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 “ESTUDIO DE CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES CON DISTROFIA 
MUSCULAR DUCHENNE EN EL INR Y SU RELACIÓN CON LA 

INDEPENDENCIA Y HABILIDAD FUNCIONAL” 
 
 

RESUMEN 
 

 

La Distrofia Muscular Duchenne (DMD) es una enfermedad hereditaria 

caracterizada por debilidad muscular simétrica progresiva de predominio proximal 

de brazos y piernas. Actualmente no existe tratamiento curativo para esta 

enfermedad. Sin embargo se puede dar un tratamiento de soporte como 

rehabilitación que incluye terapia física y ocupacional para maximizar su función 

muscular principalmente. Los esfuerzos en el cuidado se encuentran dirigidos a 

retrasar la progresión de la enfermedad y mejorar la calidad de vida (CV) de este 

tipo de pacientes. Objetivo: evaluar la calidad de vida en los pacientes con 

Distrofia Muscular Duchenne en el Instituto Nacional de Rehabilitación, 

considerando los aspectos de CV que pueden ser afectados por las habilidades 

motoras y  por el nivel de independencia funcional en este grupo de pacientes. 

Material y métodos: se realizó un estudio descriptivo, transversal y observacional 

en 52 pacientes a los cuales se les aplicaron el Cuestionario de Salud Infantil 

(Child Health Questionnaire, CHQ PF50) para la evaluación de la CV y el 

Cuestionario para la Evaluación del estado de Salud en la Infancia (Child Health 

Assesment Questionnaire, CHAQ) para valorar la independencia funcional (ambos 

validados para niños y jóvenes mexicanos), así como la escala de habilidad 

funcional Brooke. Resultados: la edad media los pacientes fue de 9.6 años. En la 

evaluación de CV: área de Salud Física fue de 49.3±19.1; y la de Salud 

Psicosocial 56.4±14.6. El 69% de los pacientes se encontró en la categoría de 

discapacidad severa. Conclusión: Como es de esperarse a medida que aumenta 

la edad de los pacientes como consecuencia disminuyen la habilidad funcional 

(Escala de Brooke), la independencia funcional (CHAQ) y los resultados en la CV 

(CHQ PF50). 
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INTRODUCCIÓN 

 

Las Distrofias Musculares son un grupo de enfermedades neuromusculares (ENM) 

de curso clínico lentamente progresivo caracterizadas por debilidad e hipotrofia 

muscular. Limitando la movilidad hasta la pérdida de la capacidad de 

independencia para realizar las actividades de la vida diaria y en ocasiones la 

muerte temprana. Desafortunadamente en la actualidad no existe un tratamiento 

curativo (Piccininni 2004, Broström 2005). 

 

 
Distrofia Muscular Duchenne (DMD) 
 

La Distrofia Muscular Duchenne (DMD) es una enfermedad hereditaria 

caracterizada por debilidad muscular simétrica progresiva de predominio proximal 

de brazos y piernas. La mayor parte de los pacientes presentan retraso en el 

desarrollo psicomotor (42%) o son desafortunadamente diagnosticados 

erróneamente con defectos de postura, por lo que el diagnóstico es tardío en 

pacientes sin historia familiar principalmente (Darras 2005). 

 

La DMD tiene una herencia recesiva ligada al X por lo que los niños desarrollan 

una forma severa y fatal de la enfermedad principalmente, aunque pueden existir 

mutaciones de novo (Darras 2005, Nereo 2003). El gen responsable se localiza en 

Xp21.2, mide 2.4 Mb, contiene 79 exones y codifica para una proteína llamada 

Distrofina, que forma parte de un complejo proteico  presente en las células 

musculares y algunas neuronas, que une al citoesqueleto con proteínas de 

membrana que se encuentran en contacto con proteínas de la matriz extracelular. 

La DMD se presenta cuando el resultado de la mutación es una deficiencia total en 

la expresión de Distrofina. Las mutaciones detectadas en los alelos son variables 

e incluyen deleciones completas del gen, deleción o duplicación de uno o más 

exones y pequeñas deleciones,  inserciones o cambios de base (Darras 2005).  
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El diagnóstico se realiza con los datos clínicos,  niveles de CPK  elevados hasta 

100 veces por arriba de los valores normales y los estudios de Electrodiagnóstico, 

que son útiles para distinguir un proceso miopático, los cuales muestran 

potenciales de unidad motora de corta duración, amplitud disminuida, polifásicos y 

reclutamiento rápido. Sin embargo estos hallazgos se presentan en todas las 

enfermedades de origen muscular y no son específicos de DMD, su utilidad para 

el diagnóstico en ocasiones es insuficiente. Por lo que es importante la realización 

de estudios complementarios como la realización de biopsia muscular para 

determinación de distrofina y estudios de DNA para detectar deleciones en el gen 

(Darras 2005). 

 

A los 3 o 4 años de edad la marcha es de tipo anadina, a los 8 años pierden la 

habilidad para subir y bajar escaleras, entre los 9 y 11 años requieren órtesis y 

aparatos para realizar la marcha,  a los 13 años son dependientes de una silla de 

ruedas para traslados. A los 15 años el paciente no logra la sedestación sin 

soporte y alrededor de los 18 a 20 años desarrollan insuficiencia respiratoria que 

requiere de soporte ventilatorio (Liu 2003).La mayor parte de los pacientes son 

dependientes de sus cuidadores para la realización de actividades de la vida diaria 

y de silla de ruedas para las transferencias en la segunda década de la vida 

(Nereo 2003, Kohler 2005).La muerte generalmente ocurre en la tercera década 

de la vida por insuficiencia respiratoria (Piccininni 2004, Kohler 2005). 

