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RESUMEN

Introduccion: no existe tratamiento para la ataxia. El objetivo de este estudio es examinar la efectividad del tra-
tamiento habitual de manera aislada y combinado con realidad virtual. Material y método: se trata de un ensayo
clinico aleatorizado simple, en el que 11 pacientes emplearon ambos tratamientos y 10 sélo el tratamiento habi-
tual, consistente en un programa de ejercicios de Frenkel. Se valoraron los resultados mediante la escala SARA
antes y después del tratamiento y durante un periodo de seguimiento, a los 1, 3 y 6 meses de su finalizacion. Re-
sultados: todos los individuos estudiados mejoraron significativamente y los que realizaron el tratamiento experi-
mental mostraron mejores resultados absolutos. Después de 6 meses seguian presentando mejoria mas notable,
superando en mas de medio punto a la obtenida en el grupo control, aunque estas diferencias no fueron signifi-
cativas, posiblemente debido a limitaciones metodoldgicas y de tamafio muestral. Conclusiones: la rehabilitacion
es una herramienta fundamental para la disminucion de sintomas y estabilizacién de los pacientes con ataxia ce-
rebelosa progresiva. Los ejercicios de Frenkel son efectivos y los sistemas de realidad virtual pueden servir de
apoyo, aunque se requiere mas investigacion que lo corrobore.
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ABSTRACT

Introduction: there is no treatment for ataxia. The aim of this study is to examine the effectiveness of the usual
treatment in isolation and combined with exergames. Material and method: It is a prospective randomized clinical
trial in which 11 patients used both treatments and 10 the usual treatment only, consisting of a Frenkel exercises
program. The results were evaluated using the SARA scale before and after treatment and during a follow-up pe-
riod, 1, 3 and 6 months after completing the treatment. Results: every patients studied improved significantly and
those who performed the experimental treatment showed better absolute results. After 6 months they continued
presenting a more remarkable improvement, exceeding in more than half a point to that obtained in the control
group. Although these differences were not significant, it was possibly due to methodological limitations and sam-
ple size. Conclusions: rehabilitation is a fundamental tool for the reduction of symptoms and stabilization of patients
with progressive cerebellar ataxia. Frenkel exercises are effective and virtual reality systems can be supportive,
but more research is needed to support this.

Keywords: cerebellar ataxia, rehabilitation, physical exercises, video games.
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INTRODUCCION

La ataxia no se considera una enfermedad en si
misma, sino un sintoma caracteristico de multiples pro-
cesos que presentan ademas otras muchas alteracio-
nest. El concepto de ataxia se define como falta de
orden (del griego a- que significa «negativo» o «sin» y
taxia que significa «ordeny); descoordinacion en el mo-
vimiento de las partes del cuerpo y dificultades para man-
tener el equilibrio, sin debilidad motora.

Los sistemas que participan en la ejecucion coordi-
nada de los movimientos son tres: el cerebelo, el sistema
vestibular y el sistema propioceptivo. La afectacion de
cualquiera de ellos puede producir ataxia, que en cada
caso presentara una sintomatologia diferente.

Existen alrededor de 200 tipos de ataxias distintas y
su clasificacion es muy compleja, pudiendo aludir a dife-
rentes aspectos; la causa que las produce y la zona de
afectacion, asi como una gran variedad de los signos y
sintomas que presentan®. Segln su etiologia se dife-
rencian en ataxias hereditarias; autosomicas dominan-
tes y recesivas, o no hereditarias; adquiridas por un trau-
matismo, lesion nerviosa, o provocada por sustancias t6-
xicas. De todas ellas, en casi 160 se conoce su localiza-
cion cromosdmica®.

Este trabajo se centra en los pacientes con ataxia ce-
rebelosa progresiva, causada por la pérdida de funcion
del cerebelo. Su lesién produce sintomas como hipoto-
nia, asinergia, dismetria, discronometria y disdiadococi-
nesia, ademas de afasia, trastornos oculares y aumento
de la fatigabilidad.

