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Resumen
Objetivo: Describir la evolución de la fuerza muscular, las habilidades motoras, y la función respiratoria de 4 
pacientes pediátricos con Distrofia Muscular de Duchenne (DMD).
Materiales y método: Se realizó un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, de tipo serie de casos. 
Se registraron los datos de niños con diagnóstico de DMD ingresados a control y/o tratamiento en la Unidad de 
Kinesiología del Hospital Sor María Ludovica de La Plata entre el 22 de abril de 2015 y el 22 de enero de 2019. Se 
incluyeron aquellos que contaran con evaluaciones completas. Se evaluó la fuerza muscular, el test de marcha de 
10 metros (TM10m), el tiempo de supino a parado y las pruebas respiratorias de pico flujo tosido y espirometría.
Resultados: Los parámetros de media global de fuerza muscular (MGFM), velocidad de marcha y tiempo de 
supino a parado evidenciaron un menor rendimiento, excepto en un solo paciente, que aumentaron. Los pará-
metros respiratorios de capacidad vital forzada (CVF) y pico flujo tosido (PFT), en valores absolutos y teóricos, 
aumentaron en dos pacientes; en otro caso hubo un descenso prematuro de todas las variables, y en el sujeto de 
mayor edad la CVF absoluta aumentó y la teórica descendió.
Conclusión: Se describió la evolución clínica de cuatro niños con DMD. Se observó que la fuerza muscular y las 
habilidades motoras disminuyeron. Los valores de las pruebas de función respiratoria variaron de acuerdo a lo 
esperado según la edad de los pacientes.
Palabras clave: distrofia muscular, Duchenne, debilidad muscular, habilidades motoras, capacidad vital forzada, 
pruebas de función respiratoria.
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Introducción
La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es un tipo 
de distrofia muscular ligada al cromosoma X que afecta 
a 1/3500 nacidos vivos.1,2 La mutación en el gen de la 
distrofina conduce a la ausencia de esta proteína, esencial 
para la estabilidad estructural del músculo. Esto desen-
cadena un daño muscular progresivo que se traduce en 
patrones bien conocidos de debilidad muscular, compen-
saciones posturales, riesgo de contractura y deformida-
des, pérdida de habilidades motoras, pérdida de la marcha, 
afectación respiratoria y cardíaca, entre otras.3-4

La fuerza muscular de las extremidades en niños con 
DMD a la edad de 6 años es del 40% al 60% en compa-
ración a niños sanos, y de sólo 10% a 33% a los 11 años.5 
A los 8 años de edad, los pacientes requieren el doble 
de tiempo en recorrer una distancia determinada y 7,5 
veces más tiempo para levantarse del piso.6 De acuer-
do a las guías más actualizadas se recomienda evaluar al 
paciente cada 6 meses. Las evaluaciones motoras más 
adecuadas son las de flexibilidad muscular, postura y ali-
neación corporal, fuerza muscular, habilidades funcio-
nales, calidad de vida y participación en las actividades 
de la vida diaria. Las pruebas funcionales que pueden 
ser usadas para predecir posibles cambios en la función 
motora son: el test de marcha de 6 minutos, tiempo de 
supino a parado, TM10m y la escala North Star Ambu-
latory Assessment.7

La afección respiratoria contribuye de manera sig-
nificativa a elevar la tasa de morbi-mortalidad.8 Es un 

