Capítulo 11

MOVILIDAD Y HABILIDADES MOTRICES GRUESAS: EL PAPEL DE LA FISIOTERAPIA
Eileen M. Atkins

Un tambaleo al andar o al permanecer de pie son a menudo las primeras características reconocidas como anormales en la A-T. Los niños con A-T caminan habitualmente a una edad normal, pero la inestabilidad  de cuando comienzan a caminar  no mejora con el tiempo. Muchos niños con A-T son diagnosticados  erróneamente de parálisis cerebral, lo que hace suponer que las habilidades motrices se quedarán retrasadas o mejorarán lentamente. El fisioterapeuta puede ser el primero en apreciar el empeoramiento de las habilidades motrices y de este modo dar lugar al inicio de una reevaluación que lleva al diagnóstico correcto. Esta temprana importancia del fisioterapeuta continuará a través de la vida del niño con A-T, ya que con la  progresión de la enfermedad se presentarán nuevos desafíos de la función física. 
Los fisioterapeutas están dedicados a proporcionar ayuda con las dificultades en las habilidades motoras gruesas, como problemas al caminar, la movilidad y la postura. Para la mayoría de los pacientes y de los problemas, los fisioterapeutas trabajan estrechamente con terapeutas ocupacionales, dirigiendo su atención a funciones de los brazos, las manos, cabeza y cuello. Conforme la A-T empeora, los cambios en el deterioro neurológico, edad, madurez, entorno y metas personales y necesidades familiares cambiarán necesariamente y las necesidades de la fisioterapia cambiarán con ellos. 

Evaluación de la fisioterapia.
Una evaluación de la fisioterapia  incluye la evaluación del tono muscular, movimientos involuntarios, compensaciones, fuerza, gama de movimientos, el acceso a movimientos de reacción automáticos (como las reacciones de equilibrio) y capacidad funcional en distintos entornos. 
El beneficio potencial de equipos adaptados u ortopédicos (refuerzos) son considerados en la consulta con terapeutas ocupacionales y médicos. La evaluación de actividades de mantenimiento físico es también un componente importante de la evaluación de la fisioterapia. Siempre que sea posible, se deben realizar medidas objetivas del desempeño motriz para conocer la situación actual. Desgraciadamente, esto puede ser difícil en niños con A-T porque los estándares pediátricos comúnmente utilizados no se diseñan para valorar bien sus problemas especiales. Algunos parámetros útiles pueden incluir el número de pasos fuera de un sendero con longitud y anchura específica, el tiempo capaz de permanecer de pie en un espacio restringido (tal como un cuadrado de 12 pulgadas-30 cm-), y el tiempo de completar una transferencia en ambos sentidos a una silla de ruedas). 

Hallazgos generales

Los niños con A-T permanecen de pie y caminan de una forma inusual. Permanecer de pie quietos en un lugar es a menudo difícil, con frecuentes reacciones de tambaleo para mantener el equilibrio. La mayoría de los niños con A-T empiezan a andar a una edad normal, pero su caminar nunca alcanza un movimiento de fluidez normal. Ellos se tambalean y caen más a menudo de lo esperado para la edad. Los andares pueden aparecer como propulsados, inclinándose hacia delante sobre los dedos con cada paso. En vez de pisar primero con el tacón, los niños pueden dar sobre una superficie plana un paso hacia adelante andando con fuertes pisada, o da un paso un paso hacia delante primero. Es posible que haya dificultad con retirar un pie respecto al otro, o respecto al suelo , con cada paso. Hay diferencias en los detalles de las anormalidades al andar entre  niños diferentes. A veces el pie se gira en (pie de paloma), otras veces el pie se dobla hacia adentro apoyando el pie por fuera del tobillo y en ocasiones el pie se gira hacia fuera exterior o excesivamente torpe. El tono del músculo se pierde generalmente en las caderas y rodillas, pero es rígido en los pies y los tobillos. A menudo, los niños con A-T son descritos como que  se desplazan "corriendo por todas partes" y utilizan el tambaleo como reacciones para mantener el equilibrio. El caminar en A-T puede estar complicada por otras anormalidades del tono, o de movimientos extra que ocasionan distorsionan la marcha en formas inusuales. Puede ser anormal el tono o el mantener una postura de forma sostenida (distonía) u otra anormalidad que es una forma del movimiento adventicio. (Vea el capítulo 4) Como los niños comienzan a caer con más con frecuencia, la seguridad llega a ser un asunto preocupante, y hay un aumento en la tasa de pequeñas heridas.
Con el tiempo los niños con A-T descubren que ellos son más capaces de utilizar sus brazos para actividades de juego si se sientan adaptándose a una forma invertida  ("se sientan en W ") 
Con el tiempo, los niños son menos capaces de enfrentarse al deterioro creciente. Puede ser tan agotador el enfrentarse al trabajo continuo contra la inestabilidad que llegue a limitar el conjunto de funciones. El cansancio e un problema significativo en A-T aún en las edades más jóvenes cuando puede manifestarse de formas más sutiles. La fatiga es responsable de la variabilidad  de las funciones a desempeñar, tanto del control motor grueso como del fino, del habla o del rendimiento académico. 

