vibracién buscando obtener como respuesta una
contraccion muscular en cuatro extremidades.

Estiramientos

El manejo fisioterapéutico incluyé estiramientos mus-
culares estéticos pasivos por tendencia a la postura en
equino, a pesar de la ausencia de contracturas. Se opt6
por un manejo preventivo a la musculatura de isquioti-
biales, soleo y gemelos, con el fin de evitar contracturas y
deformidades empleando la técnica de FNP, cabe resaltar
que estos estiramientos han sido aplicados de manera
gradual, progresiva y gentil.

Estimulacion vestibular

Empleando técnica de Bobath para trabajar la estimula-
cién vestibular, se utilizaron herramientas como pelotas,
cama de agua, hamacas, sabanas y extremidades del tera-
peutay el familiar. Se posicioné en dectbito o en sedente
sobre la herramienta a utilizar y realiz6 un movimiento
suave, al seguir una direccién que va cambiando de
acuerdo con la adaptacién de la paciente al movimiento,
la respuesta que se buscé en la paciente fue mantener
la posicién inicial y/o la mejora a pesar del movimiento,
con lo que se favorecio el control postural.

Los pacientes tienden a pasar gran parte del tiempo
en una misma posicién con poca estimulacion del sistema
vestibular, por lo que trabajar este sistema es fundamental
en la AME; la estimulacién vestibular favorece el desa-
rrollo motor y esto posibilita al nino a aprender, regular
y adaptar el movimiento, al transformar la informacién
sensorial en respuestas posturales (Figura 2).

Aplicacion de técnicas para
favorecer el neurodesarrollo

El objetivo fisioterapéutico, en gran medida, es lograr un
avance en los hitos del neurodesarrollo. Se cuenta con
diversas modalidades terapéuticas como opcion para el
manejo de los mismo, en este caso se opt6 el manejo
con técnicas de Bobath y el enfoque de Margaret Rood.

Control cefalico. El neurodesarrollo es céfalo caudal,
al ser la primera actividad motora que el nifio adquiere, el
control cefalico es esperado a los tres o cuatro meses, de él
depende el desarrollo visual (fijacién visual, coordinacion
ocular, coordinacion éculo-manual, etc.), cognitivo, de

Figura 2: Terapéutica de estimulacion vestibular empleando pelota
y estimulando ademaés control del cuello y tronco a los ocho meses
de edad.

la funcién manual (alcance, agarre, etc.), incluso el desa-
rrollo del lenguaje, entre otras. El manejo con la paciente
fue mediante posicionamiento y alineacién, estimula-
cion visual, estimulacion vestibular, estimulacion tactil,
movilizacién de cuello y cintura escapular aplicando las
técnicas del neurodesarrollo, donde el control del cuello
se trabajé tanto en la verticalidad como en dectbitos
supino y prono, y a la traccién.

La paciente adquirié el control cefalico a los siete
meses de edad.

Tolerancia al dectibito prono. La tolerancia al dect-
bito fue una postura importante para neuroestimularse y
favorecer los cambios de dectbito, esta postura se trabajé
segln la tolerancia de la paciente, de manera progresiva
y evitando fatigarla; se emplearon apoyos externos con
cufas, almohadas, apoyo sobre antebrazos, entre otros,
para poder mantener la posicion. Durante la actividad
se incluyeron estimulos visuales, auditivos y tactiles para
que la actividad fuera mas atractiva y asi favorecer el
desarrollo multisensorial.

Giros parciales y completos. Los giros parciales son la
capacidad de pasar de decibito supino o prono a dectbito
lateral, y los giros completos la capacidad de pasar de decd-
bito supino a prono o viceversa, para lo cual se emplearon
técnicas de posicionamiento y alineacién, estimulacién vi-
sual, estimulacion vestibular y estimulacion tactil, ademas de
técnicas de neurodesarrollo, disociacion de cinturas pélvica
y escapular, asi como trabajo excéntrico del dorsal ancho.

La paciente logré consolidar este hito del neurodesa-
rrollo a los dos afos y seis meses de edad.

Rev Mex Med Fis Rehab. 2022; 34 (1-4): 27-34

www.medigraphic.com/medicinafisica


http://www.medigraphic.org.mx
www.medigraphic.org.mx

Del Valle MA et al. Manejo fisioterapéutico de paciente con atrofia muscular espinal tipo 1 33

Figura 3: Postura en sedente al afio de edad.

Arrastre. El arrastre corresponde a desplazarse rozando
con el cuerpo el suelo; el manejo fisioterapéutico se realiz6
con actividades de posicionamiento y alineacion, asi como
con ensefanza del patrén cruzado, que consiste en alter-
nar las extremidades superiores y las inferiores. También
se trabajaron actividades de alcances, estimulacién visual,
estimulacion vestibular y estimulacién tactil, todo bajo
técnicas de neurodesarrollo. Este hito del neurodesarrollo
contribuye directamente en la creaciéon de patrones de
movimiento a nivel de sistema nervioso central; se desco-
noce si la paciente lograra la consolidacién de este hito,
mas se estd trabajando como parte de la estructuracion del
sistema nervioso central que favorecerd otras funciones.