proceso lento, variable y progresivo, y es responsable en 
un 70% de la muerte de los sujetos con DMD.9 La de-
bilidad y fatiga de los músculos respiratorios conlleva a 
alteraciones en la función pulmonar.10 A medida que los 
pacientes crecen, el comportamiento de la capacidad vital 
forzada (CVF) en litros o absoluta, cambia. Hasta los 10 
años muestra un incremento lineal, de los 10 a los 18 años 
se estabiliza y luego decae progresivamente; sin embar-
go, la CVF teórica declina linealmente desde los 6 a los 
18 años. Las complicaciones respiratorias incluyen fatiga 
muscular, atelectasias, neumonías y falla respiratoria.11,12 
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Abstract 
Objective: To describe the clinical course of muscle strength, motor skills, and respiratory function of four pedi-
atric patients with Duchenne muscular dystrophy (DMD).
Materials and method: An observational, descriptive, retrospective case-series study was conducted. We re-
corded the data of pediatric patients with DMD, admitted for examination and/or treatment to the physical 
therapy unit of Hospital Sor María Ludovica, in La Plata, between April 2015 and January 2019. Patients with 
complete assessment were included in the study. The values of the peak cough flow test, 10-m walk test, spi-
rometry, muscle strength, and supine-to-stand time were analyzed.
Results: The global mean of muscle strength, walking speed, and supine-to-stand time indicated a decreased 
performance, except for one patient, who showed improvement. Forced vital capacity (FVC) and peak cough 
flow values, theoretical and absolute, were higher in two patients. One subject showed a premature decrease in 
all variables. Absolute FVC values increased, while theoretical FVC values decreased in the eldest patient.
Conclusion: This study described the clinical course of four pediatric patients with DMD. Both muscle strength 
and motor skills decreased. The values of the respiratory tests varied as expected for the age.
Keywords: muscular dystrophy, Duchenne, muscle weakness, motor skills, forced vital capacity, respiratory 
function tests.

Lectura rápida
¿Qué se sabe?
Se sabe que la DMD es una patología evolutiva, que 
aún no tiene cura, donde los pacientes van perdiendo la 
fuerza muscular de manera progresiva, lo que afecta al 
funcionamiento motor y respiratorio. La pérdida de las 
habilidades funcionales genera un alto grado de discapacidad 
y la afectación respiratoria contribuye de manera significativa 
a elevar la tasa de morbilidad y mortalidad.

¿Qué aporta este trabajo?
Este artículo aporta una mirada sobre un grupo de pacientes 
pediátricos, tanto de la evolución como el comportamiento 
de esta patología, y ayuda a comprender la complejidad 
y variabilidad de la sintomatología, necesaria a la hora de 
decidir qué medidas terapéuticas serán la más adecuada. Es 
una primera aproximación a esta información, en vista de que 
se trata de una serie de 4 casos. 
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ción y tratamiento, y que al ingreso caminaban de ma-
nera independiente. Se excluyeron aquellos con evalua-
ciones incompletas.

Recolección de los datos
Las variables de estudio se recolectaron de las historias 
clínicas de los sujetos y del protocolo de evaluación ki-
nésico para pacientes neuromusculares. Se selecciona-
ron aquellos sujetos con DMD que tuvieran completas 
las evaluaciones tanto motoras como respiratorias.

Variables de estudio 
Se registraron variables características relacionadas a los 
sujetos: edad, peso, talla, índice de masa corporal (IMC). 
Los parámetros clínicos que se consideraron fueron la 
frecuencia respiratoria, frecuencia cardíaca, saturación 
de O2 y presión parcial de CO2 (pCO2) en el aire es-
pirado (Capnometría). Los parámetros de actividades 
de la vida diaria utilizados fueron alimentación, vestido, 
higiene personal y transferencias. También se registró si 
tenían o no tratamiento de kinesiología (en todos los 
casos la frecuencia de asistencia a la kinesioterapia fue 
de una vez a la semana) y si realizaban actividad física 
por fuera de la terapia.

Además, se registraron las siguientes variables de re-
sultado: movilidad articular, fuerza muscular, variables 
de funcionalidad y respiratorias. 

Para el registro de la movilidad articular se utilizó la 
goniometría, y el procedimiento para la toma de medi-
das fue siguiendo el procedimiento descripto en el libro 
“Goniometría” de C.H. Taboadela.14,15 

Para la evaluación de la fuerza muscular se siguió 
el procedimiento descripto en el libro “Pruebas fun-
cionales musculares” de Daniels et al.16 Fue utilizada la 
escala manual Medical Research Council modificada 
(MRCm).17 Para la media global de fuerza muscular 
(MGFM) se pasó la escala MRCm (que contiene ci-
fras con signos + y -) a valores ordinales de 0 a 10 para 
poder sacar una media, utilizando la nomenclatura 
descripta en el artículo “Clinical Trials in Duchenne 
Dystrophy”.18

