1° Congreso Argentino de (]

MEdiCina Interna PEdia’trica eﬁodnugwﬂgﬁdoosnigﬁ)r
2, 3y 4 de noviembre de 2016

Mesa Redonda

Patologias neuromusculares vistas en consulta
ambulatoria

“ABORDAIJE KINESICO MOTOR DE SINTOMAS PARECIDOS Y
DIAGNOSTICOS DIFERENTES”

Lic. PABLO DOLCE
Especialista en Kinesiologia Pediatrica y Neonatal-UBA
Hospital de Nifios “Sor Maria Ludovica” de La Plata, Bs As

pablodolce@yahoo.com



(A)

PURVES Y COLS. Neurociencia. 3° Edicion P. 410-412

Fibras musculares ine
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PATOLOGIA

EURQBUSCULAR

» ALTERACION DE LA
UNIDAD MOTORA

» PERDIDA DE FUERZA
MUSCULAR

» AFECTACION DE LA
FUNCION MOTORA

rvadas
linica




FUNCIONES MOTORAS

LOCOMOTORA RESPIRATORIA
DEGLUTORIA




DISTROFIA MUSCULAR
DE DUCHENNE

DMD

1/3500 varones
HIAEP 18 Ptes

ATROFIA MUSCULAR
ESPINAL I

AME2

1 en 6,000/10,000
HIAEP 6 Ptes

SINDROME DE
GUILLAIN
BARRE

SG BAIDP

0.5 a 1.5/100.000
HIAEP 10 Ptes




Tabla 1: Clasificacion de los Trastornos Neuromusculares (modificado de Avaria et al.) (4)

Componente de la Unidad

Motora Afectado Etiologias Trastornos mas frecuentes

a)Hereditarias " I atrofias musculares eseinalea EAME! I

1. Motoneurona

= virales: poliomielitis

iy » degenerativas : Esclerosis Lateral
b)Adquiridas Amiotréfica (ELA)
a)Hereditarias »  Charcot Marie Tooth

» Enfermedades neurodegenerativas:
leucodistrofias, ataxia telangiectasia, etc.)

= | Inflamatorias (Guillain Barré § Polineuropatia

Lesmielimizanie ronica nflamatoria o

2. Nervio periférico

PCDI)
b)Adquiridas » Infecciosas
»  Toxicas

= Metabdlicas (Diabetes)

a)Hereditarias =  Sindromes miasténicos congénitos

3. Union Neuromuscular

b)Adquiridas = Botulismo infantil
= Miastenia Gravis

a)Hereditarias " I Distrofias muscular&sl
" iopatias congenitas
*»  Miopatias metabdlicas
. *  (licogenosis,
4. Musculo »  Mitocondriales,
* Trastornos de los canales iGnicos

* |nflamatorias
»  Toxicas
*  Endocrinas

b)Adquiridas
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PATRON DE PERDIDA DE

| PROGRESIXASCIL ARGE

<

<

DMD

» Simétrica
» Comienzo entre los 3y 5
anos de edad
» Progresiva y lenta
» De proximal a distal
» Mayor afectacién en cintura
pélvica

AME2

» Simétrica
» Comienzo entre los 6y 12
meses de edad
» Mas proximal que distal
Progresiva

» Simétrica
» Progresiva y rapida
» Inicio: MMII y distal
» Puede afectar a los
nervios craneanos con falla
respiratoria
» Estable luego
» La fuerza se recupera




FALLA RESPIRATORIA

DMD A § O CNVED A

» Debilidad muscular de los
musculos respiratorios
» Escoliosis
» Disminucion de la CP
» Dificultad para tosery
aclarar la via aérea
» Disfuncién deglutoria

» l[dem DMD
» Torax hipotrofico
(acampanado)
» Deterioro mucho mas
temprano

,J\; SGB

» Dificultades respiratorias
28%

» Uso de ventilacidon mecanica
15y 20%



FALLA RESPIRATORIA -
| LEN VIDEGE

» 2 a3 % de mortalidad

A M E2 asociada ala VM y/o UCI
D M D » Los pacientes no tienen

» El prondstico de vida esta riesgo de vida y tienen un 85 a

) determlnadg por I.a funcion un 95% de probabilidad de
» |[dem AME respiratoria recuperarse totalmente