El sintoma mas evidente y mas limitante en la mayo-
ria de los casos es la marcha ataxica®, caracterizada por
un aumento de la base de sustentacion, pasos desigua-
les y tambaleo irregular. La ataxia empeora gradualmente
y se propaga lentamente a los brazos y, luego, al tronco.
Con el tiempo, los mUsculos comienzan a debilitarse y a
atrofiarse, en especial en los pies, las zonas distales de
las piernas y las manos, y aparecen deformidades.

Aproximadamente 1 de cada 90 norteamericanos de
origen europeo porta el gen afectado. En el caso de Es-
pafia, hay mas de 8.000 casos de ataxia diagnosticados
hasta 2014, segun datos recogidos por la SEN (Sociedad
Espariola de Neurologia)®. Sin embargo, es reconocida
como enfermedad rara por FEDER (Federacion Espa-
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fiola de Enfermedades Raras) y, en general, existe un
profundo desconocimiento social, que condiciona que no
se destinen suficientes medios para su investigacion y
consecuente desarrollo de tratamientos®.

Las ataxias hereditarias generalmente son enferme-
dades progresivas, altamente discapacitantes (muchos
pacientes ya necesitan utilizar silla de ruedas en la in-
fancia y adolescencia) y con un elevado coste. Sélo los
costes totales para pacientes con ataxia espinocerebe-
losa alcanzan mas de 167 millones de euros, de los cua-
les unos 21 corresponderian a costes sanitarios direc-
tos®. El Dr. Francisco Javier Arpa, Coordinador de la Co-
mision de Estudio de Ataxias y Paraplejias Espasticas
Degenerativas de la SEN, sefiala: Estamos hablando por
lo tanto de unas enfermedades muy crueles, que conlle-
van una gran carga social y que necesitan adquirir la vi-
sibilidad que se merecen®.

En cuanto a su terapia, ciertos tipos de ataxias no he-
reditarias pueden ser tratadas suprimiendo las causas
que la provocan o eliminando téxicos. Sin embargo, en
el caso de la ataxia cerebelosa, no cuenta con un medi-
camento o tratamiento cien por cien efectivo para su cu-
racion® y las investigaciones para descubrirlo son una
constante. El tratamiento farmacolégico ha demostrado
baja efectividad y la Fisioterapia intensiva con ejercicios
de coordinacion y equilibrio, un nivel moderado de au-
mento en las habilidades funcionales de estos pacien-
tes®'9, sin evidencia cientifica demostrada’®.

La actividad fisica regular puede mejorar los sinto-
mas!'> ) En la actualidad, el tratamiento fisioterapéutico
méas empleado consiste en la realizacidn de una serie de
ejercicios propuestos por Heinrich Sebastian Frenkel en
Suiza entre los afios 1884 y 1913, y cuyos principios
esenciales son concentracion de la atencion, precision y
repeticion, con el objetivo final de lograr la regulacion del
movimiento"3. Consiste en un programa individualizado
y progresivo segun el grado de la incapacidad. La pro-
gresion se realiza modificando la postura, alterando la
rapidez, amplitud y complejidad del ejercicio y redu-
ciendo el apoyo visual™ 9, Los estudios cientificos que
corroboran su efectividad son escasos!'®.

Las lineas actuales de investigacion, segun recoge
la Sociedad Espafiola de Neurologia (SEN), tratan de
buscar dianas terapéuticas que puedan, al menos, frenar
la progresion de la enfermedad de los pacientes afecta-
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dos, centrandose para ello en aspectos hasta ahora no
estudiados como las células madre o la terapia génica™.
En todo caso, los esfuerzos dedicados al estudio de es-
tas enfermedades son insuficientes, sobre todo en com-
paracion con los dedicados a otros procesos neurolo-
gicos. Es fundamental impulsar la investigacion basica,
traslacional y clinica de estas enfermedades y fomentar
el desarrollo e incrementar los recursos asistenciales.
Actualmente solo existen en Espafia cinco unidades de
referencia para ataxias hereditarias, cuando se estima
que al menos se necesitarian otras tres.

