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RESUMEN

La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (CMT) es una polineuropatia periférica
que afecta a nivel motor y sensitivo y produce una pérdida progresiva de la fuerza
muscular en extremidades, alteracion del equilibrio, fatiga y reduccion del
rendimiento cardiopulmonar. Las manifestaciones clinicas se inician en la
infancia de forma lenta y progresiva. La evidencia cientifica, en cuanto al
tratamiento en pacientes con CMT, se centra en programas de fortalecimiento
muscular que han demostrado su eficacia en la mejora de las capacidades fisicas
y funcionales. Plantear un programa de fisioterapia basado en la escalada
terapéutica podria ser beneficioso para intervenir en los nifios con CMT, dado
gue diversos estudios sobre esta practica han demostrado mejoras en la fuerza

muscular registrada y en las habilidades funcionales.

Objetivos. El estudio piloto disefiado en este proyecto tiene como objetivo
principal determinar la eficacia de un programa de fisioterapia basado en la
escalada terapéutica en nifilos/as con la enfermedad Charcot-Marie-Tooth. Con
este trabajo se pretende analizar y comparar la evolucién de las habilidades
funcionales (escala CMTPedS), el equilibrio (escala PBBS), la independencia en
la realizacion de las AVDs (escala Wee-Fim), la disminucion de la frecuencia de
las caidas, la participacion social y el efecto de la fatiga, al inicio y al final del

programa de intervencion.

Metodologia. Consistira en un estudio piloto de tipo analitico experimental y de
seguimiento longitudinal. El disefio experimental planteado pretende evaluar la
intervencidn a corto y medio plazo de un programa de fisioterapia basado en la
escalada en un grupo de intervencion (Gl), frente a un grupo control activo (GC).
Los participantes en el estudio se dividiran de forma aleatoria en estos dos
grupos. Su edad estara comprendida entre los 5 y los 17 afios. Se recogeran
datos de variables socio-demograficas y de interés clinico, al inicio y al término
de la intervencion. Finalmente se procedera al estudio estadistico descriptivo e
inferencial de los datos, con el fin de obtener unos resultados que,

posteriormente, seran difundidos y publicados.

Palabras clave: enfermedad de Charcot-Marie-Tooth, fisioterapia, escalada.
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RESUMO

A enfermidade de Charcot Marie Tooth (CMT) € unha polineuropatia periférica
gue afecta ao nivel motor e sensitivo e produce unha perda progresiva da forza
muscular en extremidades, alteracion do equilibrio, fatiga e reducién do
rendemento cardiopulmonar. As manifestacions clinicas inicianse na infancia de
forma lenta e progresiva. A evidencia cientifica, canto ao tratamento en pacientes
con CMT, céntrase en programas de fortalecemento muscular que tefien
demostrado a sua eficacia na mellora das capacidades fisicas e funcionais.
Suxerir un programa de fisioterapia baseado na escalada terapéutica poderia ser
beneficioso para intervir en nenos con CMT, dado que diversos estudos sobre
esta practica amosaron melloras na forza muscular rexistrada e nas habilidades

funcionais.

Obxectivos. Este desefio de estudo piloto ten como obxectivo principal
determinar a eficacia dun programa de fisioterapia baseado na escalada
terapéutica en nenos/as coa enfermidade Charcot Marie-Tooth. Con este traballo
preténdese analizar e comparar a evolucion das habilidades funcionais (escala
CMTPedS), o equilibrio (escala PBBS), a independencia na realizacién das
AVDs (escala Wee-Fim), a diminucién da frecuencia das caidas, a participacion

social e o efecto da fatiga ao inicio e ao final do programa.

Metodoloxia. Consistird nun estudo piloto de tipo analitico experimental e de
seguimento lonxitudinal. O desefio experimental proposto pretende avaliar a
intervencidon a curto e medio prazo dun programa de fisioterapia baseado na
escalada nun grupo de intervencion (Gl), frente a un grupo control activo (GC).
Os participantes dividiranse de forma aleatoria nestes dous grupos. A sua idade
estara comprendida entre 0os 5 e 0s 17 anos. Recolleranse datos de variables
socio-demograficas e de interese clinico, ao comezo e ao termo da intervencion.
Finalmente, procederase ao estudo estatistico descritivo e inferencial dos datos,
coa finalidade de obter uns resultados e unhas conclusions que, posteriormente,

seran difundidos e publicados.

Palabras clave: enfermidade de Charcot Marie-Tooth, fisioterapia, escalada.
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ABSTRACT

Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease is a peripheral polyneuropathy that affects
people at motor and sensitive level and produces a progressive loss of muscular
strength in the limbs, balance alteration, fatigue and reduction of cardiopulmonary
performance. Clinical manifestation starts during childhood in a slow and
progressive way. Scientific evidence regarding treatment of this kind of patient
profile, is focused on muscle-strengthening programmes whose efficiency in
improving physical and functional capacities has been proven. Proposing a
physiotherapy programme based on therapeutic climbing could be beneficial to
children affected by CMT, since several studies have proven this to show an

improvement in the muscular strength and the functional abilities.

Objectives. The main objective of this project's pilot study is to determine the
effectiveness of a physiotherapy programme based on therapeutic climbing with
children affected by CMT. It pretends to analyse and compare the evolution of
functional abilities (CMTPedS scale), balance (PBBS scale), independence in
carrying out AVDs (Wee-Fim scale), decrease of the frequency of falls, social
participation and the effect of fatigue at the beginning and at the end of the

programme.

Methodology. It will consist of a pilot study which will be analytic, experimental
and of longitudinal monitoring. The experimental design is to evaluate the short
and medium term intervention of a physiotherapy programme based on climbing
on an intervention group (IG), as opposed to an active control group (CG).
Participants in this study will be divided randomly within these two groups. Their
age will be between 5 and 17 years. Data regarding socio-demographic variables
will be collected at the beginning and at the end of the intervention. Finally a
statistical, descriptive e inferential study of data will be carried out, aiming to

obtain the results that will be disseminated and published at a later date.

Key words: Charcot-Marie-Tooth disease, physiotherapy, sport climbing.
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1. Antecedentes y estado actual del tema

1.1. La neuropatia de Charcot Marie Tooth

El término de Charcot Marie Tooth (CMT) redne a un grupo de
polineuropatias hereditarias de inicio infantil o juvenil con semiologia motora y
sensitiva debido a una desmielinizacion y proceso degenerativo axonal (1). Se
considera la neuropatia periférica hereditaria mas comun en el mundo con una

prevalencia en Espafa de 28,2 casos por 100.000 habitantes (2).

La CMT presenta heterogeneidad genética y clinica y esta asociada con
mutaciones en mas de 30 genes distintos implicados en la aparicion vy
transmision de la CMT. La CMT puede transmitirse con herencia autosémica

dominante (AD), autosdmica recesiva (AR) o ligada al cromosoma X(3).

Por lo general, la CMT presenta un inicio lento en la infancia, sus
manifestaciones clinicas comienzan a nivel distal y aparecen primero en las
extremidades inferiores (4). Posteriormente a medida que progresan los
sintomas, se producen deformidades con la caracteristica principal de la
aparicion del pie cavovarus. En la columna, también se pueden producir

alteraciones estructurales, que originan cifoescoliosis en un 10% de los casos.(4)

En cuanto a los miembros superiores, disminuyen las habilidades motoras
finas lo que repercute, junto con las manifestaciones anteriormente
mencionadas, en una pérdida en el nivel de ejecucion de las Actividades Basicas
de la Vida Diaria (ABVD) (1).

Toda esta progresion trae como consecuencia alteraciones en la
estabilidad postural y en el equilibrio, alteraciones en la marcha, aumento del

gasto energético y aumento de la frecuencia de las caidas (4).

El resultado a largo plazo generalmente no es favorable, ya que los
pacientes siguen teniendo sintomas progresivos y degeneracion de las

articulaciones, lo que causa dolor en muchas ocasiones (4).

A nivel funcional el pronéstico es variado: desde alteraciones motoras
leves, hasta atrofias musculares severas y, en ciertos casos, segun la tipologia
de CMT, la necesidad permanente de una silla de ruedas(4). (Véase metodologia

de busqueda bibliografica, Anexo IXy X).
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1.2. Manifestaciones clinicas

Las principales manifestaciones clinicas son la debilidad muscular y las
alteraciones en el control postural y el equilibrio.

1.2.3. Debilidad muscular

La debilidad muscular afecta a la musculatura intrinseca del pie
progresando desde los segmentos distales hacia la musculatura mas proximal.
Los sintomas avanzan hacia una debilidad de la musculatura dorsiflexora del pie
y de los flexores plantares. La funcién del tibial anterior y los peroneos esta
dafiada de forma caracteristica, alterando el equilibrio natural entre los musculos

sinérgicos y antagonistas(4).

Para una adecuada funcién de los huesos y articulaciones del pie se
requiere un equilibrio entre los musculos extrinsecos de la pierna y los musculos
intrinsecos del pie. Con el desequilibrio muscular, las alteraciones estructurales
ocurren progresivamente, siendo la resultante un pie cavo varus y deformidades

en los dedos de los pies(5).

La debilidad muscular también se evidencia en la movilidad del tobillo y
contribuye a la disfuncion en la marcha de los nifios con CMT, entre otras cosas,
aumenta la base de sustentacion, se reduce la longitud del paso y la velocidad

de la marcha, y disminuye la confianza al caminar (6,7).

Por otro lado, pueden ocurrir también, debilidades y atrofias musculares en
las manos, que dan como resultado alteraciones en las habilidades motoras finas

como se ha mencionado anteriormente (8).
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1.2.4. Alteraciones en el control postural y equilibrio

Las caidas frecuentes en los nifios con CMT son de las principales
preocupaciones a abordar ya que suponen un riesgo de lesién importante y un
Impacto psicosocial.

Estas caidas estan relacionadas con la pérdida progresiva de la fuerza
muscular, las deformidades de los pies y la propiocepcion, que repercuten en
una dificultad para mantener el equilibrio en bipedestacion y en una pérdida del

control postural durante la marcha(9).

Se denomina “control postural” a la capacidad para controlar la posicién
del cuerpo en el espacio. Para conseguirlo, es necesaria la interacciéon de
numerosos sistemas, entre ellos el sistema nervioso y el musculo-esquelético.
Dichos sistemas actian de manera conjunta para garantizar una buena

estabilidad postural y orientacion en el espacio (10).

1.2.5. Otros sintomas asociados

A medida que avanzan los sintomas de debilidad y las deformidades
osteoarticulares, es frecuente la aparicibon progresiva de contracturas

musculares, esguinces de tobillo, dolor en las rodillas, en el tobillo y pie (5).

La fatiga también es un sintoma comun en CMT, probablemente debido a
la asociacion de multiples factores: reduccién de la fuerza muscular y movilidad,
equilibrio inestable 'y el rendimiento cardiopulmonar que se va
deteriorando(4,11,12).

La severidad de la fatiga se ha relacionado con la disminucion de las
habilidades funcionales diarias lo que conlleva una reduccion de la motivacién
del paciente, posibles casos de depresion, un aumento de las barreras sociales

y menos integracion social(13,14).
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A nivel sensorial también se producen alteraciones, tanto a nivel
superficial como profundo. Los pacientes pueden presentar una disminucién en
las sensaciones de vibracion, pinchazo, tacto fino y discriminativo a nivel distal
de las extremidades. A nivel profundo, se altera la propiocepcion y esto puede
llevar a alteraciones en la conciencia corporal, la planificacion motora y la

precision de los movimientos (15)

1.3. Intervenciones de fisioterapia en la CMT

La mayoria de las intervenciones de fisioterapia incluyen programas de
fortalecimiento y estiramientos para mantener fuerza muscular y prevenir

contracturas (4,16).

Se ha demostrado la efectividad de las intervenciones de fisioterapia ya que
se asocian con un aumento de la fuerza muscular en extremidades inferiores y
superiores(6,7,17,18).