Para todas las pruebas funcionales se les explicó 
previamente a los sujetos la naturaleza de las mismas 
y la forma en que debían ser realizadas. El tiempo de 
supino a parado se tomó ubicando a los sujetos en 
decúbito dorsal en el piso y pidiéndoles que, ante una 
señal verbal, se pararan de la manera más rápida po-
sible sin tomarse de ningún objeto a menos que lo 
necesitaran.19 El TM10m se llevó a cabo en un pasillo 
del hospital de más de 40 metros de largo, donde se 
señalaron 4 marcas, en los metros 0, 2, 12 y 14. Los 

El manejo terapéutico de la DMD es fundamen-
talmente sintomático y está basado en un conjunto de 
medidas cuyo objetivo es mejorar la funcionalidad y la 
calidad de vida, retrasar las complicaciones y prolongar 
la supervivencia de los pacientes.13 La prevención de 
dichas complicaciones incluye el cuidado del sistema 
locomotor, el monitoreo de la función muscular respi-
ratoria, el uso oportuno del reclutamiento de volumen 
pulmonar, la asistencia de la tos y la ventilación no in-
vasiva.8

En la bibliografía se destaca la importancia del ma-
nejo multidisciplinario de estos pacientes a partir de 
lo cual la supervivencia ha mejorado, así como ha ido 
evolucionando el enfoque diagnóstico y terapéutico de 
las subespecialidades relevantes. La fisioterapia y el tra-
tamiento con glucocorticoides siguen siendo los pilares 
del tratamiento de DMD y deben continuar después de 
la pérdida de la marcha.8 En este sentido, la evaluación 
kinésica resulta importante para monitorear tanto la 
progresión clínica como la respuesta a los tratamientos.

El Hospital Especializado en Pediatría Sor María 
Ludovica de La Plata es un centro de derivación pro-
vincial de pacientes con patologías neuromusculares, 
donde funciona un grupo coordinado de profesionales 
que se encarga de la atención y seguimiento de los mis-
mos. Los kinesiólogos evaluamos, tratamos y participa-
mos en el proceso de toma de decisiones terapéuticas. 
A partir del año 2014 comenzamos a realizar el segui-
miento de los pacientes basados los últimos consensos 
y guías internacionales de referencia en el tema. Es de 
valioso interés el registro exhaustivo de estos pacientes 
en nuestro centro de derivación.

El objetivo de este trabajo es describir la evolución 
de las habilidades motoras, la fuerza muscular, y la fun-
ción respiratoria de 4 pacientes pediátricos con DMD 
del Hospital Ludovica de la Plata.  

Materiales y método

Diseño 
Se realizó un estudio observacional, descriptivo, retros-
pectivo, de tipo serie de casos. Se registraron los datos 
de sujetos con diagnóstico de DMD ingresados para 
control y/o tratamiento en la Unidad de Kinesiología 
del Hospital Sor María Ludovica de La Plata, entre el 
22 de abril de 2015 y el 22 de enero de 2019. Para el 
trabajo se tomó una evaluación por cada año de estudio.

Criterios de elegibilidad
Fueron incluidos aquellos sujetos menores de 18 años 
con diagnóstico de DMD que asistieron para evalua-
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Caso 1
Paciente con seguimiento en el período entre los 8 y 
10 años de edad. 

Antecedentes: caminó a los 18 meses de vida; antes 
de los 6 años realizó 3 consultas al traumatólogo por 
alteraciones de la marcha; en la última de estas consul-
tas, por caídas frecuentes, subir escaleras con dificultad 
y chocar las rodillas al caminar, fue derivado al kinesió-
logo, quien ante la sospecha lo derivó al neurólogo. A 
raíz de eso hizo el primer dosaje de creatina-fosfocinasa 
(CPK) con valores de 6.364 U/L (valor normal en-
tre 32 y 294 U/L) y se medicó con glucocorticoides. 
Luego se obtuvo el diagnóstico molecular (deleción del 
exón 48 al 50) de DMD. 

