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Introduccion

Las enfermedades neuromusculares (ENM) se carac-
terizan por la disfuncién de alguna de las estructuras
que forman la unidad motora (sistema nervioso periféri-
co y musculo esquelético). Ademads, en el curso evoluti-
vo de estas enfermedades son muy frecuentes las com-
plicaciones neumoldgicas'*, hasta el punto de que un
70% de los pacientes fallece exclusivamente por causas
respiratorias. La mayoria de las ENM cursan con afec-
cién de los misculos respiratorios®®, fundamentalmente
del diafragma, y cuando existe fracaso funcional y fati-
ga se produce hipoventilacién alveolar, la principal cau-
sa de la insuficiencia respiratoria en estos enfermos’.
Por otro lado, el grado de hipercapnia no se correlacio-
na siempre con el de debilidad muscular, lo que indica
que en el fracaso ventilatorio participan otros mecanis-
mos, como las alteraciones de la mecdanica del sistema
respiratorio'® y del control de la ventilacién''?, la fatiga
muscular'*!3, los trastornos respiratorios del suefio’*?*y
la disfuncién de la via aérea superior®. El resultado fi-
nal serd la aparicion de insuficiencia respiratoria, ya sea
de forma aguda (como en el sindrome de Guillain-Barré
y en las crisis miasténicas) o de forma progresiva
(como en la distrofia muscular de Duchenne y en la es-
clerosis lateral amiotréfica).

Las pruebas de funcién pulmonar permiten cuantificar
el grado de alteracion funcional y la evolucién de la en-
fermedad, aunque existe cierta controversia sobre cudles
son las técnicas de mayor aplicabilidad clinica para el
diagndstico temprano y el control evolutivo del fracaso
respiratorio. Ademds, para algunos enfermos es dificil
llevar a cabo las técnicas a causa de la propia enferme-
dad. A pesar de estas dificultades, la elevada morbimorta-
lidad respiratoria de las ENM hace imprescindible la eva-
luacién de la funcién pulmonar para detectar su deterioro
y asi poder planificar futuras actitudes terapéuticas.
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Clasificacion de las enfermedades neuromusculares

Las ENM son trastornos de la unidad motora, cuyos
principales sintomas son la debilidad muscular, la fati-
ga, los calambres, el dolor y la rigidez. Su distribucién
suele ser simétrica, a diferencia de lo que ocurre en las
enfermedades que afectan al sistema nervioso central
(SNC). La debilidad de los musculos respiratorios es la
causa bdsica que conduce al fracaso de la bomba venti-
latoria, y que se traduce en hipoxemia e hipercapnia.
Sin embargo, el compromiso del sistema respiratorio no
es igual en todas las entidades sino que estd determina-
do por el grado de afeccién muscular y por la progre-
sion de la enfermedad. En la tabla I se exponen las prin-
cipales enfermedades en que se observan trastornos
respiratorios (segun la localizacién de la lesion) y se in-
dica la forma de presentacion de la insuficiencia respi-
ratoria,

Fisiopatologia de la insuficiencia respiratoria
en las enfermedades neuromusculares

La insuficiencia respiratoria es la expresion del fraca-
so ventilatorio que se establece en el curso evolutivo de
algunas ENM. Por un lado, puede presentarse de forma
aguda al inicio de la enfermedad; en estos casos la debi-
lidad de los musculos respiratorios condicionard una ra-
pida y progresiva disminucidn de la capacidad vital y la
aparicién de hipoventilacién alveolar. Estos episodios
agudos pueden remitir de forma completa o incompleta,
lo que conducird a una insuficiencia respiratoria créni-
ca. Por otro lado, la insuficiencia respiratoria puede es-
tablecerse de forma progresiva, con la evolucién de la
enfermedad; entonces, ademas de la debilidad de los
musculos respiratorios, también participardn las altera-
ciones de la mecdnica pulmonar y de la caja torécica, la
disfuncion del control ventilatorio central, los trastornos
respiratorios durante el suefio y la ineficacia de la tos
para el drenaje de secreciones. El 90% de los episodios
de insuficiencia respiratoria en estas enfermedades ocu-
rren en el transcurso de una infeccidn benigna del tracto
respiratorio mds que como consecuencia de hipercapnia
progresiva®’, casi siempre con un parénquima pulmonar
subyacente sano.
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TABLA 1
Enfermedades del sistema nervioso periférico que pueden
afectar a la funcion respiratoria

Lugar de la lesion Enfermedad
Meédula espinal
Traumatismo®
Lesiones ocupantes Tumor®
de espacio Siringomielia®
Esclerosis multiple®
Lesiones del asta anterior ~ Poliomielitis*®

Esclerosis lateral amiotréfica®
Bloqueo de las neuronas
inhibidoras
Tétanos*
Nervios motores
Traumatismo
Neuropatia periférica

Parilisis difragmdtica™®
Sindrome de Guillain-Barré*®
Difteria®
Polineuropatia nutricional®
(beriberi)
Polineuropatia del enfermo
critico®
Enfermedad de Lyme®®
Unién neuromuscular
Miastenia grave®
Botulismo?
Toxicidad por organofosforados®
Sindrome de Eaton-Lambert*
Misculo
Distrofias progresivas Distrofia muscular®
Distrofia mioténica®
Polimiositis/dermatomiositis®
Enfermedades del coldgeno®
Malnutricién®
Endocrinas® (corticoterapia,
hipo o hiperactividad
del tiroides, glandulas
adrenales y pituitaria)
Metabdlicas® (alteraciones
electroliticas)

Miopatia

“Insuficiencia respiratoria aguda. "Insuficiencia respiratoria crénica con exacerba-
ciones. (Adaptada de DeLisser®.)

Con independencia de la forma de presentacién clini-
ca, la insuficiencia respiratoria en las ENM tiene su ori-
gen en la debilidad de los misculos respiratorios, cau-
sada por la afeccién intrinseca de los mismos y por la
fatiga muscular como consecuencia del aumento del
trabajo respiratorio y la distorsién mecédnica que tienen
que soportar. A continuacién se describen brevemente
los diferentes mecanismos fisiopatoldgicos implicados
en el fracaso funcional de los musculos respiratorios, de
los que existen diversas revisiones mds extensas®®13,

Control ventilatorio central

Las alteraciones del control central de la ventilacién
se detectan en aquellas enfermedades en que existe le-
sién directa de los centros respiratorios, como la distro-
fia miotdnica, la poliomielitis bulbar y el déficit de mal-
tasa dcida, pero también en las que no se observa dafio
neuronal directo. Asi, los pacientes con ENM presentan
cambios en el control central de la ventilaciéon que se
pueden considerar adaptativos y que reflejan, funda-
mentalmente, la respuesta del organismo a un sistema
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muscular ineficaz. La debilidad de los musculos respi-
ratorios conduce a desarrollar hipoventilacién alveolar a
través de un patrén ventilatorio rdpido y superficial?.
La hipoventilacién central se instaura para evitar o dis-
minuir la fatiga muscular derivada de la sobrecarga de
trabajo a que estdn sometidos los musculos respirato-
rios, ya que éstos llevan a cabo su actividad frente a un
pulmén menos distensible y una caja tordcica con de-
formidades. No se sabe con exactitud cudles son los cir-
cuitos que permiten que el centro respiratorio detecte la
debilidad muscular y establezca como respuesta el au-
mento del impulso respiratorio central, pero se apuntan
dos posibles explicaciones: en primer lugar, los muiscu-
los debilitados generan una menor tension, lo que esti-
mularfa a las motoneuronas respiratorias a través de los
husos neuromusculares y los érganos tendinosos de
Golgi?, y en segundo lugar, la debilidad muscular pro-
ducirfa una disminucién del volumen corriente, lo que
generaria reflejos vagales que podrian estimular los
centros respiratorios®.

Los cambios en el control ventilatorio central que
conducen a la insuficiencia respiratoria diurna son, en
gran medida, consecuencia de los repetidos episodios
de hipoxemia e hipercapnia que se producen durante el
suefio. A pesar de que los mecanismos por los que la hi-
poventilacién nocturna predispone al fracaso ventilato-
rio durante el dia no son del todo bien conocidos, hay
evidencias de que existe una clara relacién'. En primer
lugar, la hipoventilacién nocturna existe antes de que se
establezca la hipoventilacién diurna; en segundo lugar,
la hipercapnia diurna es infrecuente en los pacientes
que tienen unos valores gasométricos normales durante
el suefio; en tercer lugar, en los pacientes con enferme-
dades neuromusculares crénicas hay una correlacién
entre la minima saturacioén de oxigeno en la fase REM
del suefio y la PaCO, durante el dia, de modo que a ma-
yor desaturacién nocturna mas hipercapnia diurna, y
por ultimo, la correccién de la hipoventilacion nocturna
produce una mejoria de los gases arteriales diurnos que
se mantiene durante afios a pesar de la progresion de la
debilidad muscular. La hipoventilacién nocturna se
produce como consecuencia de la debilidad de los mus-
culos respiratorios (fundamentalmente del diafragma),
que potencia los cambios fisioldgicos del suefio normal,
especialmente en la fase REM, con mayor hipotonia
muscular y un patrén ventilatorio rdpido y superficial,
que se traducen en hipoventilacién alveolar. La hipoto-
nia afecta también a los musculos de la via aérea supe-
rior, lo que dard lugar a apneas e hipopneas obstructivas
durante el suefio. Todo ello producird hipercapnia noc-
turna, que disminuird el estimulo respiratorio central
(fatiga central) al CO,"°. Esta disminucién de la qui-
miosensibilidad de los receptores centrales y periféricos
contribuird a la hipoventilacién diurna y, por tanto, a la
hipercapnia.

En resumen, como consecuencia tanto de la hipoven-
tilacién nocturna como de un patrén ventilatorio diurno
alterado, la debilidad muscular provoca hipercapnia
diurna, que acostumbra a ser un dato importante en la
evolucién de estos pacientes y estd en relacién con la
gravedad de la debilidad muscular, de manera que sera
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un dato frecuente en aquellos enfermos con valores de
la presion inspiratoria maxima inferior al 30-40% del
valor de referencia o una capacidad vital inferior al
55% del valor de referencia®.

Mecdnica del sistema respiratorio

Los cambios que se producen en la mecanica del sis-
tema respiratorio de los pacientes con ENM son la
disminucién de la distensibilidad pulmonar y de la caja
tordcica, y los movimientos paraddjicos del térax. La
debilidad muscular crénica conduce a una disminucién
de la distensibilidad tanto del pulmén como de la caja
tordcica®®*. La menor distensibilidad pulmonar puede
deberse a microatelectasias (en relacién con la imposi-
bilidad de insuflar de forma adecuada los pulmones); a
un aumento de la tension superficial alveolar (por respi-
rar a un volumen corriente bajo); a una alteracion de las
propiedades eldsticas del tejido pulmonar (en relacién
con una actividad fisica persistentemente limitada), y
por ultimo, al incremento del fluido peribronquial e in-
tersticial. La alteracion de las propiedades mecédnicas de
la caja tordcica estd en relacién con la anquilosis de las
articulaciones costovertebrales y costoesternales, como
consecuencia de la disminucién de las excursiones res-
piratorias a causa de la propia debilidad muscular y por
el hecho de que estos pacientes tienen menos requeri-
mientos ventilatorios, debido a su inactividad fisica asi
como al desarrollo de cifoscoliosis en el curso evolutivo
de algunas enfermedades. Otro cambio en la mecénica
de la caja tordcica son los movimientos paraddjicos de
ésta que presentan los enfermos con lesiones en la mé-
dula cervical**. Asi, en los enfermos con lesién cervical
baja y funcién diafragmadtica preservada se observa una
retraccion paraddjica de la parte superior del térax du-
rante la inspiracion; por otro lado, en los pacientes te-
trapléjicos o con pardlisis diafragmatica bilateral se
aprecia un movimiento paraddjico del abdomen, que es
succionado hacia el térax durante la inspiracion.

Voliimenes pulmonares

Los volimenes pulmonares estaticos son un reflejo
de la fuerza de los musculos respiratorios, ya que son el
resultado del balance entre las fuerzas eldsticas del pul-
mon y las de la caja tordcica. Las ENM habitualmente
presentan un patrén restrictivo, y el efecto caracteristico
de la debilidad crénica de los musculos respiratorios so-
bre los volimenes pulmonares estiticos es la disminu-
cion de la capacidad vital, que disminuird paralelamente
a la progresion clinica de la enfermedad. Inicialmente
esto se atribuy6 unicamente al efecto directo de la debi-
lidad de los musculos respiratorios, pero en algunos en-
fermos se observd que la disminucién de la capacidad
vital era desproporcionada respecto al grado de debili-
dad muscular, lo que podria explicarse por factores co-
adyuvantes, como la presencia de escoliosis, neumonia,
insuficiencia cardfaca o alteraciones en la mecdnica
pulmonar y la caja tordcica'. Estos pacientes presentan
también una disminucién de la capacidad pulmonar to-
tal debida a una menor capacidad inspiratoria, por la de-
bilidad de los musculos inspiratorios, aunque mantienen
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normal o elevado el volumen residual como reflejo del
fracaso de los musculos espiratorios!?. Estos cambios en
los volimenes pulmonares, secundarios principalmente
a la debilidad muscular, hacen que los musculos respi-
ratorios no tengan una disposicién anatémica con una
relacién fuerza/longitud 6ptima, lo que agrava el fraca-
so funcional.

Fatiga de los miisculos respiratorios

Los musculos respiratorios tienen la capacidad de
expresar una gran variedad de cambios adaptativos®
ante la sobrecarga crénica, pero son también suscepti-
bles de trastornos degenerativos, fenotipicos y funcio-
nales cuando existen factores sistémicos inductores de
miopatias de diversa indole. La debilidad de los miscu-
los respiratorios es la principal causa del fracaso res-
piratorio en las ENM vy estd en relacién con diversos
factores: lesion de la unidad motora por la propia enfer-
medad; cambios en las condiciones fisicas de las fibras
musculares; alteraciones de la mecénica del sistema res-
piratorio; variaciones de las condiciones metabdlicas
del musculo por la hipoxemia, y un menor aporte de nu-
trientes muy frecuente en estos enfermos?. Todos estos
factores hacen que los musculos respiratorios sean inca-
paces de generar la fuerza 6ptima para mantener la ven-
tilacién; asi, la progresion de dicha debilidad muscular
conducird inevitablemente a la fatiga!®!416:37,

Disfuncion de las vias aéreas

A pesar de que las propiedades intrinsecas de la via
aérea inferior son normales, su funcion esta alterada a
causa de la debilidad de los musculos espiratorios, de
manera que las presiones pleurales generadas en el es-
fuerzo de la tos estan disminuidas, lo que hace que el
aclaramiento de secreciones bronquiales sea defectuoso.
Por otro lado, el compromiso de los musculos de la via
aérea superior produce un incremento de la resistencia
en la propia via, lo que favorece la aparicién de apneas
e hipopneas obstructivas durante el suefio.

Trastornos respiratorios durante el sueiio

Estos trastornos tienen relevancia clinica en un 42%
de los pacientes con ENM; a pesar de ello, inicamente
un 5% se diagnostica y trata por problemas respirato-
rios, y un 1,7%, por trastornos especificos de la respira-
cién durante el suefio?!. Ademds, en estos enfermos se
produce la interaccién de los cambios fisioldgicos nor-
males durante el suefio y los de un sistema neuromuscu-
lar comprometido, lo que lleva al fracaso ventilatorio
con repetidos episodios de hipoxemia durante el suefio
y su fragmentacién®*2*,

Caracteristicas diferenciales de las enfermedades
neuromusculares con compromiso respiratorio

Enfermedades de la médula espinal

El sindrome pospolio es un cuadro clinico que pue-
den presentar algunos pacientes décadas después de un
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episodio agudo de poliomielitis®, y sus sintomas son la
debilidad, la fatiga y el dolor muscular, lo que conduce
a la pérdida progresiva de la capacidad funcional del in-
dividuo. A pesar de que el mecanismo patogénico del
sindrome es desconocido, hay diversas teorias que in-
tentan explicarlo: degeneracién de las unidades motoras
reinervadas; reactivacion del virus de la polio acantona-
do en el tejido neural, y mecanismos de autoinmuni-
dad¥®. Se establece una debilidad muscular progresiva
que compromete fundamentalmente a los musculos
afectados en el primer episodio de la enfermedad. La
insuficiencia respiratoria es consecuencia del compro-
miso de los musculos respiratorios, aunque también
puede haber hipoventilacion central en casos de dafio
residual por poliomielitis bulbar. El fracaso ventilatorio
acostumbra a presentarse en aquellos pacientes que han
requerido soporte respiratorio en el primer episodio y
en los que han contraido la enfermedad después de los
10 afios de edad. Por otro lado, los pacientes con sin-
drome pospolio e insuficiencia respiratoria crénica pier-
den un 1,9% de capacidad vital por afio y, aunque ini-
cialmente requieren solamente soporte ventilatorio
nocturno, la progesién de la enfermedad conducird a la
total dependencia de la ventilacién mecanica*.

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) tiene una in-
cidencia anual de 1-2 casos/100.000 habitantes y su
sustrato patolégico es la degeneracion de las neuronas
motoras de la médula espinal, el tronco cerebral y el
cortex motor. Clinicamente se caracteriza por espasticidad
e hiperreflexia al inicio de la enfermedad, pero a medi-
da que progresa se establecen otras sintomas, como
amiotrofia asimétrica, debilidad muscular, fasciculacio-
nes y sindrome bulbar. La debilidad de los musculos
respiratorios, fundamentalmente de los intercostales y
del diafragma, es la causa de la hipoventilacién*!, y los
sintomas respiratorios aparecen cuando la enfermedad
estd muy evolucionada*?, a pesar de que numerosos es-
tudios han comprobado que puede haber alteracion de
la funcién ventilatoria incluso cuando la debilidad mus-
cular periférica es ligera®’. A pesar de ello, lo més fre-
cuente es que la insuficiencia respiratoria se presente en
casos de ELA claramente establecida como consecuen-
cia de la progresion natural de la enfermedad o de for-
ma aguda, precipitada por una infeccién de tracto respi-
ratorio. De forma ocasional, la insuficiencia respiratoria
puede ser la primera manifestacion de la ELA; en estos
casos la lesion afecta fundamentalmente a las motoneu-
ronas del nervio frénico localizadas en la médula cervi-
cal, y la afeccién bulbar implicard un grave compromi-
so de la via aérea superior.

La esclerosis miiltiple (EM) es una enfermedad des-
mielinizante del SNC, y se considera una de las princi-
pales causas de discapacidad neuroldgica en adultos jo-
venes. Como posibles etiologias se han descubierto
datos que hacen referencia a factores genéticos y am-
bientales. Los sintomas comunes de la enfermedad son
debilidad muscular, espasticidad, incoordinacién moto-
ra y pérdida de agudeza visual. Habitualmente esta en-
fermedad tiene dos formas de presentacion clinica: en
forma de brotes, en los que puede haber una remisién
completa o parcial de los sintomas, o como una enfer-
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medad lentamente progresiva*. En este sentido, el
compromiso del sistema respiratorio en la EM* estd en
relacién con la forma de presentacion clinica de la enfer-
medad, con el grado de debilidad muscular y con las es-
tructuras del SNC que se ven afectadas por la desmieli-
nizaciéon. En la mayor serie de pacientes con EM y
disfuncién respiratoria*®, las complicaciones respirato-
rias de los 19 pacientes estudiados aparecieron a los 9,5
aflos de las manifestaciones neuroldgicas y se atribuye-
ron a debilidad muscular, disfuncion bulbar, trastornos
del control respiratorio, hiperventilacion paroxistica y
apneas obstructivas.

En las lesiones agudas de la médula espinal, las
complicaciones respiratorias dependen de la extension y
la localizacién de la lesion y se deben a la interrupcion
de la inervacion*’. Se consideran lesiones altas las que
afectan a C1 y C2, y bajas las que se producen entre C3
y C8. Las motoneuronas que inervan al diafragma se
originan entre C3 y C5, por lo que las lesiones medula-
res situadas por encima de C3 implican una paralisis to-
tal de la musculatura respiratoria, mientras que en las
lesiones entre C3 y C5 la parélisis muscular es parcial.

Enfermedades de la union neuromuscular

La miastenia grave®®* estd mediada por autoanti-
cuerpos contra el receptor de la acetilcolina, y su sinto-
ma cardinal es la debilidad muscular tras una