Son diversos los programas de fortalecimiento muscular llevados a cabo en
este perfil de pacientes. En la Tabla 3 y 4 se muestran los diferentes estudios.
La mayoria trabajan la fuerza muscular esencialmente de los miembros
inferiores(1,4,19). Los grupos musculares que evaltan la mayoria de los autores
son los flexores de cadera, los flexo-extensores de rodilla, los dorsiflexores de

tobillo y los flexores plantares.

Ramdharry et al, relacionaron la fatiga muscular en los flexores de cadera
con una disminucién de la velocidad de la marcha y de la distancia recorrida.
Sugieren que los flexores de la cadera pueden compensar la debilidad distal, por
lo que la linea de tratamiento podria ir orientada a fortalecer la musculatura a

nivel proximal(6).

Lindemann et al, investigaron el efecto del entrenamiento de la fuerza en
pacientes con CMT y demostraron que un programa de 24 semanas de duracion
mejoraba moderadamente la fuerza de los miembros inferiores, la funcionalidad

y un mejor rendimiento en AVD(7).

En el estudio de Silva et al, se concluyé que la fuerza conservada en los

dorsiflexores y flexores plantares influyé positivamente en el rendimiento de
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tareas de equilibrio(20). Este resultado esta en linea con el de Monti Bragadin M
et al, que sugieren que las alteraciones de la estabilidad postural en
bipedestacion en los pacientes con CMT, estan relacionadas con la disminucién
de la fuerza muscular en las extremidades inferiores (9)Se ha analizado también
la influencia del sistema somatosensorial y su relacion con la alteraciones del
equilibrio(21). En este estudio, Nardone y su equipo concluyen que la debilidad
muscular es la alteracién que influye, principalmente, en el control de la postura
de pacientes con CMT. Por otro lado, en base a sus resultados determinan que
las aferencias del sistema propioceptivo pueden ayudar a la elaboracion de
estrategias y mecanismos anticipatorios para el control de la postura(21).

Los resultados del estudio de Lencioni et al, también determinan que la
inestabilidad de la postura en bipedestacion esta asociada principalmente a la
debilidad de los flexores plantares, mas que con el dafio del sistema
propioceptivo (15).

En cuanto a la evaluacion del equilibrio en pacientes con CMT se ha
demostrado la precision de las escalas funcionales que exploran tareas como
sentarse, pararse, caminar, trasladarse, realizar alcances, levantar objetos,
inclinarse hacia adelante, etc. Las escalas de equilibrio funcional son faciles de
cumplimentar y son adecuadas para el uso clinico diario en comparacion con las

plataformas de fuerza que son mas costosas para evaluar la estabilidad postural

(9).

1.4. La préctica de la escalada

En los ultimos afos, se ha producido un aumento de la popularidad de la
escalada deportiva recreativa. Esta practica también se usa de forma terapéutica
en diferentes contextos y, particularmente en Alemania, ha sido objeto de
atencion ultimamente (22). De hecho, la investigacion cientifica sobre el efecto
positivo de la escalada en las areas de fisioterapia, terapia ocupacional y
psicoterapia esta creciendo en Austria y Alemania, con el fin de proporcionar

evidencia sélida para su uso como herramienta terapéutica (23).
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En la escalada terapéutica no se realizan, necesariamente, rutas como se
hace en el deporte recreativo, pero si debe contemplar ejercicios especificos en
un muro de escalada. Dentro de las modalidades de la escalada, la denominada,
“bulder” se considera un estilo donde las rutas se suben sin una cuerda. Para
evitar lesiones en las caidas, se coloca una colchoneta en el suelo y hay otra
persona, por lo general, que se encuentra detras del escalador para guiarle en
caso de una caida. El observador también puede proporcionar tranquilidad y
apoyo colocando sus manos en la parte posterior del escalador, si es necesario.
En el “bulder” las alturas pueden ser muy bajas, a poca distancia del suelo, donde
se escala de manera transversal. De esta manera, se reduce el posible factor de
“miedo a las alturas”, al convertirse en una practica de desplazamiento horizontal
sin riesgo aparente. Este tipo de escalada, es el mas empleado en el contexto
terapéutico y en la mayoria de los estudios su aplicacion se lleva a cabo en
rocédromos de interior o que se ha demostrado un deporte de bajo riesgo a
diferencia de la escalada en entorno natural (24,25).

Escalar involucra toda la musculatura, aumenta la fuerza muscular distal y
proximal, mejora el equilibrio muscular, desarrolla movimientos econémicos y
contribuye a la flexibilidad de todo el cuerpo(26). A nivel sensorial, la escalada
proporciona un gran input propioceptivo ya que lleva implicito levantar el propio

peso del cuerpo y contribuye a la informacién de carga en las articulaciones. (27).

Sus beneficios terapéuticos han sido estudiados en pacientes con dolor
lumbar crénico (22) , trastornos mentales y depresion (24)(28),y trastornos
neuroldgicos (29)(30), donde las mejorias, después de la escalada, se

encontraron en grado similar en comparacion con la fisioterapia convencional.

En el estudio de Lorentzen et al (31), realizado en nifios con pardalisis
cerebral, se demostré6 una mejora en las habilidades de la escalada, en las
medidas fisioldégicas (observaron mayores rangos de ROM en miembros

inferiores) y funcionales registradas (mejorias en la escala Sit to Stand).

Estudios de efectos de la escalada en nifios y adolescentes, han
demostrado también una mejora de la autoeficacia, la participacion social, la

confianza y autoestima(26) (32).
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2. Justificacion del estudio

A medida que avanzan en la progresion de la enfermedad, los nifios/as
con CMT, ven mermadas sus habilidades funcionales diarias. En la intervencion
de fisioterapia es necesario trabajar la fuerza muscular y el equilibrio para
mantener sus capacidades y su funcionalidad en las actividades de la vida diaria.
A la hora de realizar los programas de intervencion, debemos tener en cuenta
también: la percepcion de la fatiga, el dolor articular y los factores psico-
emocionales derivados que pueden repercutir en una disminucién de la

participacion y exclusion social.

La escalada terapéutica ofrece beneficios a nivel muscular en las
extremidades y en el tronco: aumenta la fuerza, la resistencia, y a nivel sensorial,
aporta un input propioceptivo. Se ha demostrado que puede contribuir ademas a

una mayor participacion social de las personas que la practican.

Sus efectos han sido estudiados en diversas enfermedades neuroldgicas
como la esclerosis mdltiple, la ataxia cerebelosa o la pardlisis cerebral infantil,
demostrando su eficacia en igual o mayor medida que la fisioterapia
convencional. Continuando con la linea de investigacion de estos estudios,
pretendemos realizar un proyecto de estudio de un estudio piloto con el fin de
estudiar como la practica de la escalada terapéutica puede contribuir a la mejora
fisico-funcional y de participacion social de los a nifios/as con CMT.
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4. Hipotesis

Ho: No existen diferencias significativas en las habilidades fisico- funcionales y/o
de participacion social de los nifios con CMT tras la realizacion de un programa
de fisioterapia basado en la escalada.

Ha: Si existen diferencias significativas en las habilidades fisico-funcionales y/o
de participacion social de los nifios con CMT tras la realizacion de un programa
de fisioterapia basado en la escalada.

5. Objetivos

5.1. General

- Determinar la eficacia de un programa de fisioterapia basado en la

escalada en nifios con CMT.

5.2. Especificos

- Mejorar las habilidades funcionales diarias de los nifios con CMT después de

un programa de intervencion fisioterapica basado en la escalada.

- Comprobar si hay cambios en la fuerza muscular de miembros inferiores y
superiores en nifios con CMT después del programa de intervencion

fisioterapica basado en la escalada.

- Comprobar si hay una mejora en el equilibrio y la marcha después de un

programa de intervencion fisioterapica basado en la escalada.

- Determinar si hay una disminucién de la frecuencia de caidas en los nifios
con CMT, después de un programa de intervencion fisioterapica basado en
la escalada

- Comprobar el efecto de un programa de intervencion fisioterapica basado en

la escalada sobre la participacion social de los nifios con CMT.

- Estudiar el efecto de la fatiga en los nifios con CMT después del programa

de intervencion fisioterapica basado en la escalada.
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6. Metodologia

6.1. Ambito y poblacion de estudio

El estudio se llevara a cabo en el area sanitaria de Santiago. La poblacion
de estudio seran nifios y nifias diagnosticados de la enfermedad Charcot Marie-
Tooth en la Unidad de Atencion Temprana del Hospital Clinico Universitario de
Santiago de Compostela. El estudio se realizard en el centro de Fisioterapia de
la Confederaciéon Galega de Persoas con Discapacidade (COGAMI), en Santiago

de Compostela, donde la autora de este proyecto trabaja actualmente.

En caso de que la muestra no sea suficiente con los casos existentes en
esta area ampliaremos el reclutamiento a la Unidad de Atencion Temprana del

Materno Infantil de A Coruia.
6.2. Periodo de estudio

El periodo de estudio sera aproximadamente de un afio, abarcando desde
septiembre de 2018 hasta septiembre de 2019.

6.3. Tipo de estudio

En este proyecto se plantea la realizacion de un estudio piloto de tipo
analitico experimental y de seguimiento longitudinal. El disefio experimental
planteado pretende evaluar la intervencién a corto y medio plazo de un programa
de fisioterapia basado en la escalada en un grupo de intervencion, frente a un

grupo control activo.

Para el desarrollo del mismo las personas participantes en el estudio, se
dividiran de forma aleatorizada en dos grupos, uno de intervencion (Gl) y otro de
control (GC) y se aplicara una técnica de enmascaramiento a doble ciego,

disminuyendo asi el sesgo del observador.
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6.4. Criterios de inclusién y exclusién

La muestra de pacientes seleccionada para el estudio, debe cumplir los

siguientes criterios de inclusién y exclusion que detallamos a continuacion.

6.4.1. Criterios de inclusion

Seran considerados como criterios de inclusion para participar en el

estudio:
¢ Nifos o nifias diagnosticados de Charcot Marie-Tooth
¢ Niflos o nifias con edades comprendidas entre 5y 17 afios

e Niflos o nifilas cuyos padres o tutores legales hayan firmado el

consentimiento informado

6.4.2. Criterios de exclusion

Seran considerados como criterios de no inclusion para participar en el estudio:
¢ Nifios o0 nifias que no quieran participar
¢ Niflos o nifias cuyas familias presenten una negativa a participar

¢ Nifios o nifias que se hayan sometido a cirugia osteo-articular o de tendon.

6.5. Justificacion del tamano muestral

Debido a la falta de investigaciones que empleen el disefio experimental
gue se presenta en este proyecto y, en consecuencia, la falta de resultados que
puedan servir de referencia, nos ha llevado a plantear este estudio piloto, que
nos permitira obtener datos preliminares para, en una fase posterior, poder
realizar un ensayo clinico aleatorizado con un tamafio muestral que
calcularemos con el programa G*Power. Teniendo en cuenta las posibles bajas
en este estudio piloto, que se consideran aproximadamente de un 15% de la

muestra total, establecemos un tamafio muestral de n= 24; de los cuales se
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asignaran 12 a cada grupo de estudio. Se dividiran intentando que los grupos
sean lo mas homogéneos posibles (edades parecidas, mismos ratios hombre-
mujer y tipo de CMT: CMT1- desmielinizante-CMT2-axonal)

6.6. Variables de estudio

Para la recogida de datos llevaremos a cabo el procedimiento que se indica
a continuacion, en el que recogeremos las variables socio-demograficas y las

variables clinicas del estudio.

6.6.1. Variables socio-demograficas

Recogida de informacion de los nifios y nifias con CMT, relacionada con la
edad, el sexo, el tipo de CMT que esta diagnosticado y el afio del diagnéstico.
Dicha recoleccion se realizara en un cuaderno ad hoc para el acopio de todas

las variables (Anexo ).

