I NELMOLOGICA I

rd

L]
=t
=
o
=
e
=
Z
d

COORDINACION EDITORIAL
Dario Maldonado Gémez
Carlos Arturo Torres Duque

FUNDACION NEUMOL OGICA
COLOMBIANA

Neumologia - Medicina Interna
Dario Maldonado G.
Alejandro Casas H.

CarlosArturo Torres D.
Sylvia Péez M.
Mauricio Gonzélez G.
Abraham Ali M.
Javier Lasso A.
Jacqueline PaviaA.

Neumologia Pediatrica
Oscar Barén P.
Carlos Rodriguez M.

Radiologia
Humberto Varén A.

Cirugia Torécica
LuisJaime Téllez R.
Camilo Osorio B.
Alvaro Casallas G.

Epidemiologia Clinica
Claudia Jaramillo V.

VOLUMEN 6+ No.2+ MAYO, 2003

Perspectiva Neumologica

BOLETIN BIMESTRAL DE LA FUNDACION NEUMOLOGICA COLOMBIANA

ISSNO1234-8124

www.neumologica.org

TARIFA POSTAL REDUCIDA No. 798

COMPROMISO RESPIRATORIO
EN ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR

Sylvia Péez Moya, MD*

Leidy Nieto Téllez, Ft**

Dario Maldonado Gomez, MD***
Carlos A. Torres Duque, MD****

Introduccion

El espectro de las enfermedades neuromusculares es muy
amplio y son pocas |as que respetan |os mdscul os respirato-
rios. Laprincipal causade morbilidad y mortalidad en estos
pacientes es el compromiso respiratorio que generamente
se manifiesta por infeccion respiratoria recurrente y falla
ventilatoria. Presentamos dos pacientes con enfermedad
neuromuscular y compromiso respiratorio Severoy revisa-
mos su enfoque diagndstico y terapéutico.

Caso No. 1

Mujer de 40 afios quien consulté por cuadro de tres dias de
disneasibilante de intensidad progresiva que se incrementd
hasta tener ortopnea y ateracion del estado de conciencia
después derecibir anti-inflamatorios no esteroideos (AINES)
paratratamiento de cefaleay dismenorrea. En el servicio de
urgencias se encontrd en falla respiratoria hipercépnica que
requiri6 intubacion orotraqueal y traslado a la unidad de
cuidado intensivo. Relaté antecedentes de asma moderada
en manejo con beclometasonay broncodilatadoresinhalados
e historia familiar de distrofia muscular mioténica en dos
hermanos.

Con diagnostico de falla respiratoria hipercpnica secunda-
riaacrisis asmética severainducida por AINES setratd con
broncodilatadores, esteroides sistémicos, aminofilina 'y
sulfato de magnesio; por falta de respuesta se agregé seda-
cion (fentanil, midazolam, pentotal sodico) y relajacion
muscular (pancuronio), con lo cua se obtuvo mejoria del
broncoespasmo, apesar de lo cual su extubacion fue dificil.
Una vez extubada se hicieron manifiestas disfonfa, disfa-
gia, dificultad para la movilizacion de secreciones por tos
inefectiva y ptosis palpebral derecha. Por eso y dados los
antecedentes familiares se considerd el diagnéstico de en-
fermedad neuromuscular tipo distrofiamuscular mioténica.

Con ¢l propésito de evaluar la funcion pulmonar se realiz6
curvade flujo- volumen y vol imenes pulmonares que mos-
traron alteracion restrictiva moderada (Tabla No. 1), con
volumen residual (VR) normal, volumen de reserva
espiratoria (VRE) disminuido y relacion volumen residual/
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capacidad pulmonar total (VR/CPT) aumentada lo que in-
dico que la alteracion restrictiva podia ser hipodinamica,
posiblemente por enfermedad neuromuscular. La capacidad
de difusion paramonoxido de carbono (DL CO) fue normal.
La evaluacion de los muscul os respiratorios mediante ven-
tilacion voluntaria méxima (VVM), presion inspiratoria
méxima (PIM), presion espiratoria maxima (PEM), presion
transdiafragmética (Pdi) y presion esofégica (Pes) con la
tos mostré compromiso severo delos musculosinspiratorios
y espiratorios siendo mayor el de éstos Ultimos (Tabla No.
2). Los gases arteriales, después de controlada la crisis
asmaéticay recibiendo unaFlO, de 0.28, mostraron acidosis
respiratoriacronicacon pH: 7.39, PaCO,: 37 mmHg, PaO,;
65 mmHg, HCO,: 23 mEg/L, Sa0,: 92%y aumento de la
diferencia alvéolo-arterial de oxigeno: 32 mm Hg.

El estudio de neuroconduccion fue normal y la
electromiografia mostré compromiso muscular inespecifi-
co pero significativo por lo cual se le indicé una biopsia
muscular y estudio genético con €l propdsito de determinar
el diagnastico especifico de la alteracion muscular.

Con estos hallazgos se confirmé compromiso funcional res-
piratorio severo de origen muscular (hipodinamico). Para
evaluar el patron respiratorio y la saturacion de oxigeno
durante el suefio, se realizé polisomnograma el cual mos-
tré: suefio fragmentado, apneas-hipopneas obstructivas de
suefio con un indice (IAH: 41/h) (Figura No. 1), periodos
de hipoventilacion hipodindmica hasta de 5 minutos de du-
racion y desaturacion severa (suefio N-REM: 66%, suefio
REM: 54%) que corrigid con oxigeno suplementarioa2 L/
min.

La paciente se manejé con terapia respiratoria intensiva
orientadaa manejo de secreciones en unapaciente asmatica
con compromiso de los mUscul os respiratorios. Después de
una severa mejoria se pudo estabilizar y darse de alta con
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Figura No. 1. Polisomnograma. Hipopneas obstructivas y desaturacion



Tabla No. 1. Pruebas de funcion pulmonar

Predicho Hallado % del Predicho

CVF 3.30 1.96 59
VEF, 281 167 60
VEFW/CVF(%) 85 85

CPT 4.43 3.32 69
VRE 1.09 0.60 55
R 1.50 1.36 91
VR/CPT (%) 31 41

DLCO adj 26.3 20.9 79
VA 4.64 3.66 79
DLCO/VA 5.58 6.69 120

Tabla No. 2. Evaluacion de los musculos respiratorios

Medida Predicho Hallado Porcentaje
WM 95 61 64
PIM(cmH20) -84 -43.8 52
PEM(cmH20) +149 +49.7 33

Pdi >90 4

Pestos 412

oxigeno, beclometasona, salbutamol y bromuro de ipratropio por inhalacion
(IDM), terapiafisicay respiratoriay controles por consulta externa. Se encuen-
tra pendiente latitulacion de presion positiva en |a via aérea para correccion de
laventilacion durante el suefio y larealizacion de labiopsiamuscular y los estu-
dios genéticos.

Caso No. 2

Paciente de sexo masculino de 19 afios de edad, procedente de Barranquilla,
estudiante universitario, con historia de distrofia muscular de Duchenne diag-
nosticada desde la infancia, quien asistio a la Fundacion Neumol6gica Colom-
biana para evaluacion respiratoriaintegral . Refirio disminucion progresivade la
fuerzamuscular, que requiere €l uso de sillade ruedas desde |os 12 afios de edad
y dificultad paralamovilizacién de secreciones durante lasinfecciones del tracto
respiratorio superior. Al momento de la consulta solo podia realizar actividades
de aseo persona y alimentacion. No manifestd disnea en reposo ni con las acti-
vidades referidas. Refiri6 un suefio inquieto pero reparador y cefalea ocasiona
a despertar. Su tnico hermano y otros familiares maternos sufren de distrofia
muscular de Duchenne.

Al examen fisico se encontré con frecuencia respiratoria de 21/min. Tenia
escoliosis leve, ruidos respiratorios difusamente disminuidos con reduccion de
|a expansion toracoabdominal |acual erasincronicay atrofiade los misculos de
extremidades principalmente los distales. La fuerza muscular se encontré seve-
ramente disminuida: miembros inferiores: 1/V; brazos: 1/V; manos: II-I11/V;
cintura escapular y pélvica: I/V.

Se redlizaron: radiografia del térax que mostrd cifoescoliosis leve, disminucion
del volumen pulmonar y cardiomegalia global. Los gases arteriales en reposo
fueron normales. En la curva de flujo volumen tenia alteracion restrictiva severa
de tipo hipodinamico. La capacidad de difusion para e mondxido de carbono
estaba severamente disminuida en términos absolutos y normal a relacionarla
con el volumen aveolar. La evaluacion de los misculos respiratorios mostrd
PIM, PEM y Pdi severamente disminuidas (Tabla No. 3).

En el polisomnograma se encontré patrén de respiracion paraddjica, apneas
hipopneas hipodinamicas con un indice severamente elevado (67/h) y desaturacion
durante el suefio (88%), mayor durante las apneas hipopneas (83%). El
polisomnograma con presion positiva por méscara nasal (Bi-PAP) mostr co-
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Tabla No. 3. Pruebas de funcion pulmonar

Predicho Hallado % del Predicho

(VF 5.18 1.30 25
VEF1 447 1.30 29
VEF1/CVF 85 100

DLCO 45.4 10 22
VA 7.46 2.30 31
DLCO,/VA 6.47 5.0 77
PIM -45 34
PEM +38 15
Pdi 27

rreccion del patron de respiracion paradéjica, de las apneasy de la desaturacion
de oxigeno.

Estaevaluacion indicd un compromiso severo de los misculos de larespiracion,
atribuible a su enfermedad de base. En vigilia no tenia hipoventilacion a pesar
de la severidad de |a alteracion ventilatoria secundaria. Durante la noche se do-
cumentd mayor compromiso definido por desaturacion, apneasy respiracion pa-
raddjica sugestiva de hipoventilacion nocturna como se ha descrito en estos pa-
cientes. El paciente regres a Barranquilla con indicaciones de terapia fisicay
respiratoriay uso de presion positiva nocturna por mascara nasa (Bi-PAP).

DISCUSION

Los musculos respiratorios tienen un papel central en € mantenimiento de la
funcion ventilatoria normal. Muchas enfermedades neurolégicas y musculares
pueden afectar la funcion respiratoria comprometiendo los volmenes, la venti-
lacion alveolar y la capacidad paratoser y movilizar las secreciones bronquiales
lo cual predispone a las infecciones respiratorias recurrentes. Las enfermedades
neuromusculares que con frecuencia cursan con trastorno de la ventilacion por
compromiso de los muscul os respiratorios se enumeran en latabla No. 4.

Fisiopatologia
En las enfermedades neuromuscul ares los cambios en la funcién ventilatoria es-

tan determinados por el grado de compromiso de los mdsculos inspiratorios,
espiratorios 0 anbos tanto en vigilia como durante el suefio.

Musculos inspiratorios. Su compromiso reduce la excursion toracica ocasio-
nando disminucion de la capacidad vital (CV) y del volumen corriente (VC); en
las fasesiniciales se logramantener la ventilacion normal (volumen minuto-VE)
a expensas de un aumento de la frecuencia respiratoria. Ante situaciones que
aumentan la demanda ventilatoria (ejercicio, fiebre, infeccion) esta compensa-
ci6n se haceinsuficientey amedida que progresalaenfermedad hay incapacidad
para mantener la ventilacion normal y se presenta hipoventilacion alveolar que
conllevaa hipercapnia e hipoxemia. Puede haber ateracion del patron respirato-
rio con asincronia téraco-abdominal lo cual contribuye aladisminucion del VC.

Como consecuenciade ladisminucion delaCV y del VCy el mal mangjo delas
secreciones pueden aparecer atelectasias. La presencia de éstasy ladisminucion
del tiempo inspiratorio favorecen un desequilibrio de larelacion ventilacion per-
fusion que contribuye ala hipoxemia.

Musculos espiratorios: Laconsecuencia mas importante de su compromiso esla
disminucion delafuerzaespiratoriay consecuentemente delos flujos espiratorios
méximos |o cual afecta significativamente el mecanismo de |a tos favoreciendo
lainfeccion respiratoria.

Su afeccion también ocasiona disminucion del retroceso elastico del sistemares-
piratorio con aumento del volumen residual y disminucion del volumen de reser-
va espiratoria que favorece la aparicion de atelectasias.
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Otros grupos musculares. EI compromiso de los musculos laringeos y gl6ticos
ocasiona ateracion de la deglucion y del mecanismo de la tos favoreciendo la
broncoaspiracion, |as atelectasias y la infeccion respiratoria. La afeccion de los
musculos lingualesy retrofaringeos favorece la obstruccion de lavia aérea supe-
rior durante el suefio, apareciendo apneas € hipopneas obstructivas. Ladebilidad
de los muscul os espinal es causa frecuentemente escoliosis que puede ser severa
y contribuir ala alteracion restrictiva.

Alteraciones respiratorias durante el suefio. Son frecuentes en este grupo de
pacientes y generalmente preceden a los cambios ventilatorios en vigilia. La al-
teracion més frecuente es la hipoventilacion que se presenta como consecuencia
deladisminucion del VC, principamente durante el suefio de movimientos ocu-
lares rapidos (REM) por atonia de los mscul os faringeos e intercostales. Tam-
hién se presentan apneas e hipopneas las cuales pueden ser obstructivas, centra-
les o hipodindmicas. Las obstructivas ocurren cuando hay compromiso bulbar
con afeccion de los masculos faringeos; las hipodindmicas se deben a una pobre
expansion toracoabdominal por compromiso delos mdscul osinspiratorios. Como
consecuencia dela hipoventilacion y de las apneas-hipopneas se presenta
desaturacion e hipercapnia durante el suefio. Estas alteraciones determinan una
mala calidad de suefio, con frecuentes despertares, menor tiempo total de suefioy
del porcentaje de suefio REM y profundo.

Manifestaciones clinicas

L as manifestaciones no respiratorias ocasionadas por laenfermedad de base pue-
den dominar el cuadro clinico. La principal manifestacion respiratoria es la dis-
nealacual progresaamedida que avanzalaenfermedad. Inicialmente se presen-
ta con e esfuerzo o ante situaciones que aumentan la demanda ventilatoria (in-
fecciones, fiebre); posteriormente aparece con pequefios esfuerzos (hablar, co-
mer) y finalmente se presenta en reposo. Con la progresion de la enfermedad la
tos se vuelve inefectiva favoreciendo el acimulo de secreciones bronquiales, el
desarrollo de atelectasias y lasinfecciones pulmonares. Las atelectasias generan
hipoxemia por lo cual se recomienda el seguimiento del paciente con pulso-
oximetria; si la presenta debe incrementarse la terapiarespiratoriay si persiste o
aumenta el paciente debe trasladarse a hospital. En estados avanzados se hacen
evidentes lainsuficienciay lafallarespiratoria

Como consecuencia del compromiso respiratorio durante el suefio, estos pacien-
tesrefieren ronquido, respiracion irregular o fragmentaday despertar con asfixia
ocon cefalea. Por sumalacalidad de suefio presentan fatiga diurna, hipersomnio
y compromiso de la memoria. La mayoria de los pacientes tienen un curso pro-
longado de la enfermedad con compromiso funciona significativo que llega a
limitar laactividad cotidianay afectar la calidad de vida

Como sucede con los sintomas, en e examen fisico generalmente predominan
los hallazgos de la enfermedad neuromuscular de base. Desde el punto de vista
cardiorrespiratorio se puede encontrar taguipnea y uso de musculos accesorios.
En la enfermedad avanzada se observa asincronia toracoabdominal y signos de
hipercapniay de hipertension pulmonar.

Estudio del compromiso respiratorio
Debe sospecharse compromiso de los mdsculos respiratorios en todo paciente

Tabla No. 4.

Compromiso anatdomico Enfermedad

con enfermedad neuromuscular. Su estudio incluye:

Gases arteriales: pueden ser normales cuando el compromiso es leve. Con la
progresion delaenfermedad pueden mostrar hipoxemiae hipercapnia; estos cam-
hios aparecen inicialmente durante el suefio y se presentan posteriormente en
vigilia. La P(A-a)O, puede estar aumentada ya que ademés de hipoventilacion
hay alteracion de la relacion ventilacion-perfusion.

Curva de flujo-volumen y volimenes pulmonares. muestran alteracion restricti-
va hipodinamica con disminucion de laCVF, CPT y VRE, relacion VEF /CVF
normal y aumento del VR y de larelacion VR/CPT que no deben interpretarse
como atropamiento de aire.

Capacidad de difusion para el mondxido de carbono (DLCO): puede encontrar-
se disminuida en términos absolutos como consecuencia de |a disminucion del
volumen alveolar (VA). Larelacion DLCO/VA por lo tanto es normal.

Pruebas de fuerza delos misculos respiratorios: hay disminucion delas presio-
nes maximas, tanto inspiratoria (PIM) como espiratoria (PEM). La medicién de
laPIM no discrimina cuales son los msculos comprometidos, si |os diafragmas
olosintercostales; paralo cual debe medirsela presion transdiafragmética (Pdi),
que permite determinar el compromiso de |os diafragmas.

Saturacion nocturna de oxigeno: ladesaturacion nocturna se presenta.como con-
secuencia de |a hipoventilacion, las apneas hipopneas o de una ateracion en la
relacion ventilacion-perfusion.

Polisomnograma: puede mostrar alteraciones de la arquitectura del suefio, la
presencia de apneas hipopneas, |os cambios del patron respiratorio o lapresencia
de desaturacion de O,. Se puede megir |a presion transcutanea de CO, que permi-
te evauar |a presencia de hipoventilacion aveolar.

Medidas del control de la ventilacién: a pesar de que las enfermedades
neuromusculares no afectan primariamente el control de la ventilacion primaria-
mente, |a hipercapnia cronica puede afectarlo.

Radiografia del térax puede ser normal pero con frecuenciay a medida que la
enfermedad progresa puede mostrar escoliosis secundaria, atelectasiaso neumo-
nia.

Manejo del compromiso respiratorio

La prevencion de la morbilidad respiratoria es un componente fundamental del
manejo del paciente con enfermedad neuromuscular. Esto se puede lograr me-
diante laimplementacion de un programa cuidadoso de terapia respiratoria, en-
focado al mantenimiento de una higiene bronquial 6ptima, 1o cual requiere la
preservacion del mecanismo de la tos y de la limpieza mucociliar. La
hipoventilacion alveolar puede requerir apoyo ventilatorio con sistemas de ven-
tilacion no invasiva.

Terapiarespiratoria:

Maniobras de tos asistida: pueden ser manuales (compresion manual
toracoabdominal aplicada en la fase expulsiva de la tos) 0 mecanicas (uso de un
“in-exsufflator”). Mejoran la limpieza bronquial previniendo las atelectasias y
lasinfecciones. Debeiniciarse en pacientes cuya CV esmenor a2 L o< del 50%
del predicho, o cuando el flujo pico con latos sea menor a 270 L/min.

Enfermedades neuromusculares que afectan la ventilacion

Médula espinal

Trauma, tumor, siringomielia, esclerosis maltiple, poliomielitis, esclerosis lateral amiotrofica (ELA)

Nervios periféricos Trauma, Guillain Barré, difteria, polineuropatias.

Union neuromuscular

Miastenia gravis, botulismo, infoxicacion por organofosforados, S. de Eaton Lambert.

Masculos Distrofias musculares, distrofia mioténicapolimiositis, distrofia motdnica, polemiositis, dermatomiositis, otras enfermedades del colageno,

uso de esteroides exogenos, hipotiroidismo.
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Insuflacion mecanica o “Air Stacking”: la insuflacion
pulmonar con atos volimenes por medio de un ventilador
de volumen manual, (ambu”), previene la formacién de
atelectasiasy aprovecha lasfuerzas de retroceso elstico que
selogran con unainspiracion méxima paramejorar lafase
espiratoria de latos.

Entrenamiento y rehabilitacion de los mdsculos respirato-
rios: se dirige alos masculos comprometidos y a fortaleci-
miento de la muscul aturaindemne. Su resultado es muy va-
riable. Es importante el cuidado postural que optimiza el
movimiento diafragmatico.

Ventilacion no invasiva:

Se entiende por ventilacion no invasiva aquella que no re-
quiere laintubacion delaviaaéreay utilizala aplicacion de
presion negativa alrededor del térax (“pulmén de acero”,
“respirador de coraza’ o similares) o la aplicacion de pre-
sion positiva por medio de una méscara nasal u orofacial.

Presion negativa: Poco usada en la actualidad. Es costosa,
incomoda, dificultala terapia respiratoria'y los cuidados de
enfermeriay tiene el riego de inducir broncoaspiracion. Su
uso se limitaa los pacientes que no toleran la ventilacion de
presion positiva.

Presion Positiva: se aplica através de méscaras nasales, fa
cialeso piezasorales. Su utilidad es claraen lainsuficiencia
respiratoriaaguda, lahipoventilacion cronica, e pacientecon
disnea permanente o con compromiso hipodinamico severo:
capacidad vital (CV) menor de 1L o presion inspiratoria
maxima (PIM) menor de 60 cm H,0. Al disminuir la
hipercapnia puede mejorar la saturacion de la
oxihemoglobing; evita la obstruccion de la via aérea supe-
rior, mejora la arquitectura del suefio y estabiliza el curso
clinico. En un grupo significativo de pacientes mejorala ca-
lidad de vida, disminuye la frecuencia de |as hospitalizacio-
nesy posiblemente puede aumentar la sobrevida.

La ventilacion mecénica no invasiva de presion positiva
(NIPPV) corrige la hipoventilacion crénica por medio de
los siguientes mecanismos: mejora la distensibilidad
pulmonar a abolir las microatelectasias con lo cual mejora
la relacion ventilacion-perfusion; permite el reposo de los
muscul os respiratorios durante la noche favoreciendo su ac-
tividad durante el dia; reduce el aumento de la demanda
metabdlica producida por el aumento del trabajo respirato-
rio; y mantiene la permeabilidad de la via aérea superior
disminuyendo su resistenciay evitando laaparicion de apneas
0 hipopneas obstructivas.

Cuando haya hipoventilacion progresiva o gran dificultad
para el manejo de secreciones se puede considerar la
tragqueostomia, discutiendo cuidadosamente con e paciente
y su familialasimplicaciones de ésta decision que con gran
frecuencia puede afectar en forma muy negativa la calidad
de vida del paciente.

El tema del la utilizacion u omision uso de medidas de apo-
yo vital en laenfermedad avanzada o terminal es muy com-
plejo eimportante por lo cual seratratado en otro nimero de
las Perspectivas Neumol gicas.
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