Algunas veces los "días buenos" y "días malos" son imprevisibles, pero todos los padres conocen que la hora del día, el descanso inadecuado, la enfermedad y otros desafíos presentan problemas especiales para niños y adultos con A-T. 

Se pueden desarrollar deformidades ortopédicas, y parecen estar relacionados tanto con enfermedad del sistema nervioso central (cerebro) y como del periférico (nervios en el cuerpo. Las deformidades más comunes ocurren en los pies  y en el tobillo. El pie tiende a torcer los dedos hacia abajo con restricción del ángulo de movilidad  de la articulación. El tobillo puede deformarse también, la mayoría comienzan a restringirse hacia una posición interna. Estas deformidades pueden causar daños en la piel y dolor al andar. La postura retorcida le hace aún más difícil el pararse y andar. La mayoría de los individuos con A-T tendrá la suficiente potencia muscular por muchas décadas para permitirles andar distancias cortas alrededor del hogar o soportar el peso durante las transferencias si alguien los ayuda. La deformidad dolorosa en el tobillo puede prevenirse. La deformidad de los pies puede ser más fácil retrasada o prevenirla que el corregirla. 

Los refuerzos apropiados pueden enlentecer la progresión de la deformidad, y pueden proporcionar una estabilidad adicional para caminar en algunos casos. Las transferencias de tendón operativo por un cirujano ortopédico pueden ser necesarias para equilibrar las fuerzas musculares alrededor del tobillo, y puede mejorar también el caminar. 

Hay una incidencia baja de la curvatura espinal (escoliosis) en la población A-T vista, pero ocurre en mayor medida que en la población general de niños y adolescentes. La causa no está clara, pero puede ser debido al diferente tono no muscular en un lado del cuerpo comparado con el lado opuesto. Una vez que se detecta una curvatura temprana, el niño debe ser referido a un ortopedista experimentado en tratar a niños y adultos con deterioro neurológico. 

Recomendaciones de Fisioterapia
Refuerzos

Los refuerzos ortopédicos son dispositivos que son aplicados al cuerpo para mejorar la función o mantener la alineación y la gama apropiadas de  movimientos. Los refuerzos que aplican en la parte trasera de la pantorrilla y bajo el pie (conocido como un AFO,  –por Ankle-Foot Orthose- Ortopedia de Tobillo y pie) puede ayudar a andar mejor, especialmente si hay una tendencia a apoyarse externa o internamente sobre un tobillo inestable. Estos refuerzos pueden ser rígidos, o pueden ser ideado con una bisagra en el tobillo que tiene en cuenta los movimientos del tobillo arriba y hacia abajo (un AFO articulado) mientras restringe la desviación  del tobillo. Los AFOs puede ser llevados par uno o propósitos. Primero, un AFO se puede llevar durante el día para ayudar a caminar. Puede valer la pena para aminorar la velocidad debido al andar de puntillas o la dificultad con el dejar al pie espacio libre de para columpiar la pierna hacia adelante, o ayudar a proporcionar estabilidad en el tobillo para aminorar el giro del tobillo con un mal paso. ¡Si está indicado el AFO, la mejor manera de valorar si funciona será el intentarlo! Los niños sabrán si ellos se sienten más seguros y una reducción de las caídas, mejora la marcha y reduce la fatiga al caminar puede ser la evidencia de que el  refuerzo ortopédico funciona. Otras personas, que no andan mucho, sin embargo aprecian la estabilidad de un AFO mientras permanecen sentados. De  nuevo, la indicación de que resulta confortable y que funciona debe ser evidente. 