 

Con el tiempo, los músculos continúan su proceso de debilidad por lo que los 

pacientes requieren de terapia física para maximizar su función muscular, sin 

embargo actualmente no existe tratamiento curativo para la DMD, y los esfuerzos 

de cuidado se encuentran dirigidos a retrasar la progresión de la enfermedad y 

mejorar la calidad de vida (Nereo 2003), siendo este el objetivo principal del 

manejo rehabilitatorio integral en la DMD. 
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Calidad de Vida  
 

Según la OMS, la calidad de vida (CV) es “la percepción que un individuo tiene de 

su lugar en la existencia, en el contexto de la cultura y del sistema de valores en 

los que vive y en relación con sus objetivos, sus expectativas, sus normas, sus 

inquietudes. Se trata de un concepto muy amplio que está influido de modo 

complejo por la salud física del sujeto, su estado psicológico, su nivel de 

independencia, sus relaciones sociales, así como su relación con los elementos 

esenciales de su entorno” (OMS)   

 

La CV en relación con la salud (HR-QoL) se refiere a las dimensiones de la CV 

que son afectadas por el estado de salud y que podrían afectarse por pérdida de 

los cuidados de salud, está determinada por experiencias que son importantes 

para el individuo, las prioridades de éstas experiencias, la enfermedad y lesión, así 

como por los cuidados de la salud (Piccininni 2004). 

 

La utilización de escalas de CV son útiles para obtener el punto de vista de los 

pacientes tanto en el efecto de una enfermedad en todas las áreas de la vida 

como en la efectividad de un tratamiento. Esto, permite la evaluación del costo-

beneficio de las intervenciones médicas (Shy 2005). 

 
 
Calidad de Vida en enfermedades neuromusculares 
 

La CV de pacientes con ENM se encuentra frecuentemente afectada (Alström 

1996, Broström 2005, Kohler 2005, Longo-Araújo 2007,Pfeiffer 2001, Piccininni 

2004, Shy 2005). Los estudios de CV realizados con relación a la salud en DNM 

han mostrado que los sujetos que presentan alteración severa de la movilidad 

consideran que su CV es más dependiente de su bienestar psicosocial que de su 

función motora en comparación con personas no discapacitadas (Ramund 1988).  
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Estudios efectuados en pacientes con ENM con respiración asistida con 

ventilador, se encontraron satisfechos con sus vidas, recibiendo particular 

satisfacción de las relaciones sociales, de la reorganización de sus metas y de su 

ambiente inmediato (Bach 1994). En otro estudio en pacientes con ventilación 

mecánica en el hogar, la CV era determinada por el estado mental y la calidad del 

sueño, relacionándose en una menor medida con las limitaciones físicas 

(Pehrsson 1994). Broström  (Broström 2005) refiere que Los individuos con 

discapacidad en la movilidad consideran poco importantes las habilidades físicas 

de las cuales carecen y su importancia en la CV, en comparación con individuos 

no discapacitados.   

 

Pfeiffer y cols (Pfeiffer 2001), compararon el índice de discapacidad por medio del 

Perfil de Impacto de la Enfermedad (SIP), el índice de ambulación de Hauser, la 

escala de Rankin y la Escala de Depresión en pacientes con Charcot Marie Tooth 

tipo I (CMT) y pacientes con evento vascular cerebral. El objetivo fue conocer el 

riesgo de discapacidad relevante y brindar consejo genético adecuado en 

pacientes con CMT tipo I.  Encontraron una discapacidad relevante en 44% de los 

pacientes con CMT tipo I en comparación con otros estudios que refieren que sólo 

20% presentan discapacidad severa. Los pacientes con CMT tipo I presentaron 

alto impacto de la enfermedad en los dominios de “dormir y descanso” y 

“funcionamiento en alerta”, lo que ilustra problemas típicos en la vida diaria desde 

la edad escolar hasta la edad profesional, ya que realizan lentamente actividades 

importantes. 

 

Respecto a miopatías, en el 2004 (Piccininni 2004) se realizó un estudio en 45 

adultos con ENM hereditaria que incluyó pacientes con distrofia de cinturas, 

distrofia facioescapulohumeral, distrofia de Becker y distrofia metabólica. El 

objetivo fue analizar la CV utilizando el Índice de Bienestar Psicológico General 

(PGWBI) y el Perfil de Impacto de la Enfermedad (SIP) evaluando los aspectos de 

la CV que están influenciados por el nivel funcional. Los resultados demostraron 

que la discapacidad funcional progresiva se encuentra relacionada con un menor 
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nivel de independencia en las actividades de la vida diaria (p <0.001) y que el 

estadio de la enfermedad tiene una influencia negativa en la percepción de la CV 

de los pacientes. 

 

Broström y cols (Broström 2005), realizaron un estudio con el objetivo de 

investigar la CV de los pacientes adultos con DM y sus parientes mas cercanos 

utilizando el cuestionario de “Estimación subjetiva sobre la CV” que evalúa las 

condiciones externas de la vida, las relaciones interpersonales y los estados 

psicológicos incluyendo la percepción general de la CV. Los resultados revelaron 

que los pacientes tenían una peor percepción de su CV en comparación a sus 

parientes más cercanos (p < 0.05)  en cuanto a carencia de trabajo y ocupación, 

energía, autoconfianza, autoaceptación y experiencias emocionales. 

