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Introduction: Dysphagia is a frequent alteration in Duchenne Muscular
Dystrophy (DMD), due to the progressive loss of lingual strength and suprah-
yodal musculature, generating hydration and nutrition complications. The
objective is to describe the electrophysiological characteristics of the suprah-
yoid muscle contraction during swallowing (SEMG), and the maximum tongue
pressure in 17 users aged 9 to 26 years with a diagnosis of DMD belonging to
Teleton Coquimbo. Materials (or patients) and Methods: Cross-sectional
descriptive observational study. Swallowing was evaluated through sEMG,
viscosity and volume test. In addition, maximum tongue pressure measurement
was performed with the TPS-100 device. The sample was non-probabilistic
and consisted of 17 male subjects aged 9 to 26 years with DMD. Results: The
mean anterior and posterior maximum tongue pressure (MTP) was 38.9 kPa +
11.4 (16.7-55.5) and 38.7 kPa £ 11.1 (18.7-56.8), respectively. The mean peak
suprahyoid contraction with nectar viscosity was 145.7 pv, 154.6 pv and 178.6
pv with volumes of 5, 10 and 20 ml, respectively. With water, the mean at 5,
10 and 20 ml volumes was 144.6 pv, 152.6 pv and 161.2 pv, respectively. With
Pudding, the mean was 202.3 pv, 203.4 pv and 215 pv for the 5, 10 and 20
ml volumes, respectively. Conclusions: The sSEMG and MTP value provides
useful physiological information for the evaluation of swallowing in patients
with DMD, warranting further comparative studies along these lines.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy, Muscle contraction, Swa-
llowing, tongue pressure.
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RESUMEN

Introduccién: La Disfagia es una alteracion frecuente en la Distrofia
Muscular de Duchenne (DMD), debido a la pérdida progresiva de la fuerza
lingual y musculatura suprahiodea, generando complicaciones de hidratacion
y nutricion. El objetivo es describir las caracteristicas electrofisiologicas de la
contraccion muscular suprahioidea durante la deglucion (sSEMG), y la maxima
presion lingual en 17 usuarios de 9 a 26 afios con diagnostico de DMD perte-
necientes al Instituto Teleton Coquimbo. Materiales (o pacientes) y Métodos:
Estudio observacional descriptivo de corte transversal. Se evaluo la deglucion
a través de SEMG y la prueba de viscosidad y volumen. Ademas, se realiz6 la
medicion de maxima presion lingual con el dispositivo TPS-100. La muestra
es no probabilistica dirigida a 17 personas de 9 a 26 aflos con DMD, de sexo
masculino. Resultados: La media de la maxima presion lingual (MPL) anterior
y posterior fue de 38,9 kPa+ 11,4 (16,7 - 55,5) y 38,7 kPa+ 11,1 (18,7 - 56,8),
respectivamente. La media del peak de contraccion suprahioidea con visco-
sidad néctar fue de 145,7 pv, 154,6 uv y 178,6 uv con volumenes de 5, 10 y
20 ml, respectivamente. Con el agua, la media en los volumenes de 5, 10y 20
ml fue de 144,6 pv, 152,6 uv y 161,2 pv, respectivamente. Con el Pudding, la
media fue de 202,3 pv, 203,4 pv y 215 uv para los volimenes de 5, 10 y 20
ml, respectivamente. Conclusiones: La sSEMG y el valor de MPL proporciona
informacion fisiologica util para la evaluacion de la deglucion en pacientes

con DMD, lo que justifica estudios comparativos posteriores en esta linea.
Palabras clave: Distrofia Muscular de Duchenne, Contraccion muscular,

Deglucion, presion lingual.

Introduccion

La distrofia muscular de Duchenne (DMD)
se caracteriza por su inicio en la infancia tem-
prana, y al ser una enfermedad neuromuscular
generalmente presentan alteraciones en la de-
glucion. Uno de los problemas mas complejos
en pacientes con enfermedades neuromusculares
progresivas es la disfagia, caracterizada por
la pérdida de la coordinacion, el sincronismo
y la eficiencia de la deglucion'-*?, La disfagia
en pacientes con DMD empeora con la edad,
presentando signos de ineficacia (dificultades
en el transporte del bolo desde la cavidad
oral hasta la faringe) en la etapa motora oral,
especificamente con la masticacion, reduc-
cidon del movimiento hio-laringeo y residuos
faringeos, atribuido a la debilidad orofarin-
gea'**, En nifios con DMD la fase oral esta
mas comprometida y contribuye al riesgo de
asfixia, incluso cuando la fase faringea esta
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relativamente preservada®*>.

Enla DMD, la pérdida progresiva de fuerza
y resistencia lingual perjudica principalmente
en la contencion del bolo en la boca o en la
generacion de la fuerza necesaria para impulsar
el bolo hacia la faringe de manera coordinada
y controlada. Las posibles consecuencias fun-
cionales de la debilidad de la lengua incluyen
alteraciones en el Timing de la deglucion
(tiempo de respuesta orofaringea de la deglu-
cion), lo cual genera complicaciones como
aspiraciones (paso de saliva y/o alimento a la
via respiratoria) y/o penetraciones laringeas
(paso de saliva y/o alimento a la via respiratoria
sobre las cuerdas vocales), deshidratacion y
desnutricion*>.

La fuerza lingual cumple un rol importante
en la propulsion del bolo en la etapa oral de
la deglucion®’®, la cual varia con la edad en
personas sanas. Al respecto, en los nifios con
un desarrollo tipico se ha demostrado que la
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fuerza de la lengua aumenta rapidamente entre
los 3 y los 6 afios de edad y luego continta
aumentando, pero a un ritmo mas lento, durante
la nifiez y la adolescencia®. La medicion de
la fuerza lingual se realiza mediante equipos
clinicos (IOPI y TPS-100) que registran una
medida de presion expresados en kilo pascales
(kPa) o hectopascal (hPa). La fuerza tipica de
la lengua de un nifio de 3 afios es de 21 kPa,
que aumenta a 46 kPa a los 6 afios y a 69 kPa
a los 17 afios. La fuerza lingual promedio
reportada en personas adultas, generalmente
varia de 43 a 78 kPa’. En adultos sanos, la
fuerza maxima media de la lengua alcanza
un maximo de aproximadamente 62 kPa en
adultos jovenes y de mediana edad antes de
disminuir gradualmente a 51 kPa después de
los 60 anos’.

La debilidad muscular en la DMD sigue un
curso progresivo, el cual también compromete
la musculatura supra-hioidea y la funcion la-
ringea ya que afecta el cierre laringeo, produce
tos y deterioro en el transito del bolo, lo que
ademas puede comprometer los mecanismos
de defensa de las vias respiratorias y deteriorar
el reflejo de tos, provocando complicaciones
respiratorias'’. Estas dificultades también pue-
den conducir a una disminucién de la ingesta
oral, causando pérdida de peso que puede ser
importante en el escenario final en pacientes
con DMD!'12,

De acuerdo con las revisiones sistematicas
efectuadas por Audag et al."” y la llevada a cabo
por O’Horo et al.'* respecto de trastornos de la
deglucion en enfermedades neuromusculares,
existen 4 grandes herramientas para el estudio
de la deglucion en trastornos neuromusculares:
el cuestionario de deglucion Sydney (SSQ),
la electromiografia de superficie SEMG, la
escala de estado de deglucion de enfermeda-
des neuromusculares (NdSSS) y el estudio de
deglucion videofluoroscopica (VFSS)!314.15.16,

En la literatura no se han descrito las
caracteristicas deglutorias en pacientes con
DMD debido a las escasas pruebas disponibles
para ello, por tal motivo es que mediante este
estudio se pretende describir las caracteristicas
de la fuerza lingual y contraccion muscular
suprahioidea en 17 usuarios de 9 a 26 afos
con diagndstico de DMD pertenecientes al
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Instituto Teleton Coquimbo, a través de la
electromiografia de superficie y dispositivo
de medicién de maxima presion lingual.

Materiales (o pacientes) y Métodos

Se realiz6 un estudio observacional descrip-
tivo transversal, en el cual se invit6 a participar
a 24 usuarios que cumplian al 28/09/2022
con los siguientes criterios de inclusion: 1)
varones entre los 7 y 31 afios de edad con
confirmacién diagnostica de DMD pertene-
cientes al Instituto de Coquimbo y 2) usuarios
activos al afio 2022. Mientras que los criterios
de exclusion fueron: 1) condicion aguda que
impida la evaluacion de la deglucion y 2) que
hayan recibido tratamiento para la deglucion
en los ultimos 12 meses. El estudio finalizo
con una muestra no probabilistica compuesta
por 17 varones con diagnostico de DMD entre
9 y 26 afios de edad.

Para la clasificacion del nivel funcional de
la deglucion se utilizo la escala Neuromuscular
Disease Swallowing Status Scale (NdSSS),
escala de 8 niveles, disefiada para evaluar si-
tuaciones de deglucion que se encuentran con
frecuencia en enfermedades neuromusculares
progresivas y que reflejan situaciones que a
menudo se encuentran en entornos clinicos
reales (Figura 1).

La méaxima presion y el grado de fatigabi-
lidad de la lengua se midieron con el Tongue
Pressure Measurement and Strengthening
Trainer (TPS-100) que esta compuesto por una
aplicacion descargable en sistema operativo
Android y por una almohadilla de silicona
llena de aire que se conecta al dispositivo a
través de un cable de nylon.

Para medir la maxima presion anterior y
posterior de la lengua, se posiciona al partici-
pante en sedente en una silla o en su silla de
ruedas frente a la tablet que tiene instalada la
aplicacion del dispositivo. Se coloco la almo-
hadilla en el centro de la lengua, inmediata-
mente detrés de los incisivos centrales o zona
de inicio de los primeros molares (posterior).
El examinador sostuvo el vastago de la almo-
hadilla en un punto inmediatamente anterior
a los incisivos centrales del participante para
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Figura 1. Neuromuscular disease swallowing status scale (NdSSS).

asegurar la posicion exacta. Los maxilares
de los participantes no estaban sujetos. Se
solicito a los participantes que levantaran
la lengua y apretaran la almohadilla contra
el paladar tan fuerte como pudieran durante
aproximadamente 3 segundos. Luego, el exa-
minador retird la almohadilla de la boca del
participante e intent6 otras dos mediciones en
la misma posicidn anterior, en un total de tres
mediciones, las cuales fueron registradas en
la aplicacion del dispositivo.

Para medir la actividad muscular su-
prahioidea se posiciona al usuario en una
silla o silla de ruedas del mismo y se limpia
la zona supra-hioidea con Alcohol Pad, luego
se adhieren 3 electrodos de superficie, dos en
ambos lados de la region submentoniana y uno
a nivel de clavicula. Se conectan los cables
de los electrodos al electromiografo, el cual
esta conectado a una aplicacion instalada en
un iPad a través de bluetooth. Se realiza la
prueba de deglucion de viscosidad y volumen,
en la cual el evaluador entrego6 la viscosidad de
néctar, agua y pudding a través de una jeringa
de 60 ml, para ello se dosifico en 5 ml, 10 ml
y 20 ml. La aplicacion registra la maxima
contraccion muscular submentoniana. Para
la administracion de cada volumen definido
se realizaron 3 intentos.

Se realiz6 una estadistica descriptiva de las
variables del estudio, calculando medidas de
resumen (promedio, desviaciones estandar,
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minimos, maximos, entre otros), y se constru-
yeron tablas de frecuencias para ilustrar los
resultados de la investigacion. Cabe destacar,
que la investigacion fue aprobada por el Comité
Etico Cientifico (CEC) SPANL-TELETON
bajo el numero 122/2022.

Resultados

Caracteristicas clinicas

Las caracteristicas clinicas de los sujetos
se presentan en la Tabla 1. La edad de los
usuarios fluctud entre los 9 y 26 afios cumpli-
dos, con un promedio de 15 afos. Las fases
de la DMD variaron entre el nivel 2 y 4 de
manera equitativa y el estado de la deglucion
muestra mayor frecuencia del nivel 8 (65%),
que corresponde al estado de alimentacion
totalmente oral sin restricciones (Tabla 1).

Actividad muscular suprahioidea
en deglucion

La media del peak de contraccion suprahioi-
dea en deglucion con viscosidad néctar a 5 ml
fue de 145,7 pv £ 63,4 (69-249), a 10 ml fue de
154,6 uv+70,9 (11-259) y a 20 ml fue de 178,6
puv £ 68,1 (92-322). En cuanto a la frecuencia
relativa del nimero de degluciones con visco-
sidad néctar y 5 ml, el 66,7% corresponde a 1
deglucion, 26,7% para 2 degluciones y 6,7%
para 3 degluciones. Con 10 ml la frecuencia

Rehabil. integral 2022; 17 (1): 17-24



MAXIMA PRESION LINGUAL Y CONTRACCION MUSCULAR SUPRA-HIOIDEA DURANTE LA DEGLUCION

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de los pacientes con

DMD
Caracteristicas n =17
Edad (anos) 15,5+4,5
Sexo masculino, n (%) 17 (100%)
Nivel DMD, n (%)
2 6 (35,3%)
3 6 (35,3%)
4 5(29,4%)
Nivel NdSSS, n (%)
4 1(5,9%)
7 5(29,4%)
8 11 (64,7 %)

Relacion nivel DMD y NsSSS.

relativa fue de 46,7% para 2 degluciones, 40%
para 1 deglucién y 6,7% para 3 degluciones.
Y la frecuencia relativa de la deglucion con
20 ml fue de 42,9% para 2, 28,6% para 1y
21,4% para 3 degluciones (Tabla 2).

En cuanto a la viscosidad tipo agua, la
media de contraccion suprahioidea en los
volimenes de 5, 10 y 20 ml fue de 144,6 uv
+ 56,2 (66-231), 152,6 uv + 64,6 (66-303) y
161,2 uv £ 58,3 (82-297), respectivamente.
En relacion al nimero de degluciones con
el volumen de 5 ml, la frecuencia relativa
se distribuye en 76,5% para 1 deglucion y
23,5% para 2 degluciones. En tanto con 10ml,
la frecuencia relativa se distribuye en 58,8%
para 1 deglucion, 35,3% para 2 degluciones
y 5,9% para 3 degluciones. Y con 20 ml la

frecuencia relativa se distribuye en 41,2%
para 2 degluciones, 35,3% para 1 deglucion
y 17,6% para 3 degluciones (Tabla 2).

Finalmente, la media de la contraccion
suprahioidea para la viscosidad tipo Pudding
fue de 202,3 pv + 60,7 (101-284), 2034 pv +
53,6 (104-287) y 215 uv £ 60,7 (139-319) para
los volumenes de 5, 10 y 20 ml, respectiva-
mente. En relacion al nimero de degluciones
con el volumen de 5Sml, la frecuencia relativa
se distribuye en 38,5% para 3 degluciones,
30,8% presentd 1 deglucién y 23,1% para
2 degluciones. En tanto con 10 ml, la fre-
cuencia relativa se distribuye en 41,7% para
3 degluciones, 33,3% para 2 degluciones y
25% para 1 deglucion. Por altimo, con 20 ml
la frecuencia relativa se distribuye en 54,5%
para 2 degluciones, 27,3% para 3 degluciones
y 9,1% para 1 deglucion (Tabla 2).

Maxima presion lingual

En relacién a la medicion de la porcion
anterior de la lengua, la media de la maxima
presion lingual fue de 38,9 kPa + 11,4 (16,7
- 55,5) y el porcentaje de fatiga fue de 19,5%
+13,5(1,5-48,6). Por ultimo, la porcién pos-
terior de la lengua tuvo una media de maxima
presion lingual de 38,7 kPa+ 11,1 (18,7 - 56,8)
y un porcentaje de fatiga de 24,6% = 15 (4,3
- 53,8) (Tabla 3).

Discusion

Peladeau-Pigeon y Steele'®, en su estudio

Tabla 2. Actividad muscular suprahioidea durante la deglucion

Volumen Peak (pv) Cantidad degluciones
5ml(n=15) 145,7 + 63,4 (69-249) 1(66,7%), 2 (26,7%), 3 (6,7%)

Néctar 10 ml (n = 15) 154,6 + 70,9 (11-259) 1 (40%), 2 (46,7%), 3 (6,7 %)
20ml(n=14) 178,6 + 68,1 (92-322) 1(28,6%), 2 (42,9%), 3 (21,4%)
5ml(n=17) 144,6 + 56,2 (66-231) 1(76,5%), 2 (23,5%)

Agua 10ml(n=17) 152,6 + 64,6 (66-303) 1(58,8%), 2 (35,3%), 3 (5,9%)
20ml(n=17) 161,2 + 58,3 (82-297) 1(35,3%), 2 (41,2%), 3 (17,6%)
5ml(n=13) 202,3 £ 60,7 (101-284) 1(30,8%), 2 (23,1%), 3 (38,5%)

Pudding 10ml(n=12) 203,4 + 53,6 (104-287) 1(25%), 2 (33,3%), 3 (41,7%)
20ml(n=11) 215 + 60,7 (139-319) 1(9,1%), 2 (54,5%), 3 (27,3%)

Rehabil. integral 2022; 17 (1): 17-24
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Tabla 3. Maxima presion lingual anterior y posterior

Promedio Desviacion estandar Minimo Maximo
MPLA (kPa) 38,9 1,4 16,7 55,5
PPLA (kPa) 27,5 10 9,7 45,8
FA (%) 19,5 13,5 1,5 48,6
MPLP (kPa) 38,7 11,1 18,7 56,8
PPLP (kPa) 25,7 10,9 8,4 47,2
FP (%) 24,6 15 4,3 53,8

MPLA maxima presion lingual anterior; PPLA promedio presion lingual anterior; FA fatiga anterior; MPLP maxima presion
lingual posterior; PPLP promedio presién lingual posterior; FP fatiga posterior.

de maxima presion lingual en hombres sanos
encontraron una media de 60,29 kPa en la
zona anterior lingual y de 54,47 kPa en la
zona posterior para el rango de 10-19 afios.
Valores que estan sobre lo encontrado en el
presente estudio que presentan una media de
38,9 y 38,7 kPa (zona anterior y posterior,
respectivamente) para el rango de 9-26 afios
de edad y diagnostico de DMD. Diferencia que
muestra la disminucion del peak maximo en la
poblacién con DMD en relacidn a voluntarios
sanos de la misma edad y que podria explicar
las dificultades de deglucién que presentan
frecuentemente las personas con distrofia
muscular&l8,19,20,21,22‘

En el presente estudio mas del 60% de la
muestra presentd alimentacion totalmente oral
sin restricciones (nivel 8 de NdSSS), similar
al tipo de dieta promedio encontrado en el
estudio de Umemoto et al.?, (nivel 5 de la
Escala funcional de ingesta oral, FOIS). Lo
que podria deberse a los valores encontrado
en la presion maxima de la lengua, y que
probablemente se relacionaria con el estado
de la deglucidn de las personas con DMD. En
este sentido, estudios correlacionales futuros
enfocados en la maxima presion lingual y el
estado de la deglucion en personas con DMD
podria entregar respuestas en relacion a este
parametro.

Estudios anteriores han sugerido que los
pacientes con enfermedades neuromusculares
con una maxima presion lingual (MPL) mas
baja pueden tener un riesgo elevado de asfixia
y/o modificacion de la dieta*?*. Umemoto et
al.?, demostr6 en su estudio en el grupo de
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DMD diferentes distribuciones de tipos de
dieta, medido con la escala FOIS. En tanto,
los valores mas altos de la MPL fueron de 29
kPa y el nimero de pacientes que recibieron
alimentos de tipo puré o alimentacion por son-
da fue mayor cuando la MPL era < 30 kPa®.

La media de la maxima presién lingual en
el presente estudio fue de 38,9 kPa, superior
al valor promedio de la muestra de Umemoto
et al.. Larazon de la diferencia de promedio
puede ser que la edad media de los pacientes
era menor que la del estudio de Umemoto
et al. (15 frente a 19.6 afos), lo cual tendria
sentido en la base tedrica de que a mayor edad
de la persona con DMD presentaria menor
fuerza lingual.

Los resultados obtenidos por Hanayama et
al.?, demuestran que la anomalia mas frecuente
de la Videofluoroscopia (VFC) en personas
con DMD con un promedio de edad de 19,9
anos fue el residuo en cavidad oral y faringe.
Hallazgo que tiene relacion con los signos
clinicos de problemas de eficiencia deglutoria
en esta patologia. En este sentido la frecuencia
del nimero de degluciones (deglucion fraccio-
nada) en el presente estudio, muestra similitud
con lo descrito por Hanayama et al., que se
relaciona directamente con la deglucion frac-
cionada encontrada con volumen de 20 ml en
todas las viscosidades (néctar-agua-pudding).

St Guily et al.?%, informaron en su estudio
que los pacientes con diagnostico de miopatia
tendian a evidenciar mayor dificultad con los
solidos mas que con los liquidos. Este resultado
se relaciona con lo medido por Hanayama et
al.?®, en relacion a los residuos orales y farin-
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geos y pudiera reflejar una disminucion de la
fuerza propulsora faringea. En este mismo
escenario, lo encontrado en el presente estudio
en la viscosidad tipo pudding y la frecuencia
de deglucion muestra que mas del 60% de los
participantes presentan deglucion fraccionada
en todos los volumenes investigados, lo cual
refleja que la viscosidad con mayor dificultad
es el pudding (sélido).

Este estudio tuvo varias limitaciones. En
primer lugar, aunque la edad y la gravedad
de la enfermedad pueden influir en la maxi-
ma presion lingual, es dificil hacer coincidir
los grupos debido a las diferencias en las
caracteristicas de la enfermedad (p. ej., edad
de inicio y tasa de progresion). En segundo
lugar, aunque se aplico la escala de estado de
la deglucion NdSSS, la decision en relacion a
la alimentacion de cada caso dependia, hasta
cierto punto, de la familia y de la experiencia
de los miembros del equipo multidisciplinario.
Por ultimo, no se aplico un estudio objetivo
de medicion de la deglucidon como es la Vi-
deofluoroscopia. No obstante, estos resultados
proporcionan informacion importante para guiar
en los siguientes estudios a realizar con DMD.
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