6.6.2. Variables clinicas

Se reuniran las siguientes variables clinicas de interés:

- Escala pediatrica de Charcot Marie Tooth (CMTPedS, en sus siglas en
inglés)(33)

En esta escala se miden las siguientes habilidades funcionales: la fuerza
tanto en miembros superiores (MMSS) como inferiores (MMII), la sensibilidad, el
equilibrio y la marcha. La CMTPedS est4 validada especificamente para esta
poblacion de 3 a 18 aflos y se aprob6 como medida unidimensional de
discapacidad en nifilos con CMT. El CMTPedS es una medida bien tolerada, que
ha demostrado buenas propiedades psicométricas (33) y que se puede
completar en 25 minutos. La puntuacion total es de 44 puntos que se reparten
en siete areas de medicion (fuerza, destreza, sensacion, marcha, equilibrio,
potencia, resistencia), con 11 items en total (Anexo 1V). Ademas de los 11 items,

la escala presenta un apartado de “perfil de paciente” en el cual se recogen datos
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generales de edad, peso, altura, mano y pie dominante, sintomas especificos y

mediciones articulares (Prueba de Lunge e Indice funcional del pie)

Los 11 items son los siguientes:

1. Prueba de destreza funcional: Es una
medida de la destreza manual que
proporciona informacion  sobre la
motricidad en las manos y dedos para las
tareas diarias que requieren hasta tres
tipos diferentes de prensiébn como son:
abotonarse, atarse cordones de zapatos o

atornillar una tuerca y un tornillo.

(llustracion 1)
llustracion 1. Destreza funcional

2. La prueba de la clavija de nueve agujeros: Se utiliza para examinar la
capacidad motriz fina, la destreza y la coordinacién mano / ojo como una

medida de la funcién de la mano.

3. Medicion de la fuerza de agarre. Se
cuantifica utilizando el dinamémetro de

mano Citec. (llustracién 2)

4y 5. Medicién de la fuerza de los flexores
dorsales y plantares. Se cuantifica

utilizando el dinamdémetro manual Citec.

(llustracién 3y 4)

llustracion 2. Fuerza de
agarre
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llustracion 3. Fuerza de los flexores llustracion 4. Fuerza de los
plantares flexores dorsales

6. Prueba del alfiler (sensibilidad): evalla la discriminacion de la
sensacién de pinchazo. Lo divide en 4 niveles: 0=normal, 1=sensacion
atenuada en la regioén tobillo y hacia el pie, 2=sensacion atenuada desde
la pierna hacia abajo, 3=sensacion atenuada desde la rodilla y 4=el nivel

MA&s grave seria sensacion atenuada por encima de la rodilla.

7. Prueba de vibracion (sensibilidad): la
medicion se realiza a través de un diapasoén.
Evalla Unicamente al igual que en la anterior
prueba, los miembros inferiores. Lo divide en

4 niveles. (llustracion 5)

llustracion 5: Prueba de
vibracion

8. Valoracion del equilibrio. Las pruebas de equilibrio se realizan en

bipedestacion e incluyen caminar:
- Pararse con los pies separados en una linea (ojos abiertos / cerrados)

- De pie, apoyo sobre una pierna en una linea (ojos abiertos / cerrados).

(llustracion 6)

- Caminar hacia adelante sobre una linea recta, un pie delante de otro.

(llustracion 7)

- Caminar un pie tras otro, sobre una barra de equilibrio. (llustracion 8)
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- De pie, apoyo sobre una pierna en una barra de equilibrio (ojos abiertos
/ cerrados)

llustracién 6 llustracion 7 llustracion 8

9. La evaluacion de la marcha se realiza de la siguiente manera:

- Se le pide al nifio caminar 10 pasos y se evalla la debilidad de los
flexores plantares, en funcion de la presencia o no de pie equino. Se
evallia como son los pasos, si la fase de apoyo es menor o si aterriza de

manera plana sin apoyo talon.
- Se le pide al nifio caminar 10 pasos con los talones.

- Se le pide al nifio caminar 10 pasos de puntillas.

10. Salto de longitud. El salto de longitud debe realizarse descalzo y sin
un dispositivo de asistencia. El nifio se coloca detras de una linea y debe
realizar un salto con pies juntos hacia delante. Se mide con cinta métrica

desde la linea de salida hasta el talén del ultimo pie que aterriza.

11. Test 6 minutos marcha. Se marca en el suelo, el punto de partida 0 y
la distancia hasta 25 metros. La prueba consiste en medir la distancia
realizada en 6 minutos por el nifio. Esta prueba debe realizarse descalzo
y sin ayuda de dispositivos. Si se requieren dispositivos de asistencia (por

ejemplo, AFO), debe documentarse claramente qué calzado lleva, y
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repetir siempre el mismo procedimiento en el seguimiento. Antes del inicio

del test, el nifio se sienta y descansa durante 3 minutos.

- Escala de equilibrio de Berg Pediéatrica (PBBS, en sus siglas en
inglés)(34)

Esta escala mide el equilibrio y es la méas referenciada en la literatura. La
PBBS es una adaptacion de la BBS (Balance Berg Scale) a la poblacién infantil.
Concretamente, existen diversos estudios que avalan su uso para evaluar las
alteraciones de equilibrio en polineuropatias periféricas y concretamente en
CMT(9).

Se ha realizado la adaptacién transcultural y validacion al espafiol de la
PBBS. Consta de 14 items a evaluar: paso de sedestacion a bipedestacién, paso
de bipedestacion a sedestacion, realizacion de transferencias, consecucion de
una bipedestacién sin apoyos, sedestacion sin apoyos, bipedestacion con o0jos
cerrados, bipedestacidon con los pies juntos, bipedestacion con un pie
adelantado, apoyo monopodal, realizacion un giro de 360°, giro para mirar hacia
atras, coger un objeto del suelo, colocar alternativamente los pies en un escalén

e inclinarse hacia delante con el brazo extendido.

En muchos de los items se permiten varios intentos. La actuacion del nifio
debe ser puntuada de acuerdo con el criterio mas bajo que describa el mejor de
los intentos. El nifio tiene que comprender que debe mantener el equilibrio
mientras desarrolla las tareas. Cada item se debe calificar utilizando una escala
de puntuacién de 0 a 4 puntos. En el caso de que el nifio obtenga la maxima
puntuacion (4 puntos) no serd necesario realizar otros intentos. La puntuacién

maxima posible es de 56 puntos.

- La escala Wee-FIM (Medida de la Independencia Funcional)(35):

Es un instrumento de mediciéon del desempefio de las habilidades
funcionales basicas diarias. Se evalla a través de 18 items, divididos en
diferentes areas: area de cuidado personal (seis items de autocuidado y dos de
manejo de esfinteres), area de movilidad (tres items de transferencias y dos de
locomocion) y area cognitiva (dos items de comunicacion y tres de cognitivo

social). Aplicable en nifios y adolescentes de 6 meses a 18 afios que presenten
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retraso en el desarrollo o en la funcién. La puntuacion esta basada en una escala
de 7 niveles. Cada uno de los 18 items se evalla con una puntuacion de 1 a 7
puntos. La puntuacién proxima a uno implica a un nifio que requiere mucha
asistencia en las actividades y la puntuacion de siete, un nifio independiente en
el desempefio de las actividades. El tiempo de administracion es de
aproximadamente entre quince y treinta minutos. La puntuacion méaxima posible
es de 126 puntos. La Wee-FIM esta disefiada para ser contestada por
observacion directa o por una entrevista a un familiar que conozca en

profundidad las habilidades funcionales del nifio.

- Medida de la participacion social: Cuestionario PEM-CY(36).

El cuestionario PEM-CY es una medida de informacién de los padres que
examina la participacion y el entorno de nifios y adolescentes con edades
comprendidas entre los 5 y los 17 afios teniendo en cuenta tres ejes: el hogar, la
escuela y la comunidad. Los items son aplicables a nifios y adolescentes con y
sin discapacidades. El cuestionario PEM-CY esta disefiado para recoger
informacion de padres y cuidadores sobre la participacion actual de sus nifios;
las ayudas percibidas y las barreras en su participacion. Este cuestionario evalta
el grado en el cual el nifio o adolescente se involucra en las actividades de su
vida diaria: en el hogar, en la escuela y en su comunidad. La participacion incluye
dos elementos: con qué frecuencia lo hace y cuanto se involucra en su
realizacion. Este cuestionario incluye una serie de preguntas en 25 tipos de
actividades. En cada una, se muestran varios ejemplos que las describen. Por
cada actividad se preguntara: con qué frecuencia el nifio ha participado en esa
actividad en los ultimos 4 meses, cuanto se involucra su hijo en uno a dos
actividades de este tipo y cuéles son en las que participa méas frecuentemente.
El tiempo de administracion es de aproximadamente entre 20 y 25 minutos.

- Medida de la frecuencia de caidas: Diario de caidas semanales.

Se realizard a través de un diario de caidas semanales (ver Anexo V). Se
recogerd un primer registro durante el primer mes de toma de datos.
Posteriormente a la intervencion se le solicitara de nuevo a las familias el

registro, con la finalidad de evaluar si hay cambios en la frecuencia.
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- Medida de la sensacion subjetiva de fatiga y del dolor.

Con la finalidad de evaluar la presencia de fatiga y dolor en los nifios/as
con CMT, se procedera a utilizar una medida analdgica visual adaptada (Anexo
IV): Escala analogica visual autocalificada (VAS) de percepcion de la fatiga y el
dolor (0-10). Consiste en dos lineas marcadas, en el que un extremo es 0
(minima sensacion de dolor o fatiga) y 10 el méximo de dolor o fatiga.)

6.7. Descripcion de la evaluacion

Se recogeran todas las variables socio-demograficas y datos de perfil de
paciente de interés, descritas anteriormente en el cuaderno de recogida de
datos. Posteriormente, se procedera a medir en ambos grupos, las variables del
estudio a través de las distintas escalas de valoracidn para recibir la informacion
basal antes de comenzar el programa. Al finalizar el proceso de intervenciéon y
aplicacion del programa, se procedera a reevaluar de nuevo dichas variables al
finalizar el estudio, a los tres y a los seis meses para comparar los resultados y
valorar la efectividad del programa de fisioterapia basado en la escalada a corto

y medio plazo.

La escala CMTPeds y la escala de equilibrio de Berg pediatrica (PBBS)
seran cumplimentadas y evaluadas en los nifios/as por parte del fisioterapeuta
colaborador al inicio del estudio y al finalizar en ambos grupos. La escala
funcional Wee-Fim, la medida de participacién social PEM-CY y la medida de
frecuencia de las caidas seran cumplimentadas por los familiares, previa
instruccion por parte de los profesionales de fisioterapia antes y después del
estudio. Al cuidador/ familiar/ padre o madre se le instruira en la
cumplimentacion de ambas escalas para el domicilio, se le proporcionara

material informativo y se resolveran las dudas necesarias.
La sensacién subjetiva de fatiga y dolor serd registrada por el

fisioterapeuta o por el familiar/cuidador que esté realizando con él los ejercicios.

Se preguntara al finalizar cada ejercicio tanto del programa de intervencion de
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escalada como el de fortalecimiento en el hogar, cdmo se sienten en cuanto a

fatiga y dolor.

6.8. Descripcion de la intervencién

Previamente a la intervencion, se informara a las familias de los nifios/as
con CMT sobre el estudio que se pretende realizar. De esta forma a las que estén
interesadas, se le otorgara el correspondiente consentimiento informado (Anexo
VIII), por escrito, aclarandole que la participacion es libre y voluntaria. Una vez
seleccionados los nifios/as que participan en el estudio, se les asignara un
ndmero para que, de forma aleatorizada, se seleccionen para pertenecer al

grupo de intervencion o de control.