 

Ahlström y Sjöden (Ahlström 1996), estudiaron la forma en que los pacientes con 

DM afrontan la enfermedad con el “Cuestionario de  Ajuste Mental al Cáncer” que 

evalúa las estrategias de ajuste a la enfermedad evaluando el sentimiento de 

desesperanza, el espíritu de lucha, la negación, el fatalismo y la preocupación 

ansiosa y lo correlacionaron con la percepción de CV en  60 pacientes, con una 

edad media de 44 años y con diagnóstico de DM que incluyó distrofia miotónica, 

miotonía congénita, miopatía distalis tarda hereditaria, miopatía con insuficiencia 

respiratoria, DM Becker, DM de cintura escápulohumeral, DM Emery-Dreifuss y 

DM indeterminada. Los resultados demostraron percepción baja de CV en 

pacientes que presentaron desesperanza, preocupación ansiosa, minimización, 

comparación social, establecimiento de control sobre la vida diaria, realización de 

actividades con “ayudas” y aceptación de ayuda de otros. En relación a los 

problemas relacionados con la enfermedad, los más comunes fueron los 

resultantes de la experiencia de debilidad muscular. A pesar de que fueron los 

más frecuentes, también se encontraron “la experiencia de deterioro”, “la herencia” 

y “la falta de conocimiento y comprensión por parte de los profesionales de la 

salud o las personas en general” (Ahlström 1996). 
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Calidad de Vida en Distrofia Muscular Duchenne (DMD) 
 
El curso y las consecuencias de una enfermedad dependen no solamente de las 

limitaciones físicas, también en la vida diaria, dentro del sistema en que la persona 

discapacitada interactúa con los demás (Boström 2005). El incremento en la 

discapacidad afecta la participación social del individuo y su CV (Piccininni 2004).  
 

Se ha informado que los niños con DMD tienen pocas relaciones interpersonales y 

muestran mayor aislamiento social, ansiedad y depresión que la población general 

de su grupo de edad (Nereo 2003). 

 
Se han realizado pocos estudios que evalúen la CV en pacientes con DMD 

Simonds 1998, Kohler 2005, Longo-Araújo 2007), ninguna de éstas realizada en 

México. En una investigación realizada en 80 pacientes con DMD severamente 

afectados con ventilación asistida durante largo plazo, su satisfacción en la vida 

fue mayor que la anticipada por sus cuidadores (Bach 1991). En un estudio más 

reciente 13 de 23 pacientes con DMD tratados por ventilación con mascarilla nasal 

por insuficiencia respiratoria crónica completaron un cuestionario de CV después 

de 3 a 72 meses de haber iniciado con ventilación mecánica asistida. Su 

percepción de la salud fue superior comparada con pacientes con Enfermedad 

Pulmonar obstructiva Crónica también con ventilación mecánica (Simonds 1998). 

En el 2005 Kohler (Kohler 2005) realizó un estudio con 35 pacientes con DMD con 

edad de 8 a 33. El objetivo fue investigar la CV en relación a la discapacidad 

física, la función pulmonar y la necesidad de ventilación asistida; no encontró 

correlación de la CV con la discapacidad física ni con la necesidad de ventilación 

mecánica asistida. Por lo que, a pesar de que el conocimiento acerca de la 

percepción de la CV en pacientes con enfermedades crónicas puede influenciar 

las decisiones terapéuticas, se requiere de un análisis detallado de la calidad de 

vida de pacientes con DMD en relación a su rendimiento físico. 
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En el 2007  Longo y cols (Longo-Araújo 2007)  publicaron un estudio de CV en 

niños con DMD con los objetivos de evaluar la CV, establecer la concordancia 

entre los niños y sus cuidadores e identificar los dominios más relevantes de la CV 

de los niños según la percepción de los mismos y de sus cuidadores. Estudiaron 

14 pacientes con diagnóstico de DMD, así como su principal cuidador, la edad 

media de los niños fue de 9.9 años. Los instrumentos utilizados fueron: 

cuestionario AUQEI (Autoquestionnaire Qualité de vie Enfant Imagé) y AUQEI 

cualitativo. Se evidenció que los niños con DMD mostraron una buena percepción 

de la CV, y hubo concordancia entre los niños y sus cuidadores, principalmente en 

relación con los motivos que producen felicidad. Los dominios más representativos 

fueron función, familia y ocio. Estos hallazgos permitieron conocer la percepción 

de la CV de un grupo de niños con DMD, lo que podría contribuir al desarrollo de 

actividades que tengan el objetivo de mejorar la CV, respetando el contexto 

natural de la infancia. 
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OBJETIVO PRINCIPAL 
 

“Evaluar la Calidad de Vida en los pacientes con Distrofia Muscular Duchenne  en 

el Instituto Nacional de Rehabilitación” 

 
 
 

OBJETIVOS PARTICULARES 
 

1. Estimar los aspectos de la CV que pueden ser influenciados por las 

habilidades motoras en pacientes con DMD. 

2. Detectar los aspectos de la CV determinados por el nivel de independencia 

 
 
 

JUSTIFICACIÓN 

 

Actualmente no existe tratamiento curativo para la DMD y los esfuerzos de 

cuidado se encuentran dirigidos a retrasar la progresión de la enfermedad y 

mejorar la CV. Además de las funciones motoras perdidas, se ha informado que 

los niños con DMD tienen pocas relaciones interpersonales y muestran mayor 

aislamiento social, ansiedad y depresión que la población general de su grupo de 

edad (Nereo 2003) factores que asociados a la discapacidad física podrían 

disminuir más su CV.  

 

La CV no ha sido valorada adecuadamente en pacientes con DMD en nuestro 

país. En este estudio consideramos necesario investigar la CV en los pacientes 

con DMD atendidos en el INR con un cuestionario de CV validado en pacientes 

mexicanos, con el objetivo identificar los dominios determinantes para su CV. Esto 

nos permitirá identificar las necesidades prioritarias en este grupo de población y 

marcar las pautas para lograr un tratamiento de rehabilitación integral efectivo. 
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PACIENTES Y MÉTODOS  
 

 

Se realizó un estudio descriptivo, transversal y observacional en pacientes del 

servicio de medicina de Electrodiagnóstico y distrofias musculares del Instituto 

Nacional de Rehabilitación con diagnóstico de Distrofia Muscular Duchenne en 

cualquier estadio de la enfermedad.  

