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ABSTRACT

Comparative effect of inspiratory muscle training in Duchenne
muscular dystrophy: 9 and 27 weeks of training

Introduction: Weakness of respiratory muscles is one of the variables that
affect the deterioration of respiratory function in patients with Duchenne muscular
dystrophy (DMD). Inspiratory muscle training is a controversial therapeutic tool
in the treatment of these patients. Objective: To compare the effects of a 9 and 27
weeks of inspiratory muscle training program over respiratory muscle force and
endurance and peak cough flow in 13 patients with DMD. Patients and Method:
13 patients with DMD, were trained with a threshold device, with load fixed at
30% of personal maximal inspiratory pressure (PIM), for 27 weeks. Changes
obtained in maximal inspiratory (PIM) and expiratory pressure (PEM), endurance
of respiratory muscles (TLim) and peak cough flow (PCF) were recorded, com-
paring effects obtained at 9 and 27 weeks of training with basal values. Results:
PIM improvements were significant at nine (p = 0.0095) and twenty seven (p =
0.0136) weeks respectively; the same was observed for PEM (p = 0.0210) and (p
=0.0302), and for TLim (p = 0.0015) and (p = 0.003) respectively; PCF had later
significant improvement at twenty seven weeks, (p = 0.4589) and (p = 0.0157)
respectively. Conclusion: Inspiratory muscle training significantly improves force
and endurance of respiratory muscles from nine weeks of training. Improvements
in PCF were observed later in the course of the training program and they justify
long-term training in these patients.

Key words: Duchenne muscular dystrophy, inspiratory muscle training.

RESUMEN

Introduccién: La debilidad de la musculatura respiratoria es una de las varia-
bles que inciden en el deterioro de la funcion respiratoria en pacientes con distrofia
muscular de Duchenne (DMD). El entrenamiento muscular inspiratorio es una
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herramienta terapéutica controversial en el manejo de estos pacientes. Objetivo:
comparar el efecto de un programa de entrenamiento muscular inspiratorio de 9 y
27 semanas de duracion sobre la fuerza, tolerancia al esfuerzo de la musculatura
respiratoria y flujo espiratorio maximo en tos en pacientes portadores de DMD.
Pacientes y Método: Se entrenaron 13 pacientes con DMD, usando valvulas de
entrenamiento umbral, con carga de 30% de la presion inspiratoria maxima (PIM),
durante 27 semanas. Se evaluaron cambios obtenidos en PIM y presion espiratoria
maxima (PEM), tolerancia al esfuerzo (Tlim) y flujo espiratorio maximo en tos
(PCF), comparando resultados obtenidos a las 9 y 27 semanas de entrenamiento
con momento inicial. Resultados: Se observaron incrementos significativos a
las 9 y 27 semanas de entrenamiento para las variables PIM (p = 0,0095) y (p =
0,0136), PEM (p = 0,0210) y (p = 0,0302) y TLim (p = 0,0015) y (p = 0,003)
respectivamente; PCF tuvo un incremento mas tardio, con significancia a 27
semanas, (p = 0,4589) y (p = 0,0157) respectivamente. Conclusion: El entrena-
miento muscular inspiratorio mejora la fuerza y tolerancia al esfuerzo muscular
respiratoria en forma significativa a partir de las 9 semanas de entrenamiento. Los
cambios en la eficiencia de la tos se verifican mas tarde y justifican entrenamiento

prolongado en estos pacientes.

Palabras clave: Distrofia muscular de Duchenne, entrenamiento muscular

inspiratorio.

Introduccion

La distrofia muscular de Duchenne (DMD)
es un desorden hereditario, recesivo, que afecta
cerca de 1/ 3 500 nifios nacidos. Los nifios con
DMD experimentan un deterioro muscular
progresivo, debido a la ausencia parcial o total
de distrofina'.

Si bien el deterioro de la musculatura esque-
lética configura el cuadro clinico mas recono-
cible de la enfermedad, son los deterioros en
la musculatura respiratoria y cardiaca las que
llevan a los pacientes a insuficiencia y determi-
nan su fallecimiento®*. La infeccion respiratoria
recurrente y la insuficiencia respiratoria aguda,
determinan la mayor parte de los eventos letales,
mediados por la incapacidad de la musculatura
respiratoria de generar una tos eficaz para evitar
la acumulacion de secreciones y atelectasias?.

Se estima que en pacientes con DMD tasas
de flujo espiratorio maximo durante la tos mayo-
res a 270 litros por minuto son suficientes para
garantizar un adecuado aclaramiento mucociliar
y disminuir el riesgo de infeccion pulmonar. Por
el contrario, valores inferiores a 160 litros por
minuto, resultan ser insuficientes y exponen al
riesgo de sobreinfeccion®.