6.8.1. Intervencién de la practica de escalada

Para llevar a cabo la intervencién, organizaremos las sesiones del grupo
experimental en la sala de fisioterapia con pared de rocédromo interior. Cada
sesion tendra una duracion estimada de una hora y media, en la que 15 minutos
iniciales consistiran en ejercicios de calentamiento y de tipo aerdbico, adaptados
a la funcionalidad y caracteristicas de los nifios. Invertiremos 30 minutos en la
actividad del programa basado en escalada, y para finalizar, 15 minutos de
enfriamiento y estiramientos. Tras la practica de escalada, compartiremos la
experiencia entre los nifios, animandoles a que comenten qué les ha parecido y
como se han encontrado para generar una atmésfera lidica y de participacion
social. Se realizaran distintas rutas en la pared, con la modalidad de “bulder”,
explicada en el apartado de “Antecedentes y estado actual del tema”. La
actividad consiste en que realicen una travesia horizontal agarrando las distintas
presas de la pared. En base a las caracteristicas de cada nifio, iremos
aumentando la exigencia de la practica. Para ello, se comenzara con presas de
mayor tamafo, para pies y manos a modo de calentamiento. La dificultad se
puede regular: disminuyendo el nimero existente de agarres (presas) posibles;
disminuyendo el tamafio de los mismos; aumentando la inclinacion de la pared
(mayor desplome) o aumentando el tiempo que se permanece en la pared sin

bajarse a la colchoneta.
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Las presas en la escalada se distribuyen de distintas formas y tamafnos.
Segun la estructura y dimension de la misma, se puede realizar un agarre mas
grueso con la palma de la mano y todos los dedos o bien solo una pinza mas
fina, lo que aumenta la exigencia de la préactica y dificulta mantenerse durante
mas tiempo en la pared. Ya que se trata de una préctica realizada para la
poblacion infantil, los distintos agarres (presas) estan distribuidos por colores y/o
con formas de animales para dinamizar los ejercicios y poder organizar
diferentes rutas tematicas. Los agarres suelen ser mas grandes para las manos
y méas pequefios para los pies.

Dividiremos las distintas rutas de escalada en base a la dificultad y
estableceremos los niveles I, 1l y Ill: en el nivel | incluimos presas de mayor
tamafo tanto para manos como para pies, en el nivel Il presas de mayor tamarfio
para pies y menor tamafio para las manos y por ultimo el nivel 11l de presas con
tamafo reducido para pies y manos.

La intervencion la dividiremos en cuatro fases. Siendo la fase uno las
primeras cuatro semanas, la fase dos las siguientes cuatro, y asi sucesivamente
con las fases tres y cuatro. La primera semana de cada fase se estipulard un
maximo de 4 series a realizar, en cada sesion y en las siguientes semanas
progresaremos a 6, 8 y hasta 10 series en cada sesion. Fijaremos el mismo
periodo de descanso entre cada serie, entre 2-3 minutos. Tras la realizacion de
la actividad de cada dia se valorara la percepcién subjetiva de dolor y fatiga y se
anotaran los resultados. Los resultados se registraran por fases, especificando
en cada una el numero de series maximas realizadas y el nivel de dificultad

alcanzado.

llustracion 9. Pared de rocdédromo de la sala de fisioterapia
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llustracion 10. Pared de rocédromo con inclinacion
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llustracion 11: Presas de escalada con formas de animales
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Por medidas de seguridad, no podran estar en la pared mas de dos nifios
al mismo tiempo. Cada uno estara bajo la supervision de un fisioterapeuta,
durante el tiempo que permanezca en la pared. El profesional que esté con el
nifio/a, le proporcionara la informacién necesaria para que realice la actividad
con éxito, informandole de la colocacién del cuerpo y de la dindmica concreta del
ejercicio que corresponda. Se pretende que estén al menos dos o tres nifios al
mismo tiempo en la sala, observando al resto de los compafieros, animandoles

en la actividad y propiciando un ambiente de practica grupal.

Al finalizar la préactica, realizaremos ejercicios de estiramientos

individualizados de miembros inferiores y superiores durante 15 minutos.

La intervencién se ejecutara con una frecuencia de 3 veces por semana y

durante un total de 12 semanas. En los estudios analizados se encontraron
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efectos tras un programa de escalada terapéutica en las intervenciones de entre
4y 9 semanas (24,31) y solo un estudio se llevo a cabo durante 8 meses (26).
En los estudios de 4 y 9 semanas, que mostraron buenos resultados, la
continuidad semanal era mayor. Para garantizar la viabilidad del estudio,
consideramos que una frecuencia de 3 veces a la semana es mas factible para
llevarlo a cabo. Se aumentan el nUmero de semanas para aportar una mayor
intensidad a la practica y en base a programas de fortalecimiento muscular con
resultados positivos en CMT, donde la duracién total del tratamiento oscilaba
entre 12 y 24 semanas, con una frecuencia de 3 veces por semana (Tabla 1y 2,
Anexo 1)(7,17,37).

Para poder evaluar si el programa de intervencion es efectivo en el grupo
experimental, lo compararemos con otro programa de fortalecimiento muscular
que se aplicara en ambos grupos. Se informara de la preferencia de realizacién
de los ejercicios con el fisioterapeuta habitual del nifio/a y en el caso de que no
sea posible se llevarda a cabo por la familia guiada por el fisioterapeuta
colaborador en este estudio. En este supuesto, para garantizarnos su adecuado
y correcto cumplimiento, se procedera a instruir a los familiares y a los propios
nifios/as o adolescentes de como llevarlos a cabo. Se les proporcionara una hoja
explicativa con los ejercicios y un apoyo en formato audiovisual. La frecuencia

del programa sera de 3 veces por semana con una duracion total de 12 semanas.

6.8.2. Programa de fortalecimiento en el hogar

En cuanto a la estructura de los ejercicios a realizar en el domicilio,
seguiremos el modelo de entrenamiento en domicilio seguido en el estudio de
Chetlin et al (37), que demostr6 eficacia en pacientes con CMT. Lo dividieron en
distintas fases: 1, 2 y 3 aumentando en cada una el numero de repeticiones a
realizar de los ejercicios para darle mayor intensidad a la practica. Cada una de
las fases constituyen cuatro semanas, hasta finalizar asi a las 12 semanas. El
tiempo de duracion de los ejercicios sera de 30 minutos, en base a la frecuencia
comprobada de mejora de los estudios revisados(17) ( ver Tabla 1, Anexo I). Se
les indicara que al finalizar los ejercicios diarios se anote la sensacion subjetiva

de fatiga y de dolor del nifio/a. Para garantizar el seguimiento del programa en
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el domicilio, sera monitorizado por teléfono semanalmente y se resolveran las

dudas que puedan surgir durante su realizacion.

6.9. Descripcion del seguimiento

En base a los resultados finales obtenidos en ambos grupos, y si se
confirma la hipétesis del estudio, procederemos a realizar un seguimiento en los
siguientes tres y seis meses tras la finalizacién del programa. Con esta ultima

evaluacion, se pretende conocer si los resultados se mantienen en el tiempo.

7. Andlisis estadistico

El programa estadistico para el andlisis de los datos sera el SPSS 24.0. Se
realizara un estudio descriptivo de las variables incluidas en el estudio. Las
variables cuantitativas, se expresaran como media, desviacion tipica y las

cuantitativas se daran en forma porcentual.

Para determinar si una variable sigue o no una distribucién normal se
utilizara el test de Kolgomorov Smirnov, en funcion del resultado se usaran

posteriormente métodos paramétricos o no parameétricos

Para la comparacién de las variables las realizaremos por separado en el
grupo de tratamiento y en el grupo control (antes y después en cada grupo),
mismos individuos (muestra dependiente). Como las variables son cuantitativas,
para la normalidad se empleara la técnica t-student para muestras relacionadas
y para las no normales (continuas o discretas), Wilcoxon para muestras
relacionadas. Para la comparaciéon en distintos tiempos (evaluacion 1,
evaluacion 2, etc..) usaremos el ANOVA de medidas repetidas como técnica
paramétrica o Friedman, técnica no paramétrica.

Para la comparacion de las diferencias antes-después en el grupo de
intervencién y en el grupo control (muestras independientes), ya que son
variables cuantitativas, emplearemos en las variables normales un test-t para
muestras independientes, y para las no normales (continuas o discretas)

Wilcoxon para muestras independientes.
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8. Limitaciones del estudio

8.1. Sesgos de seleccion

Los sesgos de seleccion son los derivados de los criterios de inclusion y

exclusion utilizados para la ejecucion del estudio.

Hemos tenido en cuenta una franja de edad especifica de 5 a 17 afios.
Este estudio es aplicable solamente a los pacientes que cumplen los criterios

mencionados.

La literatura existente de programas de fortalecimiento en pacientes con
CMT no especificaba en profundidad la metodologia a emplear en cuanto a:
namero de series y repeticiones y la cantidad de peso a levantar, sin encontrar
un consenso claro si tomarla en base al célculo de la fuerza isométrica maxima
o0 isocinética. En nuestro caso, consideraremos la isométrica evaluada a través

del dinamémetro manual Citec.

Para la elaboracion del programa de fortalecimiento en el hogar nos
hemos basado en ensayos clinicos de alta calidad metodoldgica pero debido a
la falta de profundidad en la metodologia empleada, no se han podido realizar

comparativas entre los distintos protocolos empleados.

De los estudios de la practica de escalada terapéutica también nos hemos
encontrado limitaciones a la hora de disefiar el programa de intervencion, sin
encontrar una estructura clara de las sesiones de la practica ni de la graduacién
de la dificultad de la misma.

8.2. Sesgos de informacion
Derivados de como se obtuvieron los datos:
- Discrepancias producidas durante la medicion de los datos debido a la

variabilidad entre los diferentes observadores (familiares) que participan en

el estudio. Para minimizarlo, procederemos a instruir a las familias en la
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recogida de datos en el domicilio del programa de intervencién en el hogar,
aportandoles una hoja explicativa con las instrucciones y soporte audiovisual.
Ademas, semanalmente, se realizaran llamadas telefénicas monitorizando la
intervencion. En las mediciones de las variables, se informara en detalle de
la cumplimentacion de las escalas en el domicilio y se procedera a repetir
ciertas evaluaciones si surgen dudas de la fiabilidad en la toma de los datos.
Para minimizarlos, se pretenden emplear todos los cuestionarios validados
posibles descritos en el proyecto de estudio (CMTPEDS, PBBS, Wee-FIM) y
se cumplimentaran la mayor parte de los mismos por el profesional

fisioterapeuta adiestrado.

- Lautilizacion de la medida de participacion social PEM-CY ya que todavia no

esta publicada su validacion al espafiol de forma completa.

8.3. Sesgos de confusion

Los sesgos de confusion derivan de la existencia de diferentes variables
gue no se tienen en cuenta en el estudio pero que pueden afectar a los resultados
obtenidos.

Para minimizar este sesgo se realizara un andlisis multivariado de

regresion logistica

9. Plan de trabajo

Antes de comenzar el estudio, se solicitara la autorizacion al Comité de
Etica de Investigacién Clinica de Galicia (CEIC) para llevarlo a cabo y

esperaremos a su resolucion (Anexo V).

En la primera fase, durante dos meses, se realizara el reclutamiento de la
muestra y la recopilacion de la autorizacion de colaboracién en el estudio de la
Unidad de Atencion Temprana(UAT) . El reclutamiento se realizara a través de
dicha colaboracion, previo acuerdo entre las partes (Anexo VII). Nos reuniremos

con el equipo de esta unidad para explicarles el procedimiento, los objetivos del
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estudio y la muestra necesaria solicitdndoles entregar a las familias la hoja
informativa del estudio (Anexo VI). En esta hoja informativa se incluyen los datos
de contacto de los investigadores para que la familia pueda realizar cualquier
consulta o mostrar su interés de que su hijo/a participe en el estudio. Una vez
hemos obtenida la respuesta, se procederd a hablar con las familias en
entrevistas concertadas y solicitarles las autorizaciones y consentimientos

informados de participacion.