 

El diagnóstico se estableció con los siguientes criterios: debilidad muscular 

simétrica progresiva y otros síntomas compatibles con DMD que iniciaron antes de 

los 5 años, niveles de creatinina kinasa sérica elevada, electromiografía con 

criterios de patrón miopático y en algunos casos se comprobó el diagnóstico por 

medio de biopsia muscular y métodos moleculares. 

 

Los criterios de inclusión fueron pacientes de cinco años de edad o más. Se 

excluyeron a los pacientes con otra enfermedad discapacitante y por las 

características del CHQ PF 50 se eliminaría a los pacientes que no completaran el 

50% del cuestionario de Calidad de Vida.  
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INSTRUMENTOS 
 

Cuestionario de Salud Infantil (Child Health Questionnaire CHQ-PF50) 
(ANEXO 1) 

 

Instrumento para evaluar la CV relacionada con la salud. Ha sido utilizado en 

enfermedades crónicas en niños: desorden de hiperactividad y déficit de atención, 

asma, alteraciones psiquiátricas, artritis reumatoide juvenil y epilepsia. Fue 

validado en el 2002 para 32 países, incluido México (Duarte 2001) con 6,644 niños 

con diagnóstico de artritis idiopática juvenil. Ha mostrado validez y 

reproductibilidad aceptable.  Es un instrumento genérico de salud diseñado para 

capturar el bienestar físico y psicosocial de niños de cinco años de edad o 

mayores. Está conformado por 50 preguntas y evalúa los siguientes conceptos: 

salud global, actividad física, rol social, limitaciones emocionales, incomodidad por 

dolor corporal, comportamiento, comportamiento global, salud mental, autoestima, 

percepción general de la salud, cambio en la salud, impacto emocional en el 

paciente, impacto en el tiempo personal brindado por los padres, limitaciones en 

las actividades de la familia y cohesión familiar. Las puntuaciones se transforman 

a una escala que va del 0 al 100, una mayor puntuación indica mejor salud.  Las 

preguntas se agrupan en dos dominios: el área de salud física que incluye: 

Actividad Física, Rol Social y Limitaciones Físicas, Salud Global y Dolor Corporal; 

y el área de salud psicosocial: Tiempo de Impacto en los Padres, Impacto 

Emocional en los Padres, Rol Social-Limitaciones emocionales-Comportamiento, 

autoestima, salud mental y comportamiento (Landgraf 1996). 
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Cuestionario para la Evaluación del Estado de salud en la infancia (CHAQ) 
(ANEXO 2)    

 
Cuantifica la independencia funcional en 8 actividades de la vida diaria: vestido y 

arreglo personal, levantarse, comer, caminar, higiene, destreza, prensión y 

actividades. Cada dominio tiene 4 posibles categorías de respuestas “sin ninguna 

dificultad” (puntación 0), “Con algo de dificultad” (puntación 1), “con mucha 

dificultad” (puntuación 2), “incapaz de realizarlo” (puntuación 3). El cuestionario se 

completa por los padres o representantes legales del niño. Posteriormente los 8 

dominios son promediados en una puntación sumatoria llamada Índice de 

Discapacidad. También provee evaluación para el dolor y el desempeño. (Ruperto 

2001). Un estudio anterior (Ruperto 1997) categorizó la discapacidad en: 

0=ninguna, 0.1 a 0.5=Leve, 0.6 a 1.5 = Moderada y >1.5 severa. Esta escala se 

encuentra validada para niños mexicanos (Duarte 2001). 

 
 
Escala de Brooke (ANEXO 3) 

 

Es un instrumento utilizado para valorar habilidad funcional de acuerdo a la fuerza 

muscular, se adjudica un nivel a caderas y piernas, brazos y hombros. La 

puntación para caderas y piernas es de 1 a 10, mientras que de brazos y hombros 

es de 1 a 6. Por lo tanto la puntuación total es de 2 a 16, una puntación mayor 

indica discapacidad severa (Piccininni 2004). 
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RESULTADOS 
  
Datos demográficos 
 

En el estudio se incluyeron 52 pacientes con diagnóstico de DMD, 51 de sexo 

masculino y 1 de sexo femenino, con edades entre los 4 y 19 años y una media de 

9.6±3.3 años. La edad de diagnóstico se encontró entre 1 y 8 años con una media 

de 5.8± 2.6 años. La edad en que los padres se dan cuenta de la enfermedad 

varía entre 1 año hasta los 15 años de edad con una media de 6.2±3 años (Tabla 

1).  

 

El nivel socioeconómico predominante, según la tabulación del INR realizado por 

una trabajadora social, fue el 2 (54%), el cual equivale a un nivel socioeconómico 

medio bajo (Gráfico 1). 

 

El nivel educativo que predomina en el padre es primaria y secundaria (24%), en 

la madre es secundaria (30%). Se aprecia mayor nivel educativo en las madres. 

(Gráfico 2). En cuanto a la ocupación, 49% de los padres son empleados y 74% 

de las madres se dedican a las labores del hogar (Gráfico 3,4).  

 

 

Familia 
 
El 13% de los pacientes fueron abandonados por su padre, 6% por la madre y 6% 

por ambos padres (Gráfico 5).  

Diecinueve porciento de los pacientes cuentan con un hermano con diagnóstico de 

DMD, el 60% de los pacientes no tienen familiares con diagnóstico de DMD (Tabla 

2). 
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Tratamiento 
 
Los tratamientos bajo los cuales se encuentran los pacientes incluyen terapia 

física, esteroides (n=5) y suplementos: Carnitina (n=19), Coenzima Q (n=4)  y 

complementos vitamínicos (n=3). (Gráfico 6).  El 92% de los pacientes realizan 

terapia física por lo menos una vez a la semana, la mayoría auxiliados por su 

madre (56%) el resto auxiliados por su padre u otro familiar. 4 pacientes no 

realizan terapia física en casa. El tiempo que tienen los pacientes en un programa 

de rehabilitación varía desde meses hasta 11 años (Tabla 3). 