En la primera evaluación el paciente era indepen-
diente en higiene, alimentación y vestido, con un nivel 
cognitivo acorde a la edad. Tenía un IMC que se corres-
pondía con un valor de normalidad para su edad (Tabla 
1). Caminaba con el patrón de marcha característico de 
DMD: basculante, con aumento de la base de sustenta-
ción, hiperlordosis lumbar, anteversión pélvica y equino 
funcional. Tenía una restricción en la dorsiflexión de 
tobillos de -10°. El paciente usaba ortesis de tobillo y 
pie en reposo (OTPR). La MGFM se encontraba dis-
minuida (Tabla 2). No presentaba cuadros respiratorios 
recurrentes y los valores tanto teóricos como absolutos 
de CVF y PFT se encontraban descendidos en relación 
con lo que describe la bibliografía. 

Durante el período de seguimiento el paciente au-
mentó de peso llegando a un IMC que se correspondía 

metros 0 y 14 se marcaron con cinta azul, y los metros 
2 y 12 con cinta blanca. Se tomó el tiempo entre los 
metros 2 y 12 para evitar los tramos de aceleración y 
desaceleración al comienzo y al final del recorrido.20 
En la prueba de subir escaleras se utilizó una escalera 
de 4 escalones de 15 cm de alto y se les pidió a los su-
jetos que subieran lo más rápido posible y sin tomarse 
de las barandas, siempre que pudieran. Se calificó de 1 
a 6 puntos de acuerdo a: 1, no puede subir las escaleras; 
2, sube sin alternancia con apoyo de las dos manos: 3, 
sin alternancia y con apoyo de una mano; 4, sin alter-
nancia sin apoyo de las dos manos; 5, con alternancia 
con apoyo de una o dos manos; 6, con alternancia, sin 
apoyo de las manos.

También se tomaron otras pruebas funcionales 
como el test de marcha de 6 minutos, tiempo para su-
bir y bajar escaleras y la North Star Ambulatory Assess-
ment, pero al no estar completos los registros de dichas 
pruebas no fueron incluidas en el trabajo.

Las variables respiratorias que se tomaron fueron 
pico flujo tosido (PFT) y CVF absoluta y teórica.10-12 
Todas las pruebas se hicieron con el sujeto sentado en 
una silla, el tórax vertical y alineado, los pies apoyados 
en el piso y se pidieron tres repeticiones de las pruebas 
de PFT y CVF, tomando como válido el valor más alto 
obtenido. Los instrumentos utilizados fueron un espi-
rómetro Spirobank G·USB y un medidor de pico flujo 
espiratorio Clement Clarke, modelo: Mini-Wright.

Consentimiento informado
Dado el carácter retrospectivo del estudio, el consenti-
miento informado de los sujetos no fue requerido y los 
datos filiatorios se preservaron mediante la codificación 
de éstos en una base de datos con acceso exclusivo de 
los investigadores.

Resultados
De un total de 22 sujetos con DMD que ingresaron a 
la Unidad de Kinesiología durante el periodo consi-
derado para este estudio, 18 fueron excluidos por no 
presentar los registros completos. Para este trabajo se 
tomaron 3 medidas, una por cada año del período que 
fue registrado. Todos los sujetos estaban incluidos en 
el plan de seguimiento del Equipo de Enfermedades 
Neuromusculares del hospital. Las consultas con el 
equipo fueron cada 6 meses; los pacientes eran cita-
dos determinados días en los cuales podían consultar 
a todos los especialistas con los que estuvieran bajo 
control y/o tratamiento.