Con la totalidad de la muestra reclutada, se procedera a la aleatorizacion
de la misma, a la recogida de datos socio-demograficos y medicion de las

variables clinicas en los diferentes nifilos/as del estudio.

En la segunda fase, durante los siguientes tres meses siguientes, se
llevara a cabo la intervencién en ambos grupos. Se realizard un seguimiento del
programa de fortalecimiento muscular que llevaran a cabo las familias en casa o
con su fisioterapeuta habitual. Semanalmente, procederemos a llamar via
telefénica a las familias de los nifios/as o fisioterapeuta con la finalidad de
resolver dudas y realizar un seguimiento del programa de fortalecimiento en el
hogar. En el grupo de intervencion organizaremos las citas para acudir a las
sesiones de fisioterapia en el Centro de COGAMI, y semanalmente

registraremos los datos de las distintas intervenciones de escalada.

En una tercera fase, a las 12 semanas, realizaremos la reevaluacion de
las variables de estudio a través de las mediciones correspondientes en ambos
grupos. Tras la recopilacion de toda la informacion en ambos grupos, se estipula

un mes de analisis de datos y una comparativa en ambos grupos.

Alos tres y a los seis meses de finalizar la intervencion reevaluaremos las
variables clinicas de interés con la finalidad de comprobar si se mantienen los
resultados obtenidos. Tras la extraccion de los datos finales a medio plazo,
procede un mes de andlisis de estos ultimos datos, con la finalidad de extraer las

ultimas conclusiones.

Al finalizar la obtencion de los resultados y datos concluyentes, se les
informara a las familias con el objetivo que conozcan las posibilidades de

intervencion con este tipo de programa.
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Con el objetivo fundamental de dar a conocer los resultados del estudio,
el investigador principal llevara a cabo las siguientes acciones: participacion en

congresos Yy publicacion en revistas nacionales e internacionales.
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Tabla 1 Plan de trabajo

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

ACTIVIDADES

ANO 2018
MESES

ANO 2019
MESES

SEP OCT NOV DIC

ENE FHB MAR ABRE MAY IUN 1I\A. AG

Sep

1. Primera fase. Captacion de datos

Solicitud CEIC Galicia

Autorizacion colaboracidn UAT.
Solicitud de autorizaciones familias.

Llamadas telefonicas a las familias
Recopilacién informacion pacientes
Medicidn variables clinicas de interés

2. Segunda fase. Intervencion en ambos grupos

Grupo intervencion (Sala de fisioterapia COGAMI)
Grupo control (programa de ejercicios hogar o con el
fisioterapeuta habitual)

3. Tercera fase. Medicion variables post-intervencion

4. Analisis de los datos

5. Reevaluacion post-intervencion ( a los 3 meses)

6. Reevaluacion post-intervencidn (a los 6 meses)

7. Analisis de datos

8. Plan de difusi6én resultados
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10. Aspectos éticos

Para poder llevar a cabo este estudio sera necesario reunir: la Autorizacion
del Comité Etico de Investigacion Clinica de Galicia (CEIC) (Anexo V); el modelo
de informacion a las familias de los participantes para estudios de investigacion
(Anexo VI); la hoja de firma de consentimiento informado para la participacion
del estudio (Anexo VIII); el documento para la solicitud de colaboracion en el
estudio a la gerencia de la Unidad de Atencion Temprana de Santiago (UAT-
Santiago) (Anexo VII); el certificado de Delitos de Naturaleza Sexual del
investigador principal y del fisioterapeuta que colabora en el estudio. Ademas, la
Garantia de la confidencialidad de la informacién segun la Ley Orgénica de
Proteccion de Datos 15/1999, de 13 de diciembre, de Proteccion de Datos de
Caracter Personal (incluida en la propia hoja de informacion al participante) y por

altimo, las normas de buena practica clinica de la Declaracion de Helsinki.

11. Aplicabilidad

La realizacion del presente proyecto de investigacion tiene como principal
objetivo proporcionar un nuevo enfoque de tratamiento en la intervencion de la
fisioterapia a través de la practica de la escalada en el &mbito de la pediatria
neurologica, mas concretamente en las enfermedades neuromusculares. Este
estudio piloto se ha centrado en la enfermedad Charcot Marie-Tooth, una de
tantas enfermedades neuromusculares progresivas. En base a los resultados
obtenidos y si se demuestran la eficacia del programa de intervencion de
fisioterapia basado en escalada, se planteara la realizacion de un ensayo clinico
aleatorizado para conocer el alcance, los efectos y su posible significado clinico.
Este estudio piloto es una premisa en la investigacién de una metodologia clara
y disefio de programas basados en la escalada que aporten mejoras en las
variables de estudio en niflos/as con CMT. Debido a las similares
manifestaciones clinicas con las que cursan muchas de las enfermedades
neuromusculares y que se asemejan a la CMT, consideramos que los resultados
obtenidos en el estudio podrian ser de gran utilidad para un amplio sector de

poblacion.
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12. Plan de difusion de resultados

Los resultados obtenidos en este estudio de investigacion se pretenden
divulgar en diferentes revistas, tanto de ambito nacional como internacional.
Asimismo, también se pretende gque dichos resultados sean dados a conocer en

diferentes jornadas y congresos, mediante formato comunicacién o poéster.

Entre las revistas que se pretende publicar los resultados se encuentran las

siguientes:

A nivel Internacional:

. Pediatrics, con factor de imacto 5.705, afio 2016.

. Journal of Physiotherapy, con factor de impacto de 4.083, afio 2016.

. Physiotherapy, con factor de impacto 3.010, afio 2016.

. Neuromuscular Disorders, con factor de impacto 2.969, en el afio 2016.

. BMC Neurology, con factor de impacto 2.006, en el afio 2016.

. Disability and Rehabilitatiom, con factor de impacto 1.804, afio 2016.
. Pediatric Exercise Science, con factor de impacto 1.704, en el afio 2016.
. Pediatric Physical Therapy con factor de impacto de 0.44, en el afio 2017.

A nivel Nacional:

. Neurologia, factor de impacto 2.103, afio 2016.

. Anales de Pediatria, factor de impacto 1.140, afio 2016.
. Fisioterapia y Rehabilitacion

. Fisioterapia

Entre las principales jornadas y congresos donde se intentaran presentar

los resultados obtenidos en la investigacion se encuentran:
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. Congreso Internacional de Enfermedades Neuromusculares

. Congreso Internacional de Deporte Inclusivo

. Congreso Nacional de Enfermedades Neuromusculares (ASEM)

. Congreso de la Sociedad Espafiola de Fisioterapia en Pediatria (SEFIP)
. Jornadas de Fisioterapia Escolar y Diversidad Funcional (ICOFCV)

13. Financiacion de la investigacion

13.1. Recursos necesarios

13.1.1. Infraestructura

Este estudio se desarrollara en las instalaciones de fisioterapia de la
Confederacion Gallega de Personas con Discapacidad (COGAMI). En ellas
disponemos de una sala amplia con pared de rocodromo interior donde se puede
llevar a cabo la evaluacion de las distintas variables del estudio a través de las
escalas de valoracion. Para las entrevistas iniciales con las familias y la
correspondiente recogida de datos, se disponen de despachos equipados al
efecto. En este aspecto, el coste es de cero.

13.1.2. Recursos humanos:

Se requiere de un fisioterapeuta del centro a media jornada durante tres
meses en el estudio. Se precisara la colaboracién de un fisioterapeuta para
ayudar en la realizacion de las diferentes evaluaciones y recogida de datos

iniciales. El coste en este aspecto es de 2100 euros.

13.1.3. Recursos materiales:

Dentro del material fungible consideramos el material de oficina (ordenador,
impresora multifuncion, USB 500GB, paquete de 500 folios, boligrafos y

grapadora).

Dentro del material inventariable se necesita para el estudio la Bateria
Escala CMTPedS.
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Para la difusion de los resultados, se asistiran a diversos congresos, lo que

incluye gastos de inscripcion, desplazamientos y dietas.
El coste de este apartado es de 7143 euros.

Por ultimo, el coste total del proyecto asciende a 9234 euros.

Tabla 2. Coste econdmico

INFRAESTRUCTURA NECESARIA COSTE
Instalaciones del centro de Fisioterapia de la Confederacién Gallega de Personas 0€
con Discapacidad (COGAMI)- Sala de fisioterapia con rocodromo
RECURSOS HUMANOS
Un/a fisioterapeuta (personal del centro). Durante 3 meses a media jornada. 1800€
Un/a fisioterapeuta (personal del centro). Incentivo por colaboracion. 300€
RECURSOS MATERIALES
Paquete 500 folios DIN-A4 (x3) 12€
Boligrafos
Grapadora, impresora multifuncion, 0€
o ordenador portatil. (Material propio del
MATERIAL FUNGIBLE (Oficina) o _
departamento de fisioterapia)
USB 500 GB 75€
Bateria Escala CMTPedS  (Incluye 3.047€
dinamémetro manual hand-held CITEC e
MATERIAL INVENTARIABLE
inclinémetro)
Inscripciones 2.000€
MIAJESSEDIETAS Gastos de desplazamiento 1.500€
(Asistencia a Congresos)
Otros gastos derivados de la difusion 500€
TOTAL 9.236€
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13.2. Fuentes de financiacion

Con la finalidad de poder cubrir los gastos del desarrollo del presente
proyecto de estudio piloto, se planea solicitar financiaciéon en las siguientes

convocatorias:

- Ayudas de Accién Estratégica de Salud convocadas por el Instituto se
Salud Carlos llI: ofertan subvenciones para la cobertura de gastos derivados de
personal y equipo, siempre y cuando se encuentren ligados de manera

inequivoca a la naturaleza de la actividad que se subvenciona.

- Becas de la Fundacién Mutua Madrilefia para Jévenes Investigadores en
Salud: con cobertura a los gastos directos de la investigacion en relacion al

material fungible e inventariable.

- Programa Estatal de fomento de la Investigacién y Técnica de Excelencia:
dirigido a cubrir los gastos de personal, asi como de pequefio equipamiento en
proyectos de investigacion de | + D realizados de forma individual o por grupos
y entidades sin &nimo de lucro.

- Ayudas a la Investigacion Cientifica de la Fundacién Banco Herrero
(Banco Sabadell): orientadas a la cobertura de gastos relacionado con el material

fungible e inventariable.

- Becas de la Fundacion MAPFRE para Investigaciéon en materia de salud,

destinadas a estudiantes de postgrado.
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Anexo |

TIPOS DE INTERVENCIONES EN CUANTO A FUERZA MUSCULAR EN CMT

Tabla 3. Tipos de intervenciones en cuanto a fuerza muscular (1)

seguridad en la pared...

Empezaron escalando una pared mas
sencilla, y posteriormente, les dejaron
probar en otra pared de mayor dificultad.