 

 

Diagnóstico 
 
El 63.5% de los pacientes fueron diagnosticados en el INR. (Gráfico 7). El tiempo 

que transcurrió entre el inicio y el diagnóstico varía desde meses hasta 8 años con 

una media de 2.6±1.7 años (Tabla 1). 

 

 

Educación 
 
El nivel educativo de los pacientes se encuentra entre preescolar y 3ro de 

secundaria, predomina 2do de primaria (19%) (Gráfico 8). 67% de los pacientes 

acuden a escuela regular. (Tabla 4). 34.6% de los padres refieren haber 

encontrado actitud negativa de los profesores hacia los niños y su enfermedad. 

(Gráfico 9). 90% de los pacientes conviven con niños de su edad, 13% no realizan 

actividades fuera de casa y 9.6% de los pacientes no realiza actividades fuera de 

casa ni convive con niños de su edad (Tabla 5) 
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CHQ-PF50 
 
La puntación media en cada una de las áreas evaluadas fue la siguiente: Salud 

General 46.7±24.5, Actividad funcional 31.4±27.8, Rol social/ Limitaciones 

Emocionales/ Comportamiento 51.8±36.4, Dolor corporal/Incomodidad 65±24.8, 

Comportamiento 59.99 ±18.9, Salud Mental 61.4±17, Autoestima 64.5±21.7, 

Percepción General de la Salud 47.3±15.5, Cambios en la Salud 2.8 ±0.9, Impacto 

Emocional en los padres 33.7±24.5, Tiempo de Impacto en los padres 68.4±25.3, 

Actividades familiares 72.7±23.4, Cohesión Familiar 53.5±25.8. En la medición de 

la Salud Física se encontró de 49.3±19.1 y en la Salud Psicosocial 56.4±14.6 

(Tabla 6,7). 

 

 

CHAQ 
 
En los resultados las puntuaciones medias fueron las siguientes para el vestido y 

arreglo personal 1.7±0.8, levantarse 1.9±0.8, comer 0.9±0.8, caminar 2.02±0.9, 

higiene personal 1.8±0.8, destreza 1.9±0.6, prensión 1.5±0.8, actividades 2.2±0.8. 

Índice de discapacidad 1.8±0.6. Evaluación del dolor por los padres 0.5±0.7, 

Evaluación del desempeño por lo padres 1.1±1 (Tabla 8). El 69% de los pacientes 

se categorizó como discapacidad severa. 

 

 
Escala de Brooke 
 
En la escala para miembros superiores el 29% de los pacientes tenían una 

puntación de 1, esto es,   pueden elevar sus brazos arriba de la cabeza sin uso de 

músculos accesorios, realizar círculos y levantar un objeto de 0,5 kg,  con una 

media de 2.6±1.4. Para miembros inferiores el 42% se encontraba con puntación 

de 9, es decir, son dependientes de silla de ruedas, con una media de 5.7±3 

(Gráficos 10,11). 
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Salud Física y Psicosocial (CHQ PF50) y la habilidad funcional (Brooke) 
según las categorías de discapacidad del CHAQ (Tabla 9). 
 
 
Discapacidad leve 
En esta categoría se encontraron 6% de la muestra con una edad media de 

6.3±1.1 años, la media del índice de discapacidad fue de 0.37±0.15, escala de 

Brooke total de 2.7±0.6, Salud Física 75.9 ±5.2, Salud Psicosocial 71.2±14.2. 

 

 

Discapacidad moderada 
En esta categoría se encontraron 25% de los pacientes con una edad media de 

8±3.4 años, índice de discapacidad 1.21±0.23, Escala de Brooke 5.4±2, Salud 

Física 57.7±17.8, Salud psicosocial 55.5±19. 

 

 

Discapacidad severa 
En esta categoría se encontraron 69% de los pacientes con una edad de 10.5±3, 

índice de discapacidad 2.07 ±0.4, escala de Brooke 9.9±3.7, Salud física 

44.1±17.5, salud psicosocial 55.5±12.5. 
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DISCUSIÓN 
 
Este es el primer estudio evaluó la CV en niños mexicanos con DMD. En nuestros 

resultados encontramos que a medida que aumenta la edad de los pacientes 

disminuyen las habilidades motoras (Escala de Brooke), la independencia 

funcional (CHAQ) y las puntuaciones en la CV (CHQ PF50). (Gráficos 12, 13, 14, 

15). Éstos resultados concuerdan con los de Piccininni, (Piccininni 2004) quien 

realizó un estudio en 45 adultos con enfermedad neuromuscular, no incluye niños 

con DMD, sin embargo demostró que la discapacidad funcional progresiva se 

encuentra relacionada con un menor nivel de independencia en las actividades de 

la vida diaria y que el estadio de la enfermedad tiene una influencia negativa en la 

percepción de la CV de los pacientes. 

 

Encontramos la CV severamente afectada ya que las puntuaciones medias en el 

CHQ de las áreas de Salud física y salud Psicosocial fueron de 49.3±19.1 y 56.4± 

14.6 respectivamente en una escala del 0-100. Las áreas más afectadas fueron  

en orden de severidad: Actividad Física, el Impacto Emocional en los Padre, la 

Salud Global y la Percepción General de la Salud; las áreas menos afectadas 

fueron: las Actividades Familiares y  el Tiempo de Impacto en los padres por la 

enfermedad. Es de notar que el área de salud psicosocial se encontró también 

bastante afectada y determinante en la percepción de CV en pacientes con DMD; 

en este sentido nuestro estudio difiere de lo descrito por Broström (Broström 

2005), quien refiere que la CV en individuos con discapacidad en la movilidad 

consideran como menos determinantes en la CV las funciones motoras perdidas 

que las habilidades sociales. 