Una posible via alternativa de tratamiento podria ser
el empleo de realidad virtual, investigada en otros pro-
blemas neuroldgicos como esclerosis multiple o ictus!'
y en poblacion infantil™® con buenos resultados. En el
caso de la ataxia existe poca bibliografia y los resulta-
dos no son concluyentes?*-22),

La finalidad de este proyecto, al margen del trata-
miento farmacoldgico, es demostrar que la Fisioterapia
aumenta las habilidades funcionales del paciente y que
los sistemas de realidad virtual pueden ser considerados
una nueva técnica de abordaje a considerar en el trata-
miento del paciente con ataxia cerebelosa progresiva.

Aprovechando las nuevas tecnologias y el amplio aba-
nico de videojuegos que utilizan el equilibrio y la coordina-
cion como forma ltdica, consideramos que los pacientes
ataxicos pueden usar esta tecnologia en base a la preci-
sion, concentracion y repeticion, siendo este objetivo ludico
un tratamiento mucho mas divertido y con un feedback
mucho mas eficaz que los ejercicios hasta ahora utilizados.

MATERIAL Y METODO

El trabajo consiste en un ensayo clinico controlado y
aleatorizado de corte longitudinal desarrollado en el Ser-
vicio de Fisioterapia, con la colaboracion del Servicio de
Neurologia y Rehabilitacién en un Centro Sanitario de la
Comunidad de Madrid durante el afio 2016.

Participantes

Se realizo un muestreo no probabilistico por cuotas,
seleccionando 21 pacientes diagnosticados de ataxia ce-
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rebelosa progresiva que acudian al centro. La muestra,
estuvo constituida por 10 hombres y 11 mujeres, con
edades comprendidas entre 36 y 75 afios, con una media
de 54,8 afios, y con una evolucion de la enfermedad
entre 2 y 18 afios, con una media de 6,65 afios de en-
fermedad. La edad de comienzo de la enfermedad se si-
tuaba entre 22 y 72 afios, con una media de 48,15 afios.

Los 21 pacientes que constituian la muestra fueron
distribuidos aleatoriamente mediante el programa Excel,
empleando la formula “=ALEATORIO.ENTER(0,1)", entre
un grupo de estudio de 11 participantes y un grupo con-
trol de 10.

Criterios de inclusion

— Ataxia cerebelosa degenerativa.

— Con sintomas de marcha ataxica y déficit de equilibrio.

— Puntuacion en Escala SARA igual o inferior a 3 en los
items 1y 2.

Criterios de exclusion

- Incapacidad de asumir bipedestacion sin apoyos.

— Deficiencias visuales.

— Capacidad cognitiva insuficiente, valorada con el MEC
(Mini Examen Cognoscitivo).

— Incapacidad de adaptacion a videojuego (WII)

Todos los pacientes recibieron un consentimiento in-
formado, en el cual se detalla todo el estudio, y con su
firma y aceptacion entraron a formar parte del proyecto.
El estudio fue aprobado por el Comité de Etica compe-
tente, con el codigo HULP PI1-2247.

Intervencion
Se llevo a cabo un programa de rehabilitacion dife-
rente para cada grupo durante 8 semanas, con frecuen-

cia de 2 dias a la semana:

— Grupo control: realizo en cada sesion 30 minutos de
ejercicios de Frenkel: tratamiento de coordinacion y
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equilibrio que hasta el momento es el que ha demos-
trado mayor efectividad. Consiste en ejercicios siste-
maticos y graduados disefiados para el tratamiento de
la incoordinacion resultante de muchas enfermedades.
Se basan en concentracion de la atencion, precision y
repeticion. Se realizaron siguiendo las pautas estable-
cidas por el autor; comenzando por los ejercicios en
decubito supino y después sedestacidn, bipedestacion
y marcha progresivamente y aumentando la dificultad
disminuyendo los apoyos fisico y visual'®),

— Grupo experimental: ademas de los ejercicios de Fren-
kel, emplearon durante 20 minutos mas: videoconsola
Nintendo WII; videojuego WII Fit, disefiado para en-
trenar la forma fisica y coordinacion. Se divide en ejer-
cicios de Yoga, Tonificacién, Ejercicios Aerdbicos y
Equilibrio. Se emplearon los ejercicios especificos para
desarrollar el equilibrio; y Wii Balance Board, una bas-
cula capaz de medir el peso y el centro de gravedad
del usuario y controlar la ejecucion de los ejercicios
por parte del paciente.