ART. REVISION ESTUDIOS PATOLOGIA N DURACION SESION DIAS/ SEMANA | TIPO DE ROCODROMO Dl:lrno‘:.‘iEN TIPO DE INTERVENCION TIPO DE ViA OBSERVACIONES
Grupo intervencién:Calentamiento 10-
Grupo intervencién 15min de travesfa lateral por la pared,
Caleﬁ\lamienlu 10- cogiendo todo tipo de presas. Después
10 Grupo 15min_Escalada 30min=45min 1dia /semana 30min da escalada: sjerdclos No se permiti¢, por razones de
. P . = i (Grupo Rocédromo interior - 4 veces/semana |individualizados, adaptados a cada perfil . .p - P .
DOLOR LUMBAR |intervencion, 13 |Grupo control: Ejercicios en . ) ) Travesia seguridad a tener mas de 2
- intervencion) Pared de 4 metros de durante usuario con la finalidad de trabajar tronco .
CRONICO en el Grupo pelota fitness, fortalecimiento y - N N horizontal personas en la pared
control trabaio de core estabilizacion 4dias/semana ancho y 2,5 metros de alt nanat y . La dificultad se escalando a la vez
) lruncjm enfriamiento 4 (G.control) graduaba aumentando o disminuyendo el }
10minutos. tamafio del agarre o eliminando presas.
" Grupo control _ Ejercicios de fitness y
enfriamiento 10minutos
Grupo de intervencian 0 . PP Gmpﬂ d? P
sesiones monilorizadas por Grupo intervencién:ejercicios en muro  |intervencion:
ESCLEROSIS N P Rocddromo de altura_ 5 ” escalada. No especificados. Grupo escalada con
NFA instructores de escalada 10 v/semana P, No especifica . N
MULTIPLE Grupo control: 10 sesiones de metros. Inclinacién de 90° control: recibieron sesiones de Hatha cuerda
Buechter RB, Ha|:a Yoga : 'yoga de un experto en discapacidad modalidad Top-
Fechtelpeter D. ga. rope
Climbing for preventing
and treating health
problems: a systematic
review of randomized 4 ECAS
controlled trials. Vol. 9, Grupo intervenciérncalentamiento con
German medical Pared mas baja que lo " ejercicios especificos de fuerza de dedos.
science : GMS e- GPEAR?AI?I‘?.II-(E!?S N/A 30munutos cada una 5v/ semana habitual. Agarres mas :It;::npe:lﬂcada Grupo control: realizaron ejercicios de No especifica
journal. 2011. grandes, tipo asideros. P fuerza muscular y control postural con
(24) un fisioterapeuta.
No especifica el tipo de travesia o
modalidad de escalada. Recalcan la
importancia del acompariamiento en el
grupo de intervencion (en los nifios con
10 Grupo i:rfasee’lﬂgrr‘\? ?fd; Sin especificar gs:tdi\::)cspaﬁl:caid;vl:;r; gi\?e':lsi::zmln Cada nifio del grupo de
NINOS CON intervencioén, 8 |Grupo intervencidm hora. 1 " P Rocédromo interior P J. p p M ¥ . intervencion supervisado por 1
N intervencion. . cuantas particpacion social, ensefiar los No especifica y .
DISCAPACIDAD en el Grupo Grupo control no especifica. (publico) B N o 2 fisioterapeutas, segln las
control Grupo control, no semanas elementos clave esclada: maniobra de la necesidades fisicas
) especifica cuerda, como bajar seguro, medidas de )

controlada.

Modalidad de escalada Top Rope: aquella modalidad de escalada en el que la cuerda que asegura al escalador esta desde arriba. Se emplea cuando los escaladores se estan iniciando o sienten miedo al escalar de primero y asi puedan disfrutar de este deporte de manera segura y
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TIPOS DE INTERVENCIONES EN CUANTO A FUERZA MUSCULAR EN CMT

Tabla 4. Tipos de intervenciones en cuanto a fuerza muscular (2)

REVISION SISTEMATICA REFERENCIA ESTUDIO N INTERVENCION RESULTADOS INTRUMENTOS MEDICION RESUMEN REVISION /CONCLUSION
Estudiaron el efecto de los flexores
de cadera en este perfil de
Grupo de i i 18 Se observé una reduccion Los
M Crit - grup
T y14. -deCMT’ e_nla‘ N de;ela fueron los flexores de la cadera y
la de 100 m por del extensores, extensores de rodilla, Este i gi que los de la
. y flexores plantares y dorsiflexores. El d la distal y
Ramdharry et al. Ensayo clinico i realizarla en al menos 10 flexor de cadera. Después de esta pico " ) N que la fatiga en los flex de la ¢
32 los observacion, continuaron con la ) y . T xores .
(2009) (6) 5 y (MVC) isométrica de tres intentos se  |puede limitar la duracion de la caminata. Por
aleatorizado con dolor o otras en cinta ytrasla istr6. se evalué con dinam lo que 1a linea de miento ir
asociadas cardiacas...Los fatiga selectiva de los flexores de la leg : ! ! Aq N puede |
_ isocinética. La fatiga con la Escala de a a nivel p
sujetos sanos fueron la de la se y
N N " fibrofatiga (FFS). Dolor evaluado con
emparejados por edad, sexo redujo en gran medida. la an. ica visual de 0-10
peso y altura. Disminuyendo la distancia y el 9 :
tiempo en la marcha.
El resultado primario es la fuerza de
L dorsiflexion isométrica medida por
f '°g;i':laie‘::oe R ‘::bmo dinamometria de mano. Los Di de mano. Medida de
Kenis-Coskun O, Matthews de 24 pley ios il yen la como la fuerza de En este no esta elp
DJ. Rehabilitation issues in Sman AD et al Ensayo clinico 60 nifios de al'a, . - por la , 1a cali dorsiflexion y una medida de no open acces. Un nuevo protocolo de prueba
Charcot-Marie-Tooth disease. (2014) (18) controlado (de6a17 B de baja i de vida, la i il i del ia de una escala |esta siendo conducido por Sman et al.
J Pediatr Rehabil Med. i afios) con CMT 6"; myma en : ru tobillo y el yla P mas esp como la i y ia de fort:
2016;9(1):31-4. prog L 9! po infiltracion grasa del compartimento |CMTPedS son altamente el pie y tobillo en nifios con CMT
control del ejerciciode tobillo de . ) "
o . anterior de la piema baja recomendadas.
baja intensidad. .
por
)
8 sujetos. Un plbgram§ de ciclismo de 24 ) A i
Cuatro mejora la g
' L CMT1 de i i Fuerza, dinamoémetro isocinético (flexo-
El Mandhi et al |Estudio otros 4 L 24 fuerza y de rodilla y cadera).
(2007) descriptivo Y CMT2 3veces/semana y dias no i no jetiva de dolor y fatiga,
consecutivos hubo cambios significativos en la escala analégica autocalificada (VAS=
(entre 20-44 N . N
afios) resistencia a la fatiga de 0-10.
En ambos estudio, el na de dela
inter ion parece no ser suficiente para
Ha habido mejoras de rangos xty i igni » Por lo que
i en el tobillo y Fuerza- X ¢ no se p ar me s claras
de la distancia recomida en el Test |Research Council scale para medir la |9€ inter 3sobre ej en
de 6 minitos marcha. Estas fueron  |fuerza en i inferi . P con CMT.
8 sujetos con Programa combinado de cinta las Gnicas i que j Tinetti Scale para y
Maggi et al Estudio CMT(18-75 de marcha y ejercicios significativamente después del equilibrio. Physical Performance
(2011) descriptivo afios) Ppropi tivos. [ 8 i C yen que las Battery para medir oxigeno consumido’
y2 i de icion de y imi fisico. icion de la
resultados utilizadas en este i de la i enel
protocolo son dtiles para el . Teste de 6
clinico en p: con y Escala de CMT .
enfermedad de CMT.
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Anexo Il:

TABLAS DE ENTRENAMIENTO DE ESCALADA TERAPEUTICA Tabla 5. Tablas de entrenamiento de escalada terapéutica (1)

TIPO DE DURACION
ART. REVISION ESTUDIOS PATOLOGIA N DURACION SESION DIAS/ SEMANA ROCODROMO TOTAL TIPO DE INTERVENCION TIPO DE ViA OBSERVACIONES
P 6
10-15min de travesia lateral por la
‘Grupo intervencién: pared, cogiendo todo tipo de presas.
Calentamiento 10- [»] 30min de
15min_Escalada 1 dia /semana ejercicios individualizados, .
10 Grupo — Rocédromo interior - 4 No se permitié, por razones
DOLOR LUMBAR |intervencion, |S0min=45min (Grupo Pared de 4 metros de |veces/semana |20aPtados a cada perfil usuario con | o g, de seguridad a tener mas de
1 CRONICO 13 en el Grupo| S™P ) |ancho y 2,5 metros de |durante 1a finalidad de trabajar tronco y horizontal |2 personas en la pared
control en pelota fitness, 4dias/semana alto " 4semanas estabilizacion. La dificultad se lando a la vez.
B fortalecimiento y trabajo de |(G.control) graduaba aumentando o
core_estabilizacion y tronco+ el del agarre
enfriamiento 10minutos. o eliminando .
‘Grupo control _ Ejercicios de
fitness y enfriamiento 10minutos
Grupo de intervencién: 10 Grupo 6 en Gmpo de
ESCLEROSIS sesiones monitorizadas por Rocédromo de altura_ muro escalada. No especificados. ada con
2 N/A de 10 5 metros. No Grupo
Fi:ﬁgll::t:rat') MULTIPLE ‘Grupo control: 10 sesiones de 90° de Hatha yoga de un experto en © talidad
Climbing for de Hatha Yoga. discapacidad Top-rope
preventing and
treating health
problems: a
systematic review of 4 ECAS Grupo intervencién: calentamiento
randomized ejercici i fuerza
o PACIENTES Pared mas baja que lo |No o dedos. eémﬁc:n:; )
9, German medical 3] GERIATRICOS N/A 30munutos cada una Sv/ \gal mas realizaron ejercicios de fuerza No especifica
science : GMS e- grandes, tipo asideros. tiempo muscular y control postural con un
Jjournal. 2011. fisioterapeuta.
(24)
No especifica el tipo de travesia o
i de la
del i en
el grupo de intervencion (en los
nifios con mas discpacidad), por 1 o
10 Grupo Grupo intervencién: 1 f'::e o de d’e sin 2 fisios, Objetivos P"“c'."alem"" '.:. Cada nifio del grupo de
o NINOS CON intervencion, 8 |hora. imemmm Rocédromo interior e Y ave " | No especifica | Intervencion supervisado por
DISCAPACIDAD |en el Grupo ‘Grupo control no Gi ; (puablico) N 1 o 2 fisioterapeutas, segan
- rupo control, de la cuerda, las nec s
B no especifica ‘como bajar seguro, medidas de °
seguridad en la pared...
Empezaron escalando una pared
mas sencilla, y posteriormente, les
j: probar en otra pared de
mayor dificultad.
de Top Rope: de en el que la cuerda que asegura al escalador esta desde amriba. Se Pl los se estan ini o sienten miedo al escalar de pril y asi de este dep:

de manera segura y controlada.
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Tabla 6. Tablas de entrenamiento de escalada terapéutica (2)

superior al 90%.