 

Existen algunos estudios sobre CV en DMD pero se han realizado con tamaños de 

muestra pequeños, un ejemplo es el estudio realizado por Longo et. al. en el que 

incluyeron solamente a 17 pacientes (Longo-Araújo 2007). En el presente trabajo 

se incluyeron 52 pacientes y encontramos la CV se severamente afectada así 

como la independencia funcional, ya que 69% de los pacientes se encuentran con 
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discapacidad severa, esta se relaciona directamente con la pérdida de habilidades 

motoras característica de la DMD. Se han realizado otros estudios para evaluar la 

mejoría en la CV en este grupo de pacientes posterior al uso de ventilación 

mecánica asistida, por lo que se sugerimos la utilización del CHQ PF50 para la 

evaluación del éxito de las terapias empleadas. Se espera que la funcionalidad 

física disminuya con el progreso de la enfermedad y con ello su CV, sin embargo 

es necesario medirla para planear estrategias y cuantificar el deterioro o mejoría. 

 

El nivel socioeconómico predominante es el bajo y muy bajo. Esta situación 

económica tiene implicaciones sociales, familiares y educativas y es una de las 

causas por la que los pacientes no tienen capacidad de adquirir soporte 

ventilatorio. Es este un punto importante ya que este tratamiento podría mejorar la 

CV y definitivamente su ausencia, disminuye la expectativa de vida. El paciente 

con mayor edad reclutado fue de 19 años, los pacientes que deseábamos invitar a 

estudio mayores de 20 años ya han fallecido, en comparación con otros estudios 

en que se incluyen pacientes de hasta 33 años de edad (Kohler 2005).  

 

En referencia al aislamiento social el 10 % de los pacientes en nuestra muestra se 

describen aislados. Ninguno de los pacientes incluidos está confinado a una cama 

como consecuencia de la enfermedad, sin embargo, más del 50% se desplazan 

de silla de ruedas, en su mayoría propulsada por familiar, es decir, son pacientes 

que son dependientes para traslados, situación que puede limitar la realización de 

actividades fuera de casa para cumplir su rol social y educativo, así como las 

actividades recreacionales de la familia en conjunto. Es este otro de los tópicos 

afectados por el nivel socioeconómico, ya que no tienen acceso al uso de silla de 

ruedas eléctrica, esto disminuye su independencia funcional. 

 

En cuanto a los resultados del CHAQ, que describe la independencia funcional, las 

áreas más afectadas son: caminar, actividades y levantarse, vestido y arreglo 

personal y destreza. El área menos afectada fue la de comer. En los resultados 

finales de la muestra todas las áreas se encuentran con un resultado global de 
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discapacidad severa, excepto para este último rubro. Las calificaciones en cuanto 

a la percepción de dolor o incomodidad, relacionado con contracturas musculares, 

se encuentran en discapacidad leve. La evaluación del desempeño en la vida, 

calificada por medio de una escala visual análoga, correspondió a la categoría de 

discapacidad moderada, esto podría estar relacionado con los hallazgos de que 

realizó Nereo (Nereo 2003) quien determinó que los niños con DMD tienen pocas 

relaciones interpersonales y muestran mayor aislamiento social, ansiedad y 

depresión que la población general de su grupo de edad. 

 

En el área de educación, interrogamos acerca de limitaciones para el acceso al 

aula, la aceptación y apoyo de los profesores, las dificultades de transporte y el 

deseo del paciente para acudir; a estas cuestiones les llamamos “barreras 

educativas” y son comentarios frecuentes durante la consulta. La queja más 

común son los problemas con los profesores. Esta situación ocasiona rechazo y 

es causada por falta de sensibilización de la sociedad hacia el paciente 

discapacitado. 

 

En este estudio el retraso en el diagnóstico es de 5.8 años a partir de que los 

padres identifican una alteración en los infantes. Un diagnóstico temprano 

permitiría realizar estudios de CV desde el primer estadio de la enfermedad y 

reforzar las áreas que se requiere fortalecer para mejorar los niveles de CV de los 

pacientes, incidiendo con manejo rehabilitatorio integral desde etapas tempranas 

de la enfermedad. 
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CONCLUSIONES 
 
 

La conclusión de acuerdo al objetivo principal de nuestro estudio es que la CV y la 

independencia funcional disminuyen conforme aumenta la edad de los niños y 

jóvenes con DMD. Hay una relación directamente proporcional entre la pérdida de 

las habilidades motoras con la independencia funcional y la CV, es decir, la CV se 

encuentra afectada por la pérdida de habilidades motoras en niños y jóvenes con 

DMD en nuestra muestra de pacientes mexicanos; tal y como se espera por el 

progreso de la enfermedad. 
 

Es necesario aumentar las redes de diagnóstico y referencia a edades tempranas 

a centros de tratamiento de tercer nivel donde los pacientes con DMD reciban 

manejo rehabilitatorio integral. 
 

Es importante reforzar el área psicosocial, la cohesión y actividades familiares, 

que son rubros que tienen impacto en la CV de pacientes con DMD. En este 

estudio el área psicosocial se encontró tan bajo como el área física, es decir, se 

requiere implementar actividades, grupos de apoyo y mejorar la atención 

dirigiéndonos al aspecto psicológico y de integración al niño a su medio, así como 

mejorar la funcionalidad familiar y apoyar fuertemente al cuidador primario.   
 

Para disminuir el impacto de la enfermedad en la educación requerimos mejorar 

las redes de apoyo, por medio de la Sociedad de Distrofias, con la finalidad de 

contar con un equipo que visite las escuelas para sensibilizar a las personas que 

conforman el ambiente escolar de los niños con DMD, disminuyendo el impacto de 

la enfermedad y estimulando el apoyo educativo y social. 
 