» Con el tratamiento
adecuado pueden vivir hasta la
edad adulta aunque no puedan

caminar




ALTERACION DEL

| PRATFERYP mdroree
» Recuperacion funcional

O .
DMD AME?2 N romedio 33 (ila S'

» Pueden llegar hasta

parado » Recuperacion total 30y
» Pierden la marcha »» Marcha asistida no 480 d.
promedio alrededor de los independientemente Promedio 120 d.
13 anos » La marcha se pierde

rapido o no llegar a suceder

1




PROGRESIVO

&

&

DMD

PERIODO SINT. Y DE PROGR.
» Compensaciones posturales
asociadas al debilitamiento

muscular
PER. DE PERDIDA DE LA MARCHA

» Escoliosis
» Contracturas, acortamientos,
perdida de rangos de
movilidad

AME?2

» Cifo-escoliosis
» Oblicuidad pélvica
» Luxacion de caderas
» Fracturas por osteoporosis
» Retracciones articulares
» Pies equino valgo

| TRASTOR

NOS

» Antever'i_(:)rESepulsién

» Hiperlordosis
» Columna alta por detras de
linea de caida del eso
» Genu recurvatum
» Stepage




OTROS

SINTOMAS

» Alteracion de la sensibilidad

» Dolor

» Fatiga

»

»

Disfuncidon autondmica

Problemas cardiacos




OBJETIVO GENERAL DE LA
REHABILITACION

» Maximizar las capacidades funcionales

» Lograr la mejor integracion comunitaria del paciente y su
familia con 1ina hiiena calidad de vida

ObESltv reviews doi: 10.1111/].1467-789X.2007.00423.x

The main scales in current clinical use are based upon the

Medical Research Council (MRC) scale. The MRC scale is

an ordinal measuring scale of the impaired muscle strength.

. . n . e The basic scale ranges from 0 to 5, with 0 being no observ-
Diagnostic in Obesity Comorbidities 5 °

able muscle contraction and 5 being ‘normal’ strength. The
mediums that translate the attribute ‘muscle strength” to a

Duchenne muscle activity evaluation and Ererapists posception (of the aionts capaety fo resi
muscle function preservation: is it possible applied external opposing force). It is perhaps the second

point that has led to the use of MMT in clinical trials being

d p ro p h y I acti C St rategy ? considered a controversial issue.

Another limiting step that raises criticism of this practice
is the difference between the fixed and mobile point during
exercise test: for instance, quadriceps strength can be evalu-

B. Palmieri’, V. Sblendorio', A. Ferrari and A. Pietrobelli® . . .
above body part), with a much heavier weight to bear, and

therefore there is a poor relationship between strength and

function.

fixed arm is the leg and the mobile is the thigh (with the
above body part), with a much heavier weight to bear, and
therefore there is a poor relationship between strength and
function.



PROGRAMA DE
REHABILITACION

» Centrado en la familia

» Precoz
» Constante
» Individual
» Adaptado a caracteristicas y
evolucion de cada paciente

» Multidisciplinario




REHABILITACION - OBJETIVOS

DMD

» Retrasar |la perdida de |la
fuerza muscular
» Retrasar |la perdida de |la
marcha y la bipedestacion
» Maximizar capacidades
funcionales
» Prevenir las complicaciones
» Buscar la autonomia
» Mejorar la calidad de vida

B

SPECH;ICO

» ldem DMD

Diagnosis and WNew Treatments in ZWiuscular IDystrophies

Acdnan Y Mancur, Francesco MNMuouantoni

Modnan Y Manzur, Francesoo Muoantori.