DURACION TPO DE  |DURACION i ]
REFERENCIA ESTUDIO N SESION DIAS/SEMANA | o~ hoomo | TOTAL TIPO DE INTERVENCION TIPO DE Via HERRAMIENTAS DE EVALUACION RESULTADOS ESTUDIO
PCI (11-13 Rutas transversales de : npruebacuanu:i: |amm;ﬁ dﬁ.fif.:?f' ST r::illzo Demostraron mejorias en las
afios) escalada de "bilder™ o 6 mgm o p ela meapnuog T, |habiidades de la escalada, en las
o Se establecieron los principalmente y también P ] y_ 9 . - medidas fisiolégicas y funcionales
Participantes 11 . ) X . ! cuanto a miembros inferiores, se evaldo la .
__ primeros 30 minutos de segun tolerancia subieron ) tomadas. Entre estas medidas, se
Christensen nifios con PCl y ) N . fuerza en flexo-extensores de rodilla y el rango
. A calentamiento. EL tiempo  |algunas vias de altura con U . observaron mayores rangos de ROM
MS, Jensen T, ] 6 nifios sin PCL. Indoor Climbing . . . . de movimiento. La fuerza se valoré con un ¥ L .
i Estudio de . . 3 semanas(? |de la intervencion en pared |cuerda. La intensidad y - . . . |en los miembros inferiores y a nivel
Voigt CB, . - TOTAL 17 2Horas y (edificio exterior) . - . 3 dinamémetro manual. Pruebas funcionales: . L -
. intervencion, de = y © . | 3ses/semana sesiones en  |es de aproximadamente 1 |aumento de exigencia se y funcional, mejorias en la escala Sit to
Nielsen JB, - NINOS. Se | media/sesién 600m2. Altura de . ) ) Gross Motor Function Measure (GMFM), prueba i )
viabilidad . total) hora. Tras la misma fodos |realizaba en base al tipo de | . Stand. No pudieron en cambio, ver
Lorentzen establecieron 12 metros L R Sit to Stand, Romberg 30seg Balance. Pruebas .
los participantes de ambos |agames (mds faciles, son lo L LT efectos en las mediciones empleadas
(2017) (33) dos grupos ) . - cognitivas: Cogstate. Pruebas psicolégicas: :
grupos se agrupaban para |que tienen mas superficie " . relacionadas con aspectos mentales
mezclados de : 8 - . Evaluation of personal and social competences. " _ -
__ intercambiar la experiencia. |de agame y los mas y . " o de gestion del miedo, cognitivos de
mifios con PCly complejos, solo permiten Un dia emplearon el dispositivo el nico de toma de decisiones o planificacion
sin ella. p'e’de= it z‘; Saoy) | Mmedicion de la actividad fisica, (SenseWear | °7 P
g P } brazalete). )
Se emples la escala de escalada de la Unign | "o=1men, este estudio demuestra
s S . que la escalada terapéutica fue
Stemberger M, Sujetos: 9 Indoor climbing Intemnacional adecuada en los pacientes varo
Schmit E, Pacientes durante estos 8 meses Escalada en fope-rope (con T escalada de des Associations d'Alpinisme. Ademas, la Gvenes con F
Kurnik K, Estudio piloto. Hemofilia. 2horas 1 vez/semana jocho meses y un . ¥ pe-rope ¥ Pe, escala de Calidad de vida pacientes hemofilia ! i
medio cuerda) y altura. cuerda D . hemoefilia severa y que el programa
Spannagl M. Edades entre campamento en QoL-A. Se observaron mejorias en la calidad de combinado de escalada v profilaxis
(2015) (26) 16-35 afios Alpes de 3dias vida en 3 de los 9 pacientes, con puntuacioén yp

redujo la anualidad
indice de sangrado
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Anexo IlI:

CUADERNO DE RECOGIDA DE DATOS

Codigo del paciente |:| Cadigo del investigador |:|

CRITERIOS DE INCLUSION/EXCLUSION

Criterios de inclusién (comprobar que los participantes reanan TODOS los

siguientes criterios)

e Nifio o nifia de 3 a 18 afios. Si No
e Residente en el area sanitaria de Santiago Si No

e Que esté dispuesto a participar en el estudio voluntariamente mediante

la firma del Consentimiento Informado Si No

Criterios de exclusién (comprobar que los participantes no reanan NINGUNO

de los siguientes criterios)
e No ha firmado el consentimiento informado Si No

e Cirugia osteo -articular o tendinosa Si No
VARIABLES SOCIODEMOGRAFICAS
Edad: ......... afios Sexo: Hombre / Mujer
TIPO de CMT: i e e

Afo de diagnéstico del CMT: ...............

Recibe intervencion de fisioterapia en otro centro:
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ANTECEDENTES (en caso de respuesta afirmativa indicar cuales)

Enfermedades cardiovasculares Si No
Enfermedades osteoarticulares Si No
Enfermedades infecto-contagiosas Si No

Enfermedades respiratorias Si No

VARIABLES CLINICAS

Registro de la puntuacion de las escalas:

Puntuacién Puntuacion Alos 3
Pre- post- meses

intervencion intervencion

Alos 6

meses

Escala
CMTPedS

Escala
PBBS

Escala
Wee-Fim

Escala
PEM-CY

Registro

caidas

Fatiga/dolor
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Registro del dolor y la fatiga (Escala Analdgica visual):

Fase 1 Fase 2 Fase 3
Dial: Dial: Dial:
Semana 1 Dia2: Dia2: Dia2:
Dia3: Dia3: Dia3:
Dial: Dial: Dial:
Semana 2 Dia2: Dia2: Dia2:
Dia3: Dia3: Dia3:
Dial: Dial: Dial:
Semana 3 Dia2: Dia2: Dia2:
Dia3: Dia3: Dia3:
Dial: Dial: Dial:
Semana 4 Dia2: Dia2: Dia2:
Dia3: Dia3: Dia3:
TOTAL
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Diario de caidas- Hoja de registro

Descripcion de caidas previas / posteriores:

Fecha

Hora

Lugar

Motivo

Forma

Lesién
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Anexo IV

Escalas y cuestionarios

Escala analdgica visual: Escala de caras de Wong-Baker

De 3 a 7 anos colaboradores:
Escala de caras de Wong-Baker

Escala de caras de Wong-Baker: elija la cara que mejor describe la manera
de como se siente.

o~ o~ O

@\ @\ % "\ (4%
— )\~ /\— ayite
0 2 4 6

8 10
Sin dolor Duele un Duele un  Duele ain Duele El peor
\ poco poco mas mas mucho dolor
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Anexo V

CARTA DE PRESENTACION DA DOCUMENTACION AO COMITE ETICO DE
INVESTIGACION CLINICA DE GALIZA

D/Dna. Marta Dapena GOmez
Con teléfono de contacto: 6 ........ € COMEO-€: ..vvvvneanenannnns ()
Direccién postal: ...................

SOLICITA a avaliacion por parte do Comité de:
X Protocolo novo de investigacion referido
1 Resposta as aclaracions solicitadas polo Comité

1 Modificacion do protocolo

Do estudo:
Titulo: Programa de intervencion de fisioterapia basado en la escalada en
nifios con la enfermedad de Charcot- Marie- Tooth

Investigador/aPrincipal: Marta Dapena Gémez

1 Comercial:

7 Non comercial: (confirma que cumpre 0s requisitos para a exencion de
taxas segundo o artigo 57. Da Lei 16/2008, de 23 de decembro, de
presupostos xerais da Comunidade Autbnoma de Galicia para o ano
2009. DOGA de 31 de decembro de 2008)

Tipo de estudo:

[1 Ensaio clinico con medicamentos

1 Ensaio clinico con productos sanitarios
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1 EPA-SP (estudo post-autorizacibn con medicamentos seguimento
prospectivo)

1 Qutros estudos non incluidos nas categorias anteriores

1 Listado de centros* de Galicia cos seus investigadores correspondentes

*Debera existir polo menos un investigador responsable en cada
centro onde se pretendan recrutar pacientes ou se obtefian mostras
biol6xicas de orixe humano ou rexistros que contefian datos de

caracter persoal.

Xunto achégase a documentacion necesaria en base aos requisitos que

figuran na web do CEIC de Galicia.

Asdo.:

PRESIDENTE DO CEIC DE GALICIA
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Anexo VI

MODELO DE HOJA DE INFORMACION A LAS FAMILIAS DE LOS
PARTICIPANTES PARA ESTUDIOS DE INVESTIGACION QUE NO EVALUAN
MEDICAMENTOS NI PRODUCTOS SANITARIOS

Hoja de informacion paralas familias de los participantes menores de edad,

en un estudio de investigacion.

Titulo del estudio: Programa de intervencion de fisioterapia basado en la

escalada en nifios con Charcot Marie Tooth.

Investigador: Marta Dapena Gomez. Diplomada en Fisioterapia y Terapia
Ocupacional. Estudiante de Master de Asistencia e Investigacion Sanitaria.

Universidad de A Coruia

Este documento tiene por objeto ofrecerle informacion sobre un estudio de
investigacién en el que se invita a participar a su hijo/a. Este estudio se va a
realizar en el Centro de fisioterapia y terapia ocupacional de COGAMI en
Santiago de Compostela y fue aprobado por el Comité Etico de Investigacion
Clinica de Galicia. Dicho estudio piloto esta asociado al proyecto de investigacion
presentado en el Trabajo Fin de Master del Master de Asistencia e Investigacion
Sanitaria en la especialidad de investigacion clinica, del curso 2017-2018 de la

Universidad de A Corufia, tutorizado por Verénica Robles Garcia.

Si decide participar en el mismo, debe recibir informacién personalizada del
investigador, leer antes este documento y hacer todas las preguntas que precise
para comprender los detalles sobre el mismo. Si asi lo desea, puede llevar el
documento, consultarlo con otras personas, y tomar el tiempo necesario para

decidir si quiere que su hijo/a participe o no.

La participacion en este estudio es completamente voluntaria. Ud. puede decidir
si quiere que su hijo/a participe, o, si acepta hacerlo, cambiar de parecer
retirando el consentimiento en cualquier momento sin obligacibn de dar

explicaciones.
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¢, Cual es el proposito del estudio?

El propdsito de este estudio es poder determinar la efectividad de un programa
de fisioterapia en nifios/as y adolescentes entre 5 y 17 afios diagnosticados de
la enfermedad de Charcot- Marie- Tooth (CMT) y medir los efectos en las

capacidades fisico- funcionales, de equilibrio, en la fatiga y participacion social.
¢Por qué me ofrecen participar a mi?

La seleccidn de las personas invitadas a participar depende de unos criterios que
estan descritos en el protocolo de investigacion. Estos criterios sirven para
seleccionar la poblaciéon en la que se respondera al interrogante de la
investigacion. Se ha invitado a participar a su hijo/a porque cumple los criterios

del estudio.
Se espera que participen 20 personas en este estudio.
¢En qué consiste mi participacion?

Su participacion consiste en acudir a una primera valoracion y toma de datos de
interés seleccionados en el estudio, en la Clinica de Fisioterapia y Terapia
Ocupacional que tiene la Confederacion Galega de persoas con discapacidade
(COGAMI).

Se distribuiran a los participantes de manera aleatoria en dos grupos. En funcion

del grupo al que pertenezca, su participacion variara.

Posteriormente, segun al grupo que os sea asignado, deberan acudir a las
sesiones del programa en el roc6dromo interior dentro de las instalaciones
presentes en COGAMI, y/o realizar un programa de fortalecimiento en el hogar

gue posteriormente os detallaremos.

Independientemente del grupo al que sea asignado, debera cumplimentar dos
escalas de valoracion y tres hojas de registro (una de la frecuencia de caidas y
otra de la percepcion de fatiga y dolor) con informacién relativa a su hijo/a. Las
escalas de valoracién son las siguientes: la medida de la independencia en la
funcionalidad de la vida diaria (Wee-FIM) y la medida de la participacion social
(PEM-CY). En el momento de la primera entrevista, recibira informacion

detallada sobre la cumplimentacion de dichas escalas y una hoja informativa.
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Aproximadamente para la administracion de la escala Wee-FIM, toma en
promedio 20 minutos y para la escala de participacion social PEM- CY, toma
entre 20 y 25 minutos. Estas escalas se medirdn cuatro veces: antes y después
de la intervencion, a los tres y a los seis meses de finalizar el programa. Las
hojas de registro de caidas del nifio/a, se cumplimentan dos veces: una previa a
la intervencion y otra posterior con la finalidad de evaluar los cambios en la
frecuencia de las mismas, Por ultimo, el registro de la fatiga y dolor percibido, se
cumplimentara al finalizar cada uno de los dias de la realizacion de los ejercicios

en la semana.

Para la cumplimentacion de dichas escalas y registros, dispondra de un periodo

de un mes en cada uno de los momentos oportunos para llevarlos a cabo.

A todos los participantes del estudio se les dard un pequefio incentivo para
gastos de desplazamiento y dietas.

En el grupo de intervencion:

Este grupo participara en el programa de intervencion de escalada en el centro

y ademas realizara el programa de fortalecimiento en el hogar de fortalecimiento.