Variables

Consideramos como variable independiente el tipo
de tratamiento asignado, ejercicios de Frenkel o realidad
virtual, y como variables dependientes las manifestacio-
nes clinicas cerebelosas, medidas mediante la Escala
SARA.

Se consideraron como variables moduladoras la
edad, el sexo, el tiempo de evolucion de la enfermedad
y su edad de aparicion, los antecedentes familiares y
traumatolégicos y los incidentes acaecidos durante la in-
tervencion.

Instrumentos de medicion

— Escala de SARA (Scale for Assessment and Rating of
Ataxia). Valorada por el neurélogo habitual de los pa-
cientes. Consta de 8 items y valora cuantitativamente
las manifestaciones clinicas cerebelosas, sin conside-
rar otros sintomas. Se considera actualmente la es-
cala mas comoda y fiable para ataxias cerebelosas de
cualquier origen®,

en pacientes con ataxia cerebelosa

- MEC (mini-examen cognoscitivo). Test de cribado de
demencias. Valorado por los fisioterapeutas que lleva-
ron a cabo el estudio. Se empleo la version de 35 pun-
tos. Sus items exploran 5 areas cognitivas: Orien-
tacién, Fijacion, Concentracion y Célculo, Memoria y
Lenguaje®),

Seguimiento

Se valoraron los resultados antes y después del tra-
tamiento y durante un periodo de seguimiento a los 1, 3
y 6 meses.

Analisis de datos

Los datos se procesaron informaticamente mediante
una base de datos en formato Microsoft Excel, que més
tarde fue importada para su tratamiento estadistico en el
programa SPSS version 20.

En primer lugar se realiz6 un analisis descriptivo de
la situacion inicial o linea base en el grupo de estudio y
en el grupo control. Las comparaciones entre los dos gru-
pos independientes de tratamiento se realizaron funda-
mentalmente mediante una técnica no paramétrica (U de
Mann-Whitney). El anélisis de la evolucidn temporal entre
momentos de las variables cuantitativas, se realizé de
forma pareada, mediante el test no-paramétrico de Wil-
coxon (test de los signos). En ambos casos se considerd
un nivel alfa de 0,05.

RESULTADOS

Teniendo en cuenta el total de participantes, los va-
lores absolutos en la Escala SARA comparando antes y
después de la intervencion mostraron una mejoria signi-
ficativa en los sintomas atéxicos en ambos grupos (-2,37;
p =0,001), la cual se mantiene a los 6 meses de segui-
miento (-1,75; p = 0,001),

Las comparaciones entre los dos grupos indepen-
dientes de tratamiento se realizaron mediante U de Mann-
Whitney y el seguimiento mediante el test no-paramétrico
de Wilcoxon (test de los signos). Comparando con la
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prueba U de Mann-Withney los grupos control y experi-
mental no encontramos significacion estadistica (p = 0,48).
Aun asi se observan diferencias en los valores absolutos
de mejoria del grupo WII frente al de ejercicios de Fren-
kel exclusivamente (2,68 frente a 1,7), que aun no siendo
significativos estadisticamente son claramente observa-
bles, tal y como se muestra en la figura 1.

SARA - DISMINUCION EN UNIDADES DE MEDIDA

= DESPUES DE INTERVENCION =6 MESES DESPUES DE LA INTERVENCION

wil CONTROL GENERAL

FIGURA 1. Mejoria en los sintomas ataxicos
medidos con la escala Sara.

En la Escala SARA los pacientes del grupo experi-
mental mejoraron durante la intervencion de media 0,98
puntos mas que el grupo control y pasados 6 meses, si-
guen presentando mejoria mas notable en este grupo,
superando en mas de medio punto (1,95 frente a 1,41).