Tabla 1. Características basales de los sujetos

Variables Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4

Edad, años 8 9 14 7

Peso, kg 28,0 31,0 37,0 21,0

Altura, cm 126,0 126,5 125,0 113,0

IMC (kg/m2) 17,6 19,4 22,1 17,5

IMC/E, índice 1,0 1,6 0,7 1,2

Edad de diagnóstico, años 6,0 9,4 9,1 6,9

Técnica de diagnóstico G G BM BM

OTPR Sí Sí Sí Sí

Edad de inicio medicación, años 6,9 9,4 9,1 7,0

Tiempo desde el diagnóstico a la 
evaluación kinésica, meses

6,9 0,0 66,3 5,8

Kinesiología respiratoria No No No No

Kinesiología motora Sí Sí Sí Sí

Indicaciones para el hogar Sí Sí Sí Sí

IMC: Índice de masa corporal; IMC/E: Índice de masa corporal por edad; 
G: génetico; BM: biopsia muscular; OTPR: ortesis de tobillo y pie en reposo.
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Al mismo tiempo de la primera evaluación, el pa-
ciente comenzó con el uso de glucocorticoides. Tenía 
un IMC que representaba sobrepeso. Era independiente 
en higiene, alimentación y vestido y tenía una marcha 
funcional con patrón característico de DMD, con pseu-
do hipertrofia de gemelos. Se caía con frecuencia, no 
podía saltar y subía escaleras con dificultad. La MGFM 
estaba descendida al igual que las pruebas funcionales 
en relación con lo esperable para niños de su edad. No 
presentaba cuadros respiratorios recurrentes y los valo-
res de PFT tanto teóricos como absolutos eran norma-
les. La CVF se encontraba descendida para su edad, en 
valores teóricos y absolutos.

Durante el período de seguimiento el paciente su-
bió de peso, llegando a un IMC compatible con obe-
sidad. En relación con la evaluación inicial, aumentó 
la MGFM, especialmente a expensas de cintura pélvica 
y miembros inferiores, aumentó el rendimiento de las 
pruebas funcionales y hubo una pérdida de rango de 
movilidad en la extensión de caderas que pasó de 20° 
a 0°, así como en la dorsiflexión de tobillo que pasó de 
10° a -10°. A raíz de esto último el paciente comenzó 
a usar OTPR. Los parámetros respiratorios, tanto los 
valores absolutos como teóricos de CVF, aumentaron 

con obesidad. La MGFM descendió en relación a la 
evaluación inicial (Tabla 2), especialmente a nivel proxi-
mal y cintura pélvica. También hubo un descenso en el 
rendimiento funcional. A los 10 años perdió la marcha, 
requiriendo asistencia para las transferencias y activida-
des de la vida diaria, como vestido e higiene. Los valores 
tanto de PFT como de CVF aumentaron en relación a 
la evaluación inicial, tanto en valores absolutos como 
porcentajes teóricos (Tabla 2). Durante todo el período 
de seguimiento, la medición de la pCO2 en el aire espi-
rado varió entre los 40 y 45 mmHg, lo que representa 
valores de normalidad.

Caso 2
Paciente con seguimiento en el período entre los 9 y 
11 años de edad.

Antecedentes: caminó a los 18 meses de vida; rea-
lizó dos consultas al traumatólogo, a los 4 años por un 
retraso en el desarrollo motor grueso y a los 9 años por 
trastornos de la marcha; y en esa segunda consulta el 
paciente fue derivado al neurólogo. Se obtuvo el primer 
dosaje con una CPK de 1.526 U/L y se confirmó el 
diagnóstico con estudio genético, con una deleción del 
exón 45 del gen DMD.

Tabla 2. Evolución de la fuerza muscular, pruebas motoras y parámetros respiratorios