La participacion de su hijo/a tendra una duracion estimada total de 50-60 minutos
para la primera sesion en la clinica de fisioterapia y de 1,5 horas para el resto de
las sesiones durante el programa. Con una frecuencia de 3 veces a la semana
durante 12 semanas. Ademas, se 0s instruira para la realizacion de los ejercicios
del programa de fortalecimiento en el domicilio, se os facilitara una hoja de
instrucciones y un video explicativo. Dichos ejercicios en el hogar, se deben
realizar también con la misma frecuencia de 3 veces por semana durante las 12
semanas. Para la cumplimentacion de los cuestionarios tendran un periodo de
un mes, en cada momento oportuno (antes y después de la intervencion y a los

3y 6 meses de la finalizacion del programa).
En el grupo control:

La participacion de su hijo/a tendra una duracién estimada total de 50-60 minutos
para la primera sesion en la clinica de fisioterapia. El grupo control solamente
realizara el programa del domicilio. Recibiréis instrucciones e informacion sobre
los ejercicios de fortalecimiento a realizar en el domicilio o por su fisioterapeuta,

de una duracién de 30 minutos, 3 veces a la semana, durante 12 semanas.
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El investigador puede decidir finalizar el estudio antes de lo previsto o interrumpir
Su participacion por aparicion de nueva informacion relevante, por motivos de

seguridad, o por incumplimiento de los procedimientos del estudio.
¢, Qué riesgos o inconvenientes tiene?

Puede que su hijo/a perciba alguna molestia o fatiga muscular a la hora de
realizar algunos de los ejercicios, en este caso, se disminuira la intensidad o se
parara. En este ultimo caso puede existir el riesgo de que se produzcan falsos

negativos por una muestra escasa 0 no representativa.
¢,Obtendré algun beneficio por participar?

Se espera que su hijo/ a obtenga beneficio directo por participar en el estudio.
La investigacion pretende descubrir los posibles beneficios de la intervencion de
fisioterapia basado en la escalada. Ambos grupos se veran beneficiados porque
de ambas intervenciones, se esperan conseguir mejorias. Es posible que
mejoren ciertos aspectos y caracteristicas clinicas de su enfermedad, aunque
también puede que los resultados no sean los esperados.

¢Recibiré lainformacién que se obtenga del estudio?
Si Ud. lo desea, se le facilitarda un resumen de los resultados del estudio.

También podré recibir los resultados de las pruebas que se le practiquen si asi
lo desea. Estos resultados pueden no tener aplicacion clinica ni una
interpretacion clara, por lo que, si quiere disponer de ellos, deberian ser

comentados con el encargado del estudio.
¢, Se publicaran los datos de este estudio?

Los resultados de este estudio seran remitidos a publicaciones cientificas para
su difusion, pero no se transmitira ningun dato que pueda llevar a la identificacién

de los participantes.
¢,Como se protegera la confidencialidad de mis datos?

El tratamiento, comunicacién y cesién de sus datos se hara conforme a lo
dispuesto por la Ley Organica 15/1999, de 13 de diciembre, de proteccién de
datos de caracter personal. En todo momento, Ud. podra acceder a sus datos,

corregirlos o cancelarlos.
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Solo el equipo investigador, tienen deber de guardar la confidencialidad, tendran

acceso a todos los datos recogidos por el estudio.
¢, Qué ocurrira con las muestras obtenidas?

El responsable de la custodia de las muestras es Marta Dapena Gomez, y seran
almacenadas en la Clinica de Fisioterapia y Terapia Ocupacional de COGAMI

(Santiago) durante el tiempo necesario para acabar el estudio, que es de 1 afio.
Al acabar el estudio, las muestras seran destruidas.

¢(Existen intereses econdmicos en este estudio?

El investigador no recibird retribucion especifica por la dedicacion al estudio.

Ud. no sera retribuido por participar. Asi y todo, el promotor le reintegrara los
gastos de desplazamiento y comidas cuando se produzcan como consecuencia

de la participacién en el estudio.

Es posible que de los resultados del estudio se deriven productos comerciales y
patentes. En este caso, Ud. no participara de los beneficios econémicos
originados.

¢ Quién me puede dar mas informacion?

Puede contactar con Marta Dapena Gémez en el teléfono 6.............. para mas

informacion.

Muchas gracias por su colaboracion.
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Anexo VII

CARTA DE SOLICITUD A LA GERENCIA DE ATENCION TEMPRANA DEL
AREA SANITARIA DE SANTIAGO DE COMPOSTELA

Estimado/a Dir/a Gte:

Mi nombre es Marta Dapena GOmez y soy diplomada en Fisioterapia y Terapia
Ocupacional. Tengo el placer de ponerme en contacto con usted para informarle
del estudio de investigacion que estamos desarrollando con el objetivo de
determinar la efectividad de un programa de fisioterapia basado en la escalada
en nifilos con la enfermedad de Charcot- Marie-Tooth, en la poblacion de 5y 17
afos del area sanitaria de Santiago. Este estudio, que cuenta con la aprobacién
del Comité Etico de Investigacion Clinica de Galicia y esta asociado al Trabajo
Fin de Master del curso 2017-2018 de la Universidad de A Corufia. Pretende
evaluar posibles resultados de mejora en variables clinicas de interés en este
tipo de pacientes (capacidades fisico-funcionales, de equilibrio y marcha, y de
participacion social) tras la realizacion de un programa de intervencion de
fisioterapia basado en la escalada.

Con el fin de desarrollar este estudio, necesitariamos que colaborasen en la
solicitud de participacion e informacion sobre el estudio a las familias con nifios
de CMT del area de Santiago de la poblacion diagnosticada de CMT de entre 5

y 17 ainos.

Muchas gracias por su colaboracion.

Atentamente, Marta Dapena Gomez
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Anexo VIII

HOJA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO DE LOS PADRES/ MADRES O
TUTORES PARA PARTICIPAR EN EL ESTUDIO

Estudio: Programa de intervencion de fisioterapia basado en la escalada en

nifos/as con la enfermedad de Charcot- Marie-Tooth.

Yo con DNI en
calidad de padre, madre, tutor o] representante legal
de : con
DNI , autorizo a mi hijo/a mejor de edad a la

participacion en el programa del estudio arriba mencionado.

[1 He leido la hoja de informacion al participante del estudio arriba mencionado
gue se me entrego, he podido hablar con Marta Dapena Gomez y hacerle todas
las preguntas sobre el estudio necesarias para comprender sus condiciones y

considero que he recibido suficiente informacion sobre el estudio.

[1 Comprendo que mi participacién es voluntaria, y que puedo retirarme del
estudio cuando quiera, sin tener que dar explicaciones y sin que esto repercuta

en mis cuidados médicos.

1 Accedo a que se utilicen mis datos en las condiciones detalladas en la hoja de

informacion al participante.

[0 Presto libremente mi conformidad para participar en el estudio.

En cuanto a los resultados de las pruebas realizadas,

1 DESEO conocer los resultados de mis pruebas

1 NO DESEO conocer los resultados de mis pruebas

El/la participante, El/la investigador/a,
Fdo.: Fecha: Fdo.: Fecha:
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Anexo IX

Metodologia estrategia de busqueda bibliografica

Fechay bases de datos

Se trata de una revision bibliogréafica realizada entre el 8 y 14 de abril de
2018. Para la localizacién de literatura sobre la enfermedad CMT y programas
de fisioterapia se ha procedido a realizar una busqueda en las bases de datos
Pubmed/ Medline, Physiotherapy Evidence Database (PEDro) y Scopus.

Para la localizacion de evidencia sobre escalada hemos empleado las
bases de datos de Pubmed/Medline, Scopus y Physiotherapy Evidence
Database (Pedro).

Criterios de inclusion

Localizacién de literatura cientifica sobre la enfermedad CMT y los

programas de intervencion de fisioterapia y fortalecimiento muscular:

En cuanto al tipo de estudio: ensayos clinicos aleatorizados (ECA),
revisiones sistematicas (RS) y guias de préactica clinica (GPC), en una
cohorte de al menos 10 personas.

En cuanto al tipo de pacientes, se incluyen edades comprendidas
entre 2 y 80 afios. Se incluyen las intervenciones de fisioterapia,
fortalecimiento muscular y de analisis de resultados con escalas
estandarizadas que sean de interés para resolver nuestra pregunta de
estudio.

Sobre los idiomas de los articulos y la cobertura cronoldgica:

estudios en Inglés, Espafiol y Portugués, de los ultimos 5 afos.
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Para extraer la informacién relevante en relacibn a la escalada

terapéutica.

Los criterios de inclusion en cuanto al tipo de pacientes fueron los
mismos que en la anterior busqueda. El tipo de estudio seleccionado para
la busqueda: ensayo clinico aleatorizado (ECA) y revisiones sistematicas
(RS). En cuanto a los idiomas: estudio de inglés, espafiol y portugués de

los ultimos 10 afios.

Criterios de exclusion:

Se excluyen las intervenciones de tipo ortésico, farmacolégico, médico o
quirargico que no interesan para responder a la pregunta del estudio en los

programas de intervencién de fisioterapia y fortalecimiento muscular.

Se excluyen articulos no accesibles a texto completo a través de las bases
de datos de la biblioteca universitaria o repositorios que permitan el acceso
abierto. Se excluyeron ademas los articulos de escalada que no se realizasen

en rocédromo interior.

Se ha utilizado el gestor bibliografico Mendeley para administrar las

referencias bibliograficas y crear la bibliografia en formato Vancouver.

En el diagrama de flujo se explica como se realiz6 el proceso de seleccion

de los articulos.
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Términos de busqgueda

PUBMED/MEDLINE

Términos: “charcot-marie-tooth disease"'[MeSH Terms], Physical therapy[Text Word],
physical activity [Mesh Terms], muscle training[text word] combinandolos y con
operadores booleanos “AND” y “OR”.

("charcot-marie-tooth disease"[MeSH Terms]  AND ("physical  therapy
modalities"[MeSH Terms] OR "exercise"[MeSH Terms] OR rehabilitation[text] OR
muscle training[text] OR (strenght[All Fields] AND training[text])) AND (systematic[sb]
AND "2013/04/17"[PDat] : "2018/04/15"[PDat])

Términos: “rehabilitation” (Mesh Terms), climbing [text word], sport climbing [text word],
physical activity [Mesh], combinandolos con el operador booleano AND.

("climbing"[title] or "climbling"[text]) or “sport climbing” AND rehabilitation [Mesh] )

SCOPUS

Términos: “charcot-marie-tooth disease"'[MeSH Terms], Physical therapy[Text Word],
physical activity [Mesh Terms], rehabilitation [text], combinandolos y con operadores
booleanos “AND” y “OR”

(Charcot Marie-tooth disease [Mesh]) AND (physical therapy [Mesh Terms] OR
physical activity[Mesh] OR rehabilitation [text] OR strength[text])

Términos: “sport climbing” and “rehabilitation[Mesh]”
(' sport climbing AND rehabilitation)

PEDRO

Términos Mesh “charcot-marie-tooth-disease, strength training [text word] con el
operador booleano AND.

(Charcot Marie-tooth disease AND Strength training)

Términos: “sport climbing” and “rehabilitation[Mesh]”

(' sport climbing*rehabilitation)
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Anexo X

Diagrama de flujo

En cuanto a las intervenciones de fisioterapia y fortalecimiento muscular en
CMT:

Numero de citas identificadas

Pubmed/Medline: 15 Scopus: 57 Pedro: 8

Numero de citas identificadas (eliminacion duplicados)

Pubmed 15/ Scopus 52 / Pedro 5 TOTAL: 72

Numero de titulos seleccionados

24

Numero de titulos a texto completo

16

Numero de titulos incluidos en la revision
7
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En cuanto a las intervenciones de escalada:

Numero de citas identificadas

Pubmed/Medline: 15 resultados. Scopus: 5 resultados
.Pedro: 10 resultados

Numero de citas identificadas (eliminacion de
duplicados)

27

Numero de titulos seleccionados
6

Numero de articulos incluidos
A 4
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