Una segunda indicación para un AFO es enlentecer la progresión de la deformidad. También hay generalmente un beneficio para caminar, aunque no es siempre sucede. El refuerzo ortopédico resistirá las fuerzas deformantes de soportar el peso y del tono anormal alrededor del pie y el tobillo. No es posible mejorar las  deformidades existentes en el pie con un refuerzo; tal refuerzo sería intolerable debido al dolor ocasionado. Si un AFO o no tiene éxito en la ralentización de la progresión de la deformidad es una decisión que requiere de evaluación médica. Los refuerzos para cualquiera de estos propósitos pueden ser ideados por fisioterapeutas o pueden ser realizados por las ortopedias en función de circunstancias locales. 

Con qué frecuencia y cuanto tiempo se han de llevar los refuerzos cada día depende de la razón por la que sean utilizados. Si el propósito es ayudar a mejorar actividades funcionales tales como el andar y para la transferencia, solo funcionarán cuándo sean llevados. Si el propósito es disminuir el desarrollo de la deformidad, el horario en que debe llevarse tiene que ser determinado por el médico que los prescribió. A veces, el beneficio de estirar se puede lograr llevándolo tan solo durante la noche. 

A veces es posible lograr parte del beneficio de un AFO por la elección apropiada de zapatos. ¡Las botas pueden dar apoyo adicional a los tobillos, previniendo un desvío lejano del tobillo en un mal paso. ¡Pueden estar a la moda, lo que es importante para algunos niños!. Un AFO se puede esconder bastante efectivamente dentro de la pierna del pantalón y de los zapatos, para esos niños que se preocupan por la apariencia. Un hecho curioso acerca de los zapatos es que los tipo Air-Jordan con suelas adherentes pueden no ser los mejores para el individuo con ataxia. Si hay una tendencia de tropezar a causa de que el pie se agarra al suelo para dar el siguiente paso, unas suelas adherentes pueden empeorarlo. 

A veces zapatos con suelas lisas (tipo zapatillas (Ked), o suelas resbaladizas de cuero) puede disminuir los resbalones. Todos tienden a andar más con cuidado con un zapato de suela lisa y este cuidado puede ser mejor que la falsa seguridad de los zapatos de suela adherente que sujetan y causan tropiezos con un mal pasos.
Sólo unos pocos pacientes con A-T desarrollan escoliosis. La velocidad  y grado de curvatura de la  columna vertebral y la naturaleza de las fuerzas que aparecen estar afectando a un lado, determina la mejor terapia. A veces, el uso de un TLSO (por thoraco-lumbar-sacral-orthose –dispositivo ortopédico toraco-lumbar-sacro- o endereza cuerpo) está indicado. La referencia a un centro especializado que atienda a niños con deformidad espinal es esencial para cualquier individuo con una curvatura de más de 30 grados. 

Dispositivos de Asistencia
La capacidad del niño para ser independiente con la movilidad dentro de su grupo paritario es siempre de importancia suprema. El cansancio puede ser la razón más importante de introducir un dispositivo de asistencia. La seguridad, la eficiencia de energía, y el nivel de independencia física y las implicaciones psicológicas se deberían controlar constantemente para ayudar con la selección de los dispositivos apropiados. 