El deterioro de la musculatura respiratoria,
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expresado en déficit de fuerza y tolerancia al
esfuerzo diafragmatico, configura a partir de los
13-14 afios insuficiencia respiratoria hipercapni-
ca, lo que contribuye al deterioro de la funcion
pulmonar y predice la baja expectativa de vida
asociada a la enfermedad?>.

La asistencia ventilatoria no invasiva, ha
demostrado ser determinante en el alivio de
la hipercapnia croénica y por lo tanto, permite
prolongar la sobrevida de los pacientes. Re-
visiones actualizadas respecto a este tipo de
manejo terapéutico permiten establecer con
cierta claridad la necesidad de una instalacion
oportuna del soporte ventilatorio®. Sin embargo,
existe escaso consenso respecto a la utilidad de
otras formas -como el entrenamiento de la mus-
culatura respiratoria- de prevenir el declive de la
funcion pulmonar, la insuficiencia respiratoria
y la muerte de los individuos®.

El entrenamiento de la musculatura respi-
ratoria ha sido estudiado durante mas de una
década como una forma de paliar el deterioro
muscular, disminuir el declive de la funcion
pulmonar y eventualmente, mejorar la sobre-
vida”™'’. Actualmente, el entrenamiento de la
musculatura respiratoria es controversial, y si
bien se descarta la posibilidad de que genere
efectos deletéreos, su utilidad en el manejo del

79



O. E. FLORES G. et al.

paciente con enfermedad neuromuscular ha sido
objeto de cuestionamientos®!!.

En estudio publicado en 20082, se demostro
la utilidad del entrenamiento muscular inspira-
torio en la mejora de la fuerza muscular inspi-
ratoria y espiratoria y la tolerancia al esfuerzo
de la musculatura respiratoria, en un periodo de
9 semanas de entrenamiento desde el momento
basal. Sin embargo, no hubo cambios signi-
ficativos en la eficiencia de la tos y no habia
sido evaluada la tolerancia de los pacientes a
mantenerse en entrenamiento mas alla de dicho
periodo.

El objetivo de este estudio, es comparar los
efectos de un programa de entrenamiento de
la musculatura inspiratoria a 9 y 27 semanas
de su inicio sobre la fuerza muscular inspira-
toria y espiratoria, tolerancia al esfuerzo de la
musculatura respiratoria y eficacia de la tos en
pacientes con DMD, con el proposito de estable-
cer la duracion que ofrezca mayores beneficios
para un programa de entrenamiento de estas
caracteristicas.

Pacientes y Método

Se aplicé un disefio intervencional, de se-
guimiento de cohorte tinica, a la cual se midi6
las variables de interés antes del entrenamiento,
9y 27 semanas después del inicio de éste. Los
criterios de inclusion fueron: pacientes con
DMD diagnosticada de forma clinica; ademas,
biopsia muscular o EMG o analisis enzimati-
co; con valores menores a 8 segiin escala de
Swinyard; clinicamente estables, sin uso de
medicamentos, no ventilados mecanicamente
y sin entrenamiento muscular anterior. Los
criterios de exclusion fueron: pacientes con
falla respiratoria aguda, con antecedentes de
ventilacion mecénica invasiva o no invasiva
y sintomas de fatiga muscular inspiratoria o
que sugieran falta de tolerancia al régimen de
entrenamiento propuesto.

De los 18 pacientes controlados actualmente
en el centro con diagnostico de DMD, cumplie-
ron criterios de ingreso al estudio 13 pacientes.

Atodos los padres/cuidadores, se les solicitd
firma de consentimiento informado, aprobado
por Comité de Bioética Pontificia Universidad
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Catolica de Valparaiso. Todas las evaluaciones
fueron realizadas por integrantes del grupo de
investigadores.

Se obtuvieron valores de presion inspiratoria
maxima (PIM) como indicador de fuerza mus-
cular inspiratoria, con un vacuémetro anaeroide
marca Itec; presion espiratoria maxima (PEM)
como indicador de fuerza muscular espiratoria,
con un manometro anaeroide marca Tecsi, am-
bas mediciones de acuerdo a técnica propuesta
por Black y Hyatt'3. Los resultados de estas
evaluaciones fueron comparados con valores
predichos descritos por Szeinberg et al'®, para
efectos descriptivos (Tabla 1).