Consideramos adecuado el empleo  de los cuestionarios utilizados en esta tesis:  

el CHAQ y CHQ PF50,  para la evaluación funcional y de CV en pacientes, niños y 

adolescentes mexicanos , ya que éstos se encuentran validados en nuestro país y 

son una forma de evaluar cuantitativamente y cualitativamente la CV y la 

independencia funcional.  
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Sería útil estudiar la CV en las diferentes etapas de la enfermedad: ambulación 

independiente, dependientes de silla de ruedas y aquellos que se encuentran 

confinados a una cama; esto permitirá identificar las áreas afectadas por la 

dependencia funcional y la pérdida de habilidades funcionales, en cada etapa de 

la enfermedad. Además, requerimos aumentar la muestra de pacientes e incluir a 

los que se encuentran confinados a una cama y a que estos son los que requieren 

de mayor apoyo. 

 

Es importante medir la CV para planear estrategias y disminuir el impacto de la 

enfermedad en la vida del niño y adolescente con DMD; la utilización de un 

cuestionario de CV permitiría cuantificar el deterioro o mejoría posterior a la 

intervención de un manejo rehabilitatorio integral en los centros de atención de 

nuestro país. 
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TABLAS 

 

 

 

 

Tabla 1.   Datos demográficos de la muestra de pacientes estudiados 
 

 
 

 

 

 

 

 
  
 
 
 
 
 

DATOS DEMOGRÁFICOS Media +- DE Mín. Máx.

Edad 9.6±3.3 4 19 

Edad de Inicio de la enfermedad 3.2±2 1 8 

Edad de Diagnóstico 5.8±2.6 1 16 

Tiempo desde el inicio de la 
enfermedad 6.1±3 1 15 

Tiempo que transcurrió entre inicio y 
diagnóstico 2.6±1.7 0 8 
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Tabla 2. Familiares de los pacientes de la muestra con diagnóstico o 

cuadro clínico característico de DMD. 
 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Tabla 3.  Tiempo con los tipos de tratamiento. 

 
 
 
 
 
 
 
 

FAMILIARES  f % 

Hermano 10 19 

Tío materno 3 6 

Hermano y tío materno 1 2 

Tío materno y tío abuelo materno 1 2 

Tío materno y sobrino 2 3.9 

Sobrino 1 2 

Primo 1 2 

Desconoce 2 4 

Ninguno 31 60 

Total 52 100% 

TIEMPO Media +- DE Mín. Máx. 

Tiempo con Terapia física 3.2±2.5 0 11 

Tiempo con Carnitina 1.5±1.3 .1 5 

Tiempo con Esteroides 1.3±0.6 0.5 2 
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Tabla 4. Programa educativo al que se encuentran integrados los 
pacientes 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 

Tabla 5. Distribución de pacientes según la convivencia y la realización 
de actividades fuera de casa. 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 

CONVIVENCIA Y ACTIVIDADES f (%) 

Conviven con otros niños 47 (90%) 

No Conviven con otros niños 5 (10%) 

Realizan actividades fuera de casa 46(88%) 

No realizan actividades fuera de casa 6 (12%) 

Total 52(100%) 

TIPO DE ESCUELA f % 

Escuela regular 35 67 

Programa "Sigamos aprendiendo en el hospital" 
INR 2 4 

Centro de Atención Múltiple (CAM) 3 5 

No acuden a la escuela 12 23 

Total 52 100 
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Tabla 6. Puntaciones del área de Salud Física evaluada por medio del 
cuestionario CHQ-SPF50 para una muestra de niños con DMD (n=52) 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

*AF= Actividad Física, RS-LF= Rol Social/Limitaciones Físicas, SG= Salud Global, 

D=Dolor 
 

Tabla 7. Puntaciones del área de Salud Física evaluada por medio de la 
Escala CHQ-SPF50 para una muestra de niños con DMD (n=52) 

 
*TIP= Tiempo de impacto en los padres, IEP=Impacto Emocional en los Padres, RS-

LE=Rol Social/Limitaciones Emocionales/Comportamiento, A= Autoestima, SM= Salud 
Mental, C= Comportamiento, SP= Salud Psicosocial. 

CHQ-PF50   
AF 

 
RS-LF 

 
SG 

 
D 

Salud Física 
Total 

Media  31.4 53.5 46.7 65 49.3 

Percentil 75  54 91.6 60 80 64.5 

Percentil 50  27.7 50 60 70 50.8 

Percentil 25  5.5 33.3 30 50 37.1 

DE  27.8 35.4 24.5 24.8 19.1 

Rango  0-94 0-100 0-85 0-100 4.2-81.9 

 
CHQ-PF50  TIP IEP RS-LE A SM C SP 

Total 

Media  68.4 33.7 51.8 64.5 61.4 59.9 56.4 

Percentil 75  88.9 50 83.3 79.6 70 72.5 67.2 

Percentil 50  66.7 33.3 61.1 62.5 61.2 63.3 58.6 

Percentil 25  55.6 16.7 19.4 45.8 50 46.7 44.6 

DE  25.3 24.5 36.4 21.7 17 18.9 14.6 

Rango  11.1-100 0-91.6 0-100 20.8-100 10-100 17.5-97.5 22.8-87.4
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Tabla 8. Puntuaciones del cuestionario CHAQ de independencia 
funcional para la muestra de niños con Distrofia Muscular Duchenne 

(n=52) 
 
 
 

 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

*El dolor está causado por contracturas musculares 

 
 
 