Control de tronco en sedente. El control de tronco
se refiere a la capacidad de mantenerse sentado sin apo-
yos externos, lo que significa para el nifio la conquista
de una posicion en contra de la gravedad. Desde esta
postura, el nifio puede observar su entorno desde otra
perspectiva, también se facilitan las relaciones sociales,
también las manos pasan a tener un papel menos de
soporte postural y més de exploracién de estimulos y
objetos que le proporciona el entorno, lo que permitira
seguir desarrollando sus capacidades cogpnitivas. En la
paciente se busca la activacion muscular de todo el tren
superior y de los musculos del core (misculos abdomi-
nales, lumbares, de la pelvis, los gltteos y la musculatura
profunda de la columna), repercutiendo en la hipotonia y
debilidad muscular, para lograr ese objetivo fisioterapéu-
tico se trabaj6 mediante posicionamiento y alineacion,

estimulacion visual, estimulacion vestibular, estimulacion
tactil, técnicas de neurodesarrollo, fortalecimiento en lo
posible y sin fatiga de los mdsculos del core.

Al ano y dos meses logra sedestacion independiente
por algunos segundos (Figuras 3 y 4).

DISCUSION

Las estrategias fisioterapéuticas de la intervencion en la
AME tipo 1 son fundamentales dentro del manejo interdis-
ciplinario, ya que antes la expectativa de vida era mas re-
ducida y las complicaciones impedian a los menores poder
adquirir habilidades motoras, con las nuevas terapéuticas
farmacoldgicas se busca que el pronéstico de vida y fun-
cional se modifique; por lo tanto estos pacientes requieren
la atencidn fisioterapéutica adecuada, con el objetivo de
lograr su maximo grado de funcionalidad y limitar en lo
posible complicaciones que mermen su calidad de vida.
Seglin el informe de posicionamiento terapéutico del
ministerio de sanidad servicios, sociales e igualdad de
Espania, el Nusinersen ha demostrado un efecto positivo
sobre la supervivencia, la funcion motora y la funcién res-
piratoria, asi como un aumento en puntuacién del CHOP
INTEND, lo que se traduce en la adquisicién de nuevos
hitos motores (principalmente en el control de la cabeza
y la sedestacion); estos puntos, tanto el aumento en la
supervivencia como las mejorfas en el CHOP INTEND,

Figura 4: Postura en sedente a los dos afios y tres meses de edad.
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se han observado en esta paciente, sin conocer ain la
evolucion y alcances funcionales.

Dentro de lo reportado, en cuanto al tratamiento de la
AME, Claudia Castiglioni en el 2011 muestra una declaracién
de cuidados o recomendaciones sobre los aspectos para
tener en cuenta en la atencion de pacientes con AME en el
ambito de la rehabilitacién; como es el reconocer y atender
deformidades y contracturas de la columna, evaluar rangos
de movimientos, fuerza y funcién, el uso de asistencias que
permitan la movilidad comossillas de ruedas, bipedestadores,
entre otros. En esta declaracién menciona cuidados ortopé-
dicosy de rehabilitacion, los cuales coinciden con el manejo
fisioterapéutico otorgado a la paciente.”

En el 2012, Jiménez Carcia reporté un caso de un
varén con AME tipo 2 o 3, y describe que en este caso
el manejo fisioterapéutico se enfocé en mantener la
flexibilidad y prevencién de contracturas, al aplicar
cinesiterapia pasiva y activa-asistida de miembros infe-
riores, cinesiterapia activa-asistida y activa-resistida de
miembros superiores, estiramientos analiticos de la mus-
culatura a nivel de isquiotibiales, triceps sural, psoas iliaco
y aductores. Otro aspecto fue el manejo de ejercicios de
flexibilizacion de la columna, asi como el mantenimiento
y mejora de la fuerza muscular, enfocado en terapéutica
de ejercicios de tonificacion y resistencia de todos los
grupos musculares de miembros inferiores y superiores;
en miembros inferiores aplicaron ejercicios activos y
activo-asistidos, y en los miembros superiores ejercicios
autopasivos, activos y resistidos con diferentes materiales:
TheraBand, pesos, balones, entre otros. Asimismo, al ser
un caso de AME tipo 2 o 3 lograron trabajar ejercicios
en posicion cuadrdpeda.”

En el caso que presentamos el manejo fisioterapéutico
ha sido con base en lo descrito en la literatura, con lo
cual nos apegamos a los lineamientos establecidos por
consenso y la experiencia en el manejo del paciente neu-
romuscular en los Centros de Rehabilitacién e Inclusion
Infantil Teletén; y deberemos continuar el seguimiento
con la finalidad de describir la evolucion del manejo fi-
sioterapéutico en un caso AME tipo 1, algo de lo que no
tenemos atin descripciones cientificas con la aplicacién
de nuevas alternativas terapéuticas.

CONCLUSIONES
Es fundamental el trabajo interdisciplinario en rehabi-

litacion, en conjunto con la familia; la atencién fisiote-
rapéutica debe ser precoz, individualizada y oportuna,

basada en el neurodesarrollo y con una visién global que
busque minimizar las limitaciones, para evitar futuras
complicaciones y maximizar su funcién al lograr una
mejor calidad de vida en los paciente con AME tipo T,
sabiendo que el pronéstico funcional de estos pacien-
tes continuard modificindose gracias a los manejos
fisioterapéuticos integrales, asi como el uso de nuevas
alternativas terapéuticas.

En México existen pocas descripciones del manejo
fisioterapéutico en los pacientes con AME tipo 1, el ma-
nejo farmacoldgico ofrece cambios y nuevas alternativas,
asi como retos para el equipo de rehabilitacion, tanto
para médicos especialistas en Medicina de Rehabilitacion
como para fisioterapeutas, sobre las técnicas y estrategias
en la atencion de estos pacientes ahora tratados farma-
colégicamente, por lo cual consideramos importante
difundir esta informacion.

Se requiere que se contintie compartiendo los mane-
jos fisioterapéuticos aplicados a los pacientes con enfer-
medades neuromusculares, con la finalidad de comparar
y realizar consensos de mejores practicas clinicas basadas
en la evidencia en el drea de la terapia fisica.
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