El uso de un andador está indicado cuando las caídas aumentan o el niño está demasiado cansado tras caminar o participar en una actividad. Los Productos de Kaye con andadores posturales de 4 ruedas con ruedas traseras con trinquete (que trabaja como un freno que protege contra el tambaleo o las caídas hacia atrás) es el andador de elección para la mayoría de los niños con A-T. Para aquellos niños que tienen un control bastante fijo del tronco y no se tambalean del lado al lado a menudo se utiliza con  éxito, al menos durante un tiempo o en ciertos ambientes, la opción de "giro de la rueda anterior". 

Cuando el niño se hace mayor, los requerimientos de distancia y la velocidad aumentan y el cansancio llega a ser limitante incluso con el uso del andador. Cuándo esto sucede, un sistema motorizado puede considerarse. Esto puede estar  indicado para niños en ciertas circunstancias ambientales incluso a edades tan tempranas como los 4 años. El sistema motorizado se utiliza inicialmente para desplazarse en las distancias largas en la comunidad. Por ejemplo, los niños que andan todavía en casa y en la escuela pueden utilizar una scooter motorizado o una silla de ruedas motorizada durante el paseo o en los viajes escolares. Este uso concreto de sistemas motorizas promoverá la independencia, y no llevará a incrementar la debilidad o pérdida de habilidades. Una vez que se considera la movilidad motorizada, se debe emprender una evaluación por un equipo experimentado en tecnologías de asistencia para niños con deterioros y anormalidades neurológicas del tono muscular. Hay cada vez una serie más amplia de equipos adaptados motorizados. Un equipo de la tecnología de asistencia puede recomendar el mecanismo del control más apropiado y sistemas de electrónica y  sentando del sistema motorizado de acuerdo con las necesidades que encuentran en el niño. Por ejemplo, los sistemas electrónicos se deben escoger para ofrecer una personalización de parámetros tales como aceleración, momento de torsión, selección de velocidad, tanto hacia delante como hacia atrás, frenado y la sensibilidad (temblor que apaga). Siempre que llega a ser posible bajo la duradera supervisión médica del seguro de asistencia médica del niño, una ligera silla de ruedas manual con asientos con sistemas de adaptación se debe obtener como apoyo al sistema motorizado base. 
Los niños son muy prácticos en su enfoque de la movilidad, y esto debería ser alentado para optimizar su independencia. No existe una forma  correcta de circular. Sus habilidades, el ambiente y las demandas de la situación tienden a dictar el más seguro y eficiente de los medios para cada niño en un momento dado. Por ejemplo, el mismo niño puede estar saliendo o puede estar arrastrándose para distancias muy cortas como las de la habitación, mientras que al mismo tiempo camina alrededor de la casa apoyándose de paredes y muebles, caminando con una andador postural en la escuela, y utiliza una silla de ruedas motorizada en el exterior para recorrer más largas distancias.
Los niños tienden a querer y aceptar fácilmente lo  que les ayuda a ser  más independientes y les permite hacer las cosas con más facilidad y seguridad. Los padres relatan que la reacción de sus hijos cuando comienzan a usar sistemas motorizados es siempre muy positiva. Los niños con A-T  ven la silla de ruedas como un dispositivo que los libera de la difícil tarea de ir de un punto a otro, y les permitiendo tomar parte más fácilmente de las actividades y relaciones con la familia y amigos. De hecho, los niños con A-T generalmente aceptan más la introducción de dispositivos de asistencia que los  miembros de su familia. Está en el mejor interés del niño el  introducir los dispositivos de asistencia de una forma atractiva para que tanto la función como la calidad de la vida se optimicen. Incluso si el hogar familiar es inaccesible o la familia no puede transportar un sistema de movilidad motorizado, es útil para el niño para utilizar la movilidad motorizada en la escuela y en los viajes escolares. 