CHAQ Media±DE 

Vestido y arreglo personal 1.7±0.8 

Levantarse 1.9±0.8 

Comer 0.9±0.8 

Caminar 2.02±0.9 

Higiene personal 1.8±0.8 

Destreza 1.9±0.6 

Prensión 1.5±0.8 

Actividades 2.2±0.8 

Índice de discapacidad 1.8±0.6 

Evaluación del dolor por los padres* 0.5±0.7 

Evaluación del desempeño por los padres 1.1±1 
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Tabla 9.  Edad, Escala de Brooke y  salud física y psicosocial del CHAQ 

según las categorías de discapacidad leve, moderada y severa. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Categorías 
Discapacidad  

leve 
Discapacidad 

Moderada 
Discapacidad 

Severa 
 Media ±DE Media ±DE Media ±DE 

No. pacientes (%) 3 (6%) 13 (25%) 36 (69%) 
Edad 6.3±1.1 8±3.4 10.5±3 

CHQ-PF50 

   Salud Física 75.9±5.2 57.7±17.8 44.1±17.5 

   Salud Psicosocial 71.2±14.2 55.5±19 55.5±12.5 

CHAQ 
 

Índice de 
discapacidad 

 

0.37 ± 0.15 1.21±0.23 2.07±0.40 

Brooke 

Total 2.7±0.60 5.4±2 9.9±3.7 

Miembros superiores 1 1.9±1.1 3±1.3 

Miembros inferiores 1.7 3.5±2 6.9±2.6 
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GRÁFICAS 
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TIP= Tiempo de Impacto en los padres 
IEP= Impacto Emocional en los Padres 
RS-LE=Rol Social/Limitaciones 
Emocionales/Comportamiento 
A=Autestima 
SM=Salud Mental 
C=Comportamiento 
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ANEXO 1 
Cuestionario de Salud Infantil Pag.1 
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ANEXO 1 
Cuestionario de Salud Infantil Pag.2 
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ANEXO 2 
 

Cuestionario para la evaluación del estado de salud en la infancia 
(CHAQ) Pag. 1 
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Cuestionario para la evaluación del estado de salud en la infancia 

(CHAQ) Pag. 2 
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ANEXO 3 
 

ESCALA DE BROOKE 
 

 
Extremidades superiores 

 
1. Inicia con los brazos a los lados, puede abducir los brazos y hacer un círculo 

completo por arriba de la cabeza. Puede colocar un peso mayorde 0.5 kg sobre el 
nivel de los ojos. 

2. Puede elevar los brazos arriba de la cabeza, no puede cargar un peso de 0.5 kg. 

3. Puede elevar los brazos arriba de la cabeza flexionando los codos y usando 
músculos accesorios. 

4. No puede elevar los brazos por arriba de la cabeza, puede llevarse un vaso con 
agua a la boca. 

5. No puede llevarse las manos a la boca, puede usar las manos para coger una 
pluma y recoger monedas de la mesa. 

6. No se puede llevar las manos a la boca y no es útil la función de las manos. 

 
 
 

Extremidades Inferiores 
 

1. Camina y sube las escaleras sin asistencia. 

2. Camina y sube escaleras con ayuda de los barandales. 

3. Camina y sube las escaleras lentamente con ayuda más de 4 escalones por más 
de 12 segundos. 

4. Camina sin asistencia y se levanta de una silla pero no puede subir escaleras. 

5. Camina sin asistencia, no puede levantarse de una silla ni puede subir escaleras. 

6. Camina con asistencia o independientemente con órtesis de las extremidades 
inferiores. 

7. Camina con órtesis de extremidades inferiores pero requiere asistencia para 
balancearse. 

8. Puede estar de pie con órtesis, no puede caminar inclusive con asistencia. 

9. Está en una silla de ruedas 

10. Confinado a una cama 
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ANEXO 4 
 

PLANTILLA DE PREGUNTAS 
 

PLANTILLA DE PREGUNTAS        FECHA:_____________________ 

INFORMACIÓN GENERAL 

Nombre:_______________________________________________   Sexo: M:___   F:___ 

Registro:__________________________ 

Tutor:_________________________________________________ 

Teléfono:_______________________ 

Dirección:_______________________________________________________________ 

HISTORIA  DE LA ENFERMEDAD 

Fecha de Nacimiento:____________________ 

Edad:_____ 

Fecha de inicio de la enfermedad:________ 

Fecha de diagnóstico:_______ 

Duración de la enfermedad:________ 

Tiempo entre inicio y diagnóstico:________ 

TRATAMIENTO 

  Terapia física:____:    A partir de :_____________: 

  Carnitina :____:   A partir de :_________________: 

  Esteroides:_____:  A partir de :________________: 

            Otro:_____________________________________: 

FAMILIA 

  Nivel socioeconómico (INR):____: 

  Familia nuclear:_____: extensa:____: 
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  Abandono padre:_____:  madre:_____: 

  Hermanos:______________: Hermanas :_______________: 

  Otros familiares DMD:  ______________________________ 

        ______________________________ 

EDUCACIÓN 

  Nivel educativo del padre:____________________: 

  Nivel educativo de la madre:__________________: 

  Escolaridad del paciente:_____________________: 

  Acude a la escuela: Si:__:   No:__:   

:__:Dificultad para transportarse a la escuela 

:__:Actitud negativa de profesores o compañeros 

    :__:Falta de apoyo por plantel educativo para acceso al aula 

    :__:El paciente no desea acudir a la escuela 

    :__:El estadio de la enfermedad requiere cuidados en casa 

 

ACTIVIDADES RECREATIVAS 

Cual:____________________: Hrs/sem:____________________________ 

Convive o juega con niños de su edad? Si:___: No :___: 

Realiza actividades fuera de casa? Si :___:  No :___: 

TERAPIA FISICA 

En casa:____: Hrs/sem :_____: Quien la imparte?:___________________ 

Institucional Si:____:  No :___: 

ESCALA DE BROOKE S:____:  I:____: 
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