Valores de test de tiempo limite (TLim) se
registraron como indicador de tolerancia al es-
fuerzo de la musculatura respiratoria, usando un
dispositivo de carga umbral regulable Threshold
Respironics™, de acuerdo a procedimiento
descrito por Matecki et al'.

Asimismo, se midieron valores de flujo
espiratorio maximo durante la tos (PCF) como
indicador de la eficacia de la tos, con un flu-
jometro Mini Wright™, de acuerdo a técnica
utilizada por Gauld y Boynton'¢.

Todos los pacientes fueron sometidos a
entrenamiento domiciliario de la musculatura
inspiratoria en 3 series de 1, 3 y 5 minutos, 2
veces al diay 5 dias a la semana, con descansos
de 5 minutos entre cada serie. El entrenamiento
diario fue supervisado y controlado por los
padres o tutores de los sujetos, quienes fueron
especialmente instruidos para realizar dicha
tarea. La carga de entrenamiento fue fijada
arbitrariamente en un 30% de la presion inspi-

Tabla 1. Valores de referencia presion
inspiratoria maxima (PIM) y presién espiratoria
maxima (PEM) en nifos

Edad Talla PIM PEM

(anos) (cm) (cmH,0) (cmH,0)
08-10,9 136+ 7 116 + 26 142 + 25
11-13,9 151+ 10 130 + 16 176 + 24
14-16,9 172+ 8 126 + 22 166 + 44
17 -20,9 179+ 6 143 + 12 204 + 37
21-40,0 180+ 7 123+ 12 242 + 41

Szeinberg et al. Pediatric Pulmonology, 1987
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ratoria maxima obtenida en el control anterior,
de manera de actualizar la intensidad del trabajo
cada 9 semanas de acuerdo al rendimiento que
ofrecia el paciente en su ultima evaluacion. El
entrenamiento se sostuvo por un periodo de
27 semanas consecutivas. Todos los pacientes
cumplieron con la densidad de entrenamiento
fijada. Para monitorizar la adherencia de los
pacientes al entrenamiento, se realizaron visitas
a domicilio con frecuencia mensual y llamadas
telefonicas cada quince dias.

Los resultados de la PIM y la PEM se ex-
ponen en términos porcentuales con respecto
al limite inferior (promedio menos desviacion
estandar) del valor de referencia segin edad y
talla (Tabla 1), los valores de PCF y TLim se
expresaron en términos absolutos: litros por mi-
nuto (I/min) y segundos (seg) respectivamente.

Se us6 docima de signos con rangos de
Wilcoxon, para comparar las diferencias de
magnitudes de las variables antes y después
del entrenamiento y se consideraron cambios
estadisticamente significativos cuando el error
Tipo I fue <0,05.

Resultados

De un total de 18 sujetos con diagndstico
DMD en Teleton-Valparaiso, cumplieron los
requisitos 13 pacientes de 8-19 afios (13,6 +
4,0 afos), peso promedio de 48,6 + 15,2 kg y
estatura de 154,8 + 18,6 cm. Los valores basales
para pruebas de funcion pulmonar del grupo
pueden ser observados en Tabla 2.

La Tabla 3 muestra los valores minimos,
maximos y mediana para cada variable estu-
diada, al momento basal, 9 y 27 semanas de
entrenamiento.

La mediana de la PIM aumenta desde el
momento basal, variando desde 44,4% respecto
al limite inferior predicho, hasta 57,7% en las
primeras 9 semanas (p = 0,0095) y hasta 62,6%
alas 27 semanas (p =0,0136); el mayor cambio
significativo se produce entre el momento basal
y las 9 semanas de entrenamiento; se observa
mayor variabilidad a las 27 semanas subsistien-
do solo un valor extremo (Figura 1).

La mediana de la PEM aumenta desde el
momento basal, variando desde 27,3% respecto
al limite inferior predicho, hasta 32,3% en las
primeras 9 semanas (p = 0,0210) y hasta 36% a
las 27 semanas (p = 0,0302); el mayor cambio
significativo, se produce entre el momento basal
y las 9 semanas de entrenamiento (Figura 2).

La mediana del TLim aumenta desde el mo-
mento basal, variando desde 157 segundos hasta
388 segundos en las primeras 9 semanas (p =

Tabla 2. Caracteristicas basales funcion pulmonar en
grupo de estudio

Variable Min - Max MD
CVF basal (L) 0,97- 3,08 2,00
CVF tedrico (L) 1,61- 4,87 3,28
CVF % del tedrico 29,57 - 133,33 68,37
VEF, basal (L) 0,64- 2,66 1,20
VEF, tedrico (L) 1,43- 4,20 2,81
VEF, % del tedrico 22,78 - 131,68 65,97

Min: valor minimo; Max: valor maximo; MD: mediana.