Compensaciones y Actividades Terapéuticas

Una vez que la ambulación independiente con dispositivos de asistencia no es posible, la familia debe ser entrenada en el método más seguro de ayudarle a andar distancias cortas y escaleras, como se necesita en el hogar. Las técnicas de transferencia necesitan ser controladas y ajustadas como se ha indicado con el tiempo con el fin principal de lograr la máxima independencia, la seguridad y la eficiencia. Es crítico durante toda la vida el mantener la capacidad del paciente de A-T para soportar todo su peso al estar de pie para que sea raro no nunca sea necesario para el cuidador levantar físicamente a la persona. 

En general, se recomienda para todos a cualquier edad la realización de algún tipo del ejercicio aeróbico de tipo recreativo. Los pacientes con A-T, como para cualquier persona, necesitan de un programa de mantenimiento físico y recreativo para promover la salud aeróbica y para mantener la fuerza óptima, la resistencia y la función. El tipo de la actividad variará obviamente con la edad, el interés, la habilidad física y los recursos disponibles. Los niños pequeños que se mueven constantemente tienden a mantenerla por el juego espontáneo. En los niños más mayores con A-T, esto llega a ser más desafío. Ellos pueden tomar parte en las clases adaptadas de educación físicas en el colegio. Otras actividades recreativas potenciales pueden incluir n la natación con dispositivos apropiados de flotación, cabalgar a caballo con dispositivos adaptados, el uso de equipos de ejercicio adaptados tales como bicicleta o remos estáticos, levantamiento de peso realizados sentados de forma aeróbica. Bicicletas recostadas con apoyo para la espalda, cinturón de seguridad, y aros de dedo tienden a ser seguros y divertidos. Durante todas las actividades de mantenimiento físico es crítico evitar que el ejercicio llegue a ser agotador. 


Modificaciones en la vivienda y en el entorno.
El ambiente debe ser accesible para permitir la participación y la independencia máximas. Las familias que planean construir o remodelar una vivienda existente deben asegurarse la colaboración de un contratista/arquitecto que esté informado acerca del "diseño universal". Los fisioterapeutas y terapeutas ocupacionales deben ser capaces de recomendar a consultores apropiados. 

Las pautas para edificios accesibles pueden conseguirse con facilidad por internet. 

• "Las Pautas de  Accesibilidad para Edificios y Facilidades" contiene códigos detallados de información y criterios de construcción (tal como el grado aceptable para las rampas): http://www.access-board.gov/bfdg/adaag.htm
• En sitio web “Renovar el hogar para hacerlo accesible” está pensado específicamente para la población geriátrica, pero mucha de la información es aplicable a cualquier  persona con deterioro físico: http://www.usc.edu/dept/gero/hmap/library/drhome/
• Un artículo titulad "el Diseño Universal en la Vivienda" publicado en 1998 puede ser obtenido escribiendo a Ronald L. Macis, F.A.I.A  en el Centro para el Diseño Universal, Escuela del Diseño, Universidad Estatal de Carolina del Norte, Apartado 8613, Raleigh, NC 27695-86 13. 
(F.A.I.A at the center for Universal Design, School of Design, North Carolina State University, Box 8613, Raleigh, NC 27695-8613.)

Una evaluación de la fisioterapia debe incluir la valoración de:


Tono muscular


Movimientos involuntarios


Compensaciones


Fuerza


Ranngo de movimientos


Acceso a movimientos automáticos de reacción


Capacidad funcional 





Algunas veces los "días buenos" y "días malos" son imprevisibles, pero todos los padres conocen que la hora del día, el descanso inadecuado, la enfermedad y otros desafíos presentan problemas especiales para niños y adultos con A-T. 





AFO puede ayudar a andar mejor, especialmente si hay una tendencia a apoyarse externa o internamente sobre un tobillo inestable.





La capacidad del niño para ser independiente con la movilidad dentro de su grupo paritario es siempre de importancia suprema.





Los pacientes con A-T, como para cualquier persona, necesitan de un programa de mantenimiento físico y recreativo para promover la salud aeróbica y para mantener la fuerza óptima, la resistencia y la función.





Potenciales actividades recreativas pueden incluir:


Natación


Montar a caballo


Bicicleta estática


Máquina de remos


Levantamiento de pesos


Ejercicios aeróbicos realizados estando sentados.