DISCUSION

Tanto la Escala SARA como el MEC estan validados
y comprobada su validez y consistencia interna, tanto en
su version original como en su version espafiola.

La escasez de estudios anteriores hace que resulte
complicado comparar con otros resultados obtenidos an-
teriormente. El tratamiento con ejercicios, aceptado en
la practica asistencial como la mejor opcién hasta el mo-
mento, dispone de pocos ensayos clinicos? que lo co-
rroboren. Y en cuanto a la realidad virtual, los estudios
encontrados respecto al tema se centran en otros tipos
de patologias neurolégicas diferentes a la ataxia®@ 29),
por lo que no se pueden establecer comparaciones con
nuestros pacientes, o se trata de estudios de entre uno
y cuatro casos'?”+? en la mayoria de las ocasiones.
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A la vista de los resultados obtenidos en el presente
estudio, y teniendo en cuenta que todos los participantes
obtuvieron mejoria, se podria considerar que el tratamiento
fisioterapéutico realizado constituye una herramienta Util
para la disminucion de los sintomas y la estabilizacion de
los pacientes con ataxia cerebelosa progresiva.

Por otra parte, los sistemas de realidad virtual pueden
ser un apoyo a los ejercicios, ya que, aunque no han de-
mostrado una significacion estadistica, los pacientes que
combinaron los dos tratamientos consiguieron mejores
resultados, observandose clinicamente una mayor dis-
minucion de los sintomas neuroldgicos.

Estimamos que es importante mencionar que los su-
jetos asignados al grupo experimental refirieron mayor
satisfaccion con la realizacion de la intervencion, aunque
ello no formaba parte de nuestro estudio, lo que podria
aumentar la adherencia al tratamiento.

Durante la realizacién del estudio se encontraron di-
versas limitaciones, entre las cuales el tamafio reducido
de la muestra, que ademas presenta una gran variabili-
dad, reduciendo la potencia del estudio; ausencias y
muerte experimental por diversas causas como inicio la-
boral o problemas personales y antecedentes traumato-
ldgicos; intervenciones quirdrgicas previas e incidentes
durante la intervencion debido a la alta ocurrencia de cai-
das en estos pacientes (en concreto dos sujetos sufrie-
ron accidentes de bicicleta y uno un ataque de gota) que
dificultaron la realizacion del programa de ejercicios y la
valoracion de la marcha y el equilibrio.

Consideramos que seria recomendable continuar en
esta linea de investigacion salvando las limitaciones ob-
servadas, realizando nuevos estudios con muestras de
mayor tamafio y mas homogéneas, y con mayor tiempo
de intervencion.

RESPONSABILIDADES ETICAS

Proteccion de personas y animales. Los procedi-
mientos seguidos en el presente estudio han cumplido
las normas de la Declaracion de Helsinki de la Asociacion
Médica Mundial, en su actualizacion de 2013 y que el es-
tudio ha sido evaluado y autorizado previamente por el
Comité Etico de Investigacion Clinica del Hospital Uni-
versitario La Paz, con el codigo HULP: PI-2247.
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Confidencialidad y consentimiento informado.
Los autores declaran que todos los pacientes incluidos
en el estudio han recibido informacién suficiente y han
dado su consentimiento informado por escrito para par-
ticipar en dicho estudio.

Privacidad. Los autores declaran que han seguido
los protocolos de su centro de trabajo sobre la publica-
cion de datos de pacientes y que en este articulo no apa-
recen datos personales de los sujetos de estudio.

Financiacién. La investigacion no ha recibido ningtin
tipo de financiacion ni ayuda econémica.

Conflicto de intereses. No existe ninglin conflicto de
intereses laboral, de investigacion, econémico ni moral.

Contribuciones de autoria. Todos los autores de-
claran haber participado en la concepcion, disefio y rea-
lizacion del estudio ademés de en sus revisiones una vez
finalizado, asi como aprobado la version finalmente en-
viada para su publicacién.
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