MNeow Treatmoents in Muascular Dhystro-
phics.  Journal of N rurology, Neurosurgery and Psychiatry, IBMJ Publishing Groug, 2009, 30
(7). PP.622. < IO 1136,/ innp.2005.158320>. —hal- Q00552718

Physiothherap)y arnd orthoses

Physiotherapy to prevent joint deformities and promote walking remains
important® and these principles are applicable to other LGMDs as well
DMD, rehabilitation in knee ankle foot orthoses (KAFOs) at the time of loss of
independent walking is effective in prolonging walking for an average of 18

months to two years. This has been associated with reduced incidence of

scoliosis.™

Diagnosis and

M s

SGB

FASE DE PROGREON y MESETA

» Atenuar el impacto del deterioro
respiratorio

» Cuidados posturales
» VM, Destete

» Traqueotomia y alimentacion

FASE DE RECUPERACION

» Lograr la recuperacion total del
paciente y una reinsercion en su
estilo de vida anterior al comienzo
de la patologia

» Trabajar con las secuelas




¢, COMO LOGRAMOS CUMPLIR

DMCON

» Prevencion de contracturas y
deformidades

» Ejercicios activo sub-maximo

» Bipedestacion diaria

» Prolongacién de la marcha
(Cirugia, ortesis largas,
corticoides)

» idem DMD

lOSAMBIETIVOSSGB

FASE DE PROG. Y ESTAC.
» Técnicas Respiratorias
» Mov. articulres
» Bipedestacidn precoz

FASE DE RECUPERACION

» Respetar la fatiga




OBJETIVO DEL
DR ERC 1 AMB2 A ¢|T 1 \SOB

» Previene acortamientos
musculares eminui -
. » Disminuir la atrofia por FASE DE PROG. Y ESTAC.
» Mejorar la fuerza muscular o desuso y la denervacién propia
retrasar la disminucién del desuso » Evitar las complicaciones
» Mejorar Ila Fapaudad » Mejorar la capacidad FASE DE RECUPERACION
aerobica aerobica
» Mantener la funcién » Lograr la recuperacion total
» Mejorar la fuerza muscular

The Journal of Neuroscience, August 17, 2005 - 25(33):7615-7622 - 7615

Regular Exercise Prolongs Survival ina Type 2 Spinal
Muscular Atrophy Model Mouse

Clément Grendard, Ofvier Biondi, Anne-Sophie Armand,'Sylvie Lécoll' Bruno Della Gaspera,'Claude Pariset,
HungLi; Claude-Lovis Gallien,' Bierre-Paul Vidal, Christophe Chanvine,"and Frédéric Charboanier

Winiversilé s Descartes, Cenire Unversitaive s Saint- P, Laboratoire de Nenrobiclogiedes sz Senserimoteurs, Ui Mt de Recherche
160, Cenine Natimal e b Rechenche Scientifign, uie Binkoged Déveogpenueat e de b Dfienciaton Newoenscuine, 75170 Paris, Fanee, and
natinue of Mokeruiar Bikogy, Academia Sinca, Nankang, Taipei 115, Tuiwan

Several studics indicats that physical cxerciseisikely to e neuroprobeetve, evea in the case of scureavuscular disease. n the prescat
work, we evaluated the eficiency of runaing-based aining oa type J spinal auscukeratrophy (SMA ke mice, The mode wsed in this
study lsan SN [sun'm! mmuruaumn]mulnwsewrrmgunecnpyd wmgeue of buman SN2, The TuEnng-Tndaced benefits

ctalred oETyped R '-\’es}mwdbﬂﬂ.emﬂmmmddﬁth
reduredm!hr]nnhmrmrhmﬂhr I cord of reenirg:-trained mice in comp ined animals. Nolably, exercise
nnhanrcdmto:mnsm-faLWtsbmdLH[hrmnnngmcdhtcdmrduhnnumhumdmydth»ﬂwurcm
patiern of exon 7 in the SNN2 pene, Reding to increased amourts of exon 7-containing transcripls n thespinal cord of reined mice. In
additon, analysis at the kﬂ" if m muscles from the calf, the sow-twitch solens and the fast-twitch plantaris, showed an overall
conserved muscle phenot g-trained animmaks. Thesedata provide thefirstevidence for the beneficial effect ofexercise in SMA
and mighthead nmprranl txerapentic developments for human SMA patieals.