Variables 
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4

E1 E2 E3 E1 E2 E3 E1 E2 E3 E1 E2 E3

Flexión de cuello 4 6 6 7 5 6 5 4 5 5 8 3

Abducción de hombro 9 8 7 8 7 8 9 7 6 8 8 8

Flexión de codo 9 6 6 7 7 9 9 9 8 8 8 8

Extensión de codo 7 6 6 7 7 8 9 9 7 8 8 7

Extensión de muñeca 10 9 9 7 8 8 10 10 9 8 9 9

Flexión de cadera 7 6 8 7 9 9 6 9 8 4 4 2

Extensión de cadera 4 3 2 2 8 5 6 2 2 9 7 2

Extensión de rodilla 9 6 6 7 7 9 8 7 8 9 9 5

Flexión de rodilla 10 6 6 8 7 10 9 6 9 9 9 8

Flexión dorsal de tobillo 9 8 8 5 8 8 9 7 9 9 9 9

Flexión plantar de tobillo 10 9 10 7 10 10 8 8 10 10 10 10

MGFM MRC 8 6,6 6,7 6,5 7,5 8,2 8 7,1 7,4 7,9 8,1 6,4

Tiempo de supino a parado, seg 3,6 ND ND 12,5 5,5 4,6 7,7 9,3 14,75 4,5 3,1 12,1

Test de 10 m, seg 5,2 8,8 ND 5,2 4 3,7 5,6 7 7,9 4,3 4,2 8,2

Test de escaleras, valor 3 2 1 2 4 5 2 2 2 5 6 2

PFT, (L/min) 240 260 300 260 270 280 180 260 290 200 210 180

CVF absoluta, L 1,01 1,72 1,74 1,23 2 2,12 1,33 1,42 1,68 1,4 1,33 0,9

CVF teórica, % 58 87 77 69 105 111 78 82 59 110 97 48

E: evaluación; CVF: Capacidad Vital Forzada; PFT: Pico Flujo Tosido; ND: no disponible por imposibilidad de completar la prueba; MGFM MRC: Media Global de Fuerza Muscular, 
Medical Research Council.
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subir escaleras y saltar. La MGFM y los valores de las 
pruebas funcionales estaban descendidos para su edad. 
No presentaba cuadros respiratorios recurrentes y los 
valores de PFT y CVF tanto teóricos como absolutos 
eran normales. 

Durante el período de seguimiento el paciente des-
cendió la MGFM, especialmente a nivel axial y pélvico. 
Hubo pérdida de rango articular en cuello y miembros 
inferiores. Descendió el rendimiento funcional, con di-
ficultad para la masticación de alimentos de mayor con-
sistencia (como por ejemplo alimentos a base de carne 
vacuna). Dicho contexto se acompañó de un descenso 
en el IMC. Las pruebas cronometradas como el tiempo 
de supino a parado y el TM10m sugerían que el pa-
ciente tenía una afectación funcional significativa.20 Las 
pruebas de función respiratoria también descendieron. 
Durante todo el período de seguimiento la medición 
de la pCO2 en el aire espirado varió entre los 30 y 40 
mmHg, lo que representa valores de normalidad.

Discusión
En este estudio hemos reportado la evolución clínica 
de 4 pacientes con DMD. Se pudo observar que los pa-
cientes presentaron una disminución tanto en la fuerza 
muscular como en las habilidades motoras, salvo en un 
caso.

De acuerdo con la bibliografía se espera que entre 
los 7 y 12 años la fuerza muscular se reduzca de manera 
significativa año a año, no así entre los 13 y los 18.20

En nuestros pacientes las habilidades motoras de-
clinaron siguiendo un correlato en relación a la fuerza 
muscular, tal como lo sugiere la bibliografía.7,8,19 Sólo 
en el Caso 2 aumentaron todos los parámetros, tanto 
motores como respiratorios. Dicho paciente comenzó a 
usar corticoides al mismo tiempo de la primera evalua-
ción, lo que pudo haber incidido en esa mejoría.21 En el 
Caso 1 hubo pérdida de la marcha a los 10 años de edad, 
a la vez que sufrió un deterioro muy rápido de todas sus 
funciones motoras, quizás se haya debido a cuestiones 
ambientales y anímicas, sumado al aumento del IMC 
que pasó de ser normal a sobrepeso en el lapso de dos 
años. Como se reporta en la bibliografía, cuando los pa-
cientes completan el TM10m en menos de 6 segundos 
son significativamente más propensos a retener la capa-
cidad ambulatoria que aquellos que lo completan en un 
tiempo mayor;6 un tiempo mayor a 10-12 segundos en 
este test, así como un tiempo mayor de 30 segundos en 
la prueba de supino a parado, son predictores de pérdida 
de la marcha en los 12 meses posteriores a las tomas de 
dichos test.8 

sus valores en comparación con la evaluación inicial. 
Durante todo el período de seguimiento la medición 
de la pCO2 en el aire espirado varió entre los 37 y 40 
mmHg, lo que representa valores de normalidad.

Caso 3
Paciente con seguimiento en el período entre los 14 y 
17 años de edad.

Antecedentes: caminó a los 18 meses de vida; du-
rante el crecimiento tuvo pautas de desarrollo motoras 
gruesas levemente retrasadas; fue diagnosticado con re-
traso mental leve. Consultó al neurólogo a los 9 años 
por caídas frecuentes, el dosaje de CPK fue de 8.811 
U/L y se medicó con glucocorticoides. 

En la primera evaluación el paciente tenía una talla 
descendida para su edad. Era independente en higie-
ne, alimentación y vestido, con una marcha funcional 
con patrón característico de DMD. Presentaba signo de 
Gowers positivo, dificultad para saltar y subir escaleras. 
La MGFM estaba descendida para su edad, así como 
los valores de las habilidades motoras. No presentaba 
cuadros respiratorios recurrentes y los valores teóricos 
tanto de CVF como de PFT se encontraban descendi-
dos en relación a la normalidad.

Durante el período de seguimiento el paciente des-
cendió la MGFM, especialmente a nivel axial, de cintura 
escapular y pélvica. Se evidenció una pérdida de rangos 
articulares de cadera (de 20° a 0°) y de tobillo (de 10° a 
-10°), y comenzó a usar OTPR. En las pruebas funcio-
nales se observó una disminución de valores: el TM10m 
sugería que el paciente tenía una afectación significativa 
de la marcha.6 Hubo una mejora en los valores de CVF 
y PFT absolutos y descenso en la CVF teórica (Tabla 2). 
Durante todo el período de seguimiento la medición 
de la pCO2 en el aire espirado varió entre los 37 y 43 
mmHg, abarcando valores de normalidad.

Caso 4
Paciente con seguimiento en el período entre los 7 y 
10 años de edad.

Antecedentes: caminó a los 13 meses de vida; pre-
sentó un diagnóstico de retraso mental leve en el límite 
superior; a los 6 años consultó al pediatra ya que el niño 
caminaba en puntas de pie y fue derivado al kinesió-
logo, quien ante la sospecha lo derivó al neurólogo. Se 
obtuvo dosaje de CPK con valores de 13.070 U/L.

En la primera evaluación el paciente tenía un IMC 
normal para su edad. Presentaba marcha funcional, tí-
pica de DMD, marcha en equino, con restricción en 
la movilidad de tobillo de -10° (el paciente ya usaba 
OTPR), y se caía con frecuencia. Tenía dificultades para 
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y pruebas funcionales validadas y reconocidas como la 
North Start Ambulatory Assessment y el test de marcha 
de 6 minutos.20,26 Además, al realizarse en el ámbito del 
hospital público, muchas veces el seguimiento de los 
pacientes se vio dificultado por las inasistencias, falta de 
adherencia al tratamiento y problemas de accesibilidad. 
A pesar de lo dicho anteriormente, este es el primer 
trabajo que describe la evolución motora y respiratoria 
de este tipo de pacientes en seguimiento en este cen-
tro, donde se detallan las características propias de esta 
población.

En la evolución de los casos presentados se observa 
una gran variabilidad, probablemente asociado a facto-
res genéticos y ambientales. Si bien en esta serie son 
pocos sujetos, se puede notar esta diferencia, la cual po-
dría investigarse en un seguimiento de mayor número 
de pacientes.

Consideramos importante seguir avanzando y mejo-
rando en la toma de registros, tanto para el seguimiento 
y atención de los pacientes, como para el estudio de 
la patología y la relación existente entre la debilidad 
muscular, las habilidades motoras y la evolución de los 
aspectos respiratorios. 

Conclusión
El presente estudio describió la evolución clínica de 4 
niños con DMD. Pudo observarse que tanto la fuer-
za muscular como las habilidades motoras disminuye-
ron. Los valores de las pruebas respiratorias variaron de 
acuerdo con lo esperado según la edad de los pacientes 
tal como lo describe la bibliografía.
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