Tabla 3. Rendimiento de variables en estudio en momentos basal, 9 y 27 semanas de entrenamiento

Basal 9 Semanas 27 Semanas
Variable Min-Max MD Min-Max MD Min-Max MD
PIM (%LIT) 13,3-111,1 44,4 23,3-124,4 57,7 35 -955 62,6
PEM (%LIT) 15,7 - 88,8 27,3 13,2-95,7 32,3 14,4 - 80,3 36
PCF (I/min) 110 -290 180,0 70 -290 190,0 140 - 300 220
TLim (seq) 18 -418 157,0 135 -720 388,0 157 -720 423

Max: valor maximo; Min: valor minimo; MD: mediana; %LIT: porcentaje respecto a limite inferior predicho. I/min: litros por

minuto; seg: segundos.

Rehabil. integral 2009; 4 (2): 78-85
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Figura 1. Valores basales, 9y 27 semanas de entrenamiento
de la variable PIM expresada como porcentaje con respecto
al limite inferior tedrico.

Figura 2. Valores basales, 9 y 27 semanas de entrenamiento
de la variable PEM expresada como porcentaje con respecto
al limite inferior tedrico.
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Figura 3. Valores basales, 9 y 27 semanas de entrenamiento
de la variable TLim expresada en segundos.

0,0015) y hasta 423 segundos a las 27 semanas
(p = 0,003); el mayor cambio significativo, se
produce entre el momento basal y las 9 semanas
de entrenamiento (Figura 3).

La mediana del PCF aumenta desde el mo-
mento basal, variando desde 180 1/min hasta 190
1/min en las primeras 9 semanas (p = 0,4589) y
hasta 220 1/min a las 27 semanas (p = 0,0157);
se observa presencia de un valor extremo a las
9 semanas de entrenamiento (Figura 4).
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Figura 4. Valores basales, 9 y 27 semanas de entrenamiento
de la variable PCF expresada en litros por minuto.

Discusion

Los efectos observados en la fuerza muscu-
lar inspiratoria y espiratoria muestran mejorias
progresivas de los indicadores PIM y PEM
para cada ciclo de 9 semanas de entrenamiento.
Sin embargo, existe una mayor eficiencia en
los resultados de las primeras 9 semanas para
luego establecerse una suerte de estabilizacion
de la fuerza.

Rehabil. integral 2009; 4 (2): 78-85
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En la musculatura respiratoria, se estima que
el entrenamiento de resistencia con contraccio-
nes submaximas no produce incrementos en la
masa muscular y fuerza'® y que por el contrario,
para verificar cambios en la fuerza es necesario
entrenar a intensidades altas'®. En nuestro es-
tudio, esta observacidon parece no ser correcta
para las primeras semanas de entrenamiento,
donde se establece una mejoria significativa,
para luego pasar a una etapa de mantencion del
incremento.

En relacion al aumento de la fuerza muscular
inspiratoria posiblemente se deba a las adapta-
ciones neurofisioldgicas, aumento de tamaio
y nimero de fibras musculares, y mejora de
la biomecanica de la musculatura inspiratoria
que se producen posterior a un entrenamiento
programado’. Estudios en sujetos sanos mues-
tra que el entrenamiento de la musculatura
inspiratoria a cargas altas permite incrementar
la presidon inspiratoria maxima y aumentar
el grosor del diafragma en soélo 8 semanas
de entrenamiento', lo que puede explicar el
rendimiento de los pacientes en 9 semanas de
entrenamiento. Sin embargo, el aumento de la
fuerza muscular espiratoria no se explica por
estas adaptaciones, ya que los sujetos no fueron
sometidos a un entrenamiento especifico de la
musculatura espiratoria. Este aumento podria
ser producto de la ventaja biomecanica que se
produce al alcanzarse mayores volimenes pul-
monares inspiratorios, mejorandose asi la curva
longitud - tensioén de la musculatura espiratoria,
lo que permite generar una mayor tension y por
lo tanto, mayor presion espiratoria®.

Los resultados obtenidos para PIM y PEM
muestran alta variabilidad y valores extremos,
que pueden ser explicados por la caracteristica de
esfuerzo dependencia de las pruebas y por lo mis-
mo si bien existen multiples estudios de referen-
cia para estas variables, las tablas de referencia
que se utilizan para comparar el rendimiento de
un grupo, varian en forma importante entre si*'.

A pesar de este fendomeno, la magnitud de
los incrementos en la fuerza de la musculatura
respiratoria, permiten acreditar la efectividad
del tratamiento tanto a 9 como a 27 semanas
de entrenamiento.

En nuestro estudio, los resultados encontra-
dos muestran un aumento del PCF en el grupo
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de estudio a las 27 semanas de entrenamiento.
Antes de completar este tiempo de entrena-
miento, no se encuentran cambios significativos
para esta variable, si bien existen variabilidades
importantes en el rendimiento del grupo de
estudio y un valor extremo que disminuye su
rendimiento en las primeras 9 semanas de en-
trenamiento, recuperandose a las 27 semanas
de intervencion. La aparicion de casos con
comportamiento distinto a la mayoria de la
muestra suelen observarse en pruebas depen-
dientes de esfuerzo y colaboracion de pacientes
en edad escolar®, lo que puede explicar este
comportamiento. La mayoria de los sujetos en
estudio demoran mas de 9 semanas en aumentar
significativamente la eficacia de la tos, por lo
que se puede afirmar que existen diferencias
ostensibles entre el entrenamiento de 9 y 27
semanas. Los aumentos de esta variable resultan
ser consecuencia del entrenamiento especifico
de la musculatura inspiratoria, que al aumentar
en fuerza mejoran la fase inspiratoria de la tos
permitiendo movilizar mayores volumenes
inspiratorios?!. También existe un aumento de
la fuerza en la musculatura espiratoria que per-
mite mejorar la fase compresiva y expulsiva de
la tos. Ambos aumentos en la fuerza muscular
probablemente permitirian flujos espiratorios
forzados mas altos durante la maniobra de tos.
Al comparar nuestros resultados con los valores
encontrados por Gauld et al'® y Bach et al’,
podemos observar que en la medicion basal los
pacientes con DMD presentaban un promedio
de 180 1/min, cercano al valor de una tos inefi-
caz, la cual frente a una infeccion viral los haria
mas susceptibles a una falla respiratoria que los
podria llevar a la muerte prematura. Sin embar-
g0, posterior a un entrenamiento de 27 semanas
los valores de PCF alcanzaron los 220 1/min
alejandolos del limite de riesgo y acercandolos
al valor de una tos eficaz lo que disminuiria el
riesgo de complicaciones por infeccion*!”.
Koessler et al’, en su estudio del afio 2001
encontraron aumentos progresivos de la tole-
rancia al esfuerzo posterior a un programa de
entrenamiento muscular inspiratorio, alcanzando
una fase estable a los 10 meses. Este aumento,
progresivo de la tolerancia al esfuerzo se asemeja
a lo encontrado por nuestro grupo, sin embargo,
no es posible observar la fase estable, probable-
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mente debido al menor periodo de entrenamiento
o ala diferencia en el programa de entrenamiento
utilizado en nuestro estudio. El mayor aumento
en la tolerancia al esfuerzo se observa a las pri-
meras 9 semanas de entrenamiento en nuestro
grupo probablemente debido a las adaptaciones
neuromusculares, aumento de la densidad de
capilares, y reduccion del trabajo respiratorio
secundario a la mejora de la biomecénica respi-
ratoria’. Clinicamente este aumento se podria
manifestar en un menor riesgo de sufrir fallas
respiratorias frente a mayores requerimientos
ventilatorios y posiblemente, en una mejoria en
la ejecucion de sus actividades de vida diaria.

Conclusion

El entrenamiento de la musculatura inspi-
ratoria logra mejorar los parametros de fuerza
muscular inspiratoria y espiratoria en forma
significativa ya en las primeras 9 semanas.
El rendimiento de los periodos siguientes de
entrenamiento es mas discreto y se establece
una mantencién de lo obtenido en lugar de
una persistencia del incremento. Este mismo
patréon de incremento puede observarse para la
variable tolerancia al esfuerzo, pero careciendo
de una fase de estabilizaciéon marcada y por
tanto, dejando abierta la posibilidad de aspirar
a incrementos mas significativos.

La eficiencia de la tos logra mejorias signifi-
cativas después de 27 semanas de entrenamien-
to, con rendimientos de menor cuantia durante
las primeras 9 semanas. La mejoria obtenida en
la eficacia de la tos justifica la mantencion del
entrenamiento en periodos mayores a 6 meses,
por cuanto su importancia en la prevencion del
acumulo de secreciones bronquiales y evitar
el riesgo de sobreinfeccion estd documentada.

A la luz de estos resultados se recomienda
la mantencion del entrenamiento en este grupo
de estudio y la ampliacion a otros grupos que
puedan beneficiarse de intervenciones similares.
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