EJERCICIO ACTIVO

. COMO

DMD

» Entrenamiento aerébico
sub-maximo:
- Natacidén
- Caminata
- Juegos
- Bicicleta comun o estatica
- Deportes

INVITED REVIEW
EXERCISE IN NEUROMUSCULAR DISEASE

YAACOV ANZISKA, 1D, HS' and ALEX STERNBERG, ScD, MPH!

! Degustment of Neusology, SUNYDumnstate Medical Center, 430 Clarkson Avenue, Box 1213, Brooklyn, New York, 1103 USA
*Degarment of Pediaiics, SUNYDmszie Medical Center, Brooklvm, New York, US4

Aceeptd 36 Decewder 2012
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sions.'™"! Highly répctitivc and heavy-resistance
cxercise can also cause prolonged loss of muscle
strength in weakened or denervated muscle.'” In
particular, high-resistance eccentric exercises may
be detrimental, because these contractions damage
muscle fibers, especially if exercise is done more
than 4 days per week.'® In abnormal muscle, there
is a shift in the normal balance between injury and
repair, so contraction-induced muscle fiber injury,
which is beneficial in normal individuals, could be
detrimental in muscle discases.”

E AMECE?

» idem DMD

Although spinal muscular atrophy (SMA) is the
most common congenital motor neuron disor-
der,”® exercise has not been wellcharacterized in
these patients. Furthermore, the heterogeneity of
clinical presentations, from type 1, presenting in
infancy, to type 4, occurring in adulthood, limits
the applicability of any given study to the particu-
lar type of enrolled SMA subjects.

There 1s considerable literature on the role of
exercise in SMA mouse models. In numerous
animal studies, aerobic exercise enhanced motor

neuron survival because of multiple factors: alter-
native splicing of exon 7 in the SMN2 g@ne,49
slower maturation of the motor units due to

enhancement of the gene encoding the activating
subunit, NR2A, of the NMDA receptor in motor
neurons,”’ and overproduction of circulating
neurotrophic factors, including insulin-like growth

factor-1 (IGF-1).”

SGB

» Respetar la fatiga!!!

ORIGINALREPORT J Rehabil Med 2007; 39: 121-125

ANALYSING THE FAVOURABLE EFFECTS OF PHYSICAL EXERCISE:
RELATIONSHIPS BETWEEN PHYSICAL FITNESS, FATIGUE AND
FUNCTIONING IN GUILLAIN-BARRE SYNDROME AND CHRONIC
INFLAMMATORY DEMYELINATING POLYNEUROPATHY

Johannes B. Bussmann, PhD', Marcel P. Garssen, ML, Pieler A. van Doom, PhDF and
Henk J. Stam, PhD'

From the Depariments of 'Rehaiiiafion Medicine and “Neurofogy, Erasmus MC, University Medical Canler Roffardam
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COLUMNA — ALTERACIONES

DMD Y]

» Escoliosis asociada

fuertemente a la perdida
de la marcha y al uso de
silla de ruedas

A B@’FEDA\“E >GB

» Cifosis y escoliosis:

- Corsé

- Silla de ruedas

» Cifosis mientras se
mantiene la hipotonia
muscular

» Se recupera a la par de la
recuperacion muscular




CONTROVERS

DMD

» Uso de ortesis cortas
(AFO) para la marcha
» Uso de corset
» Como fortalecer
» Como elongar
» Cuanto ejercicio hacery
como

AME?2

>I USOAO deSé
» PoOsicionamiento durante

el dia
» Como fortalecer

» Hasta donde elongar
» Cuanto ejercicio hacer

SGB

» Deglucion/Alimentaciéon/

Traqueotomia:

Quien/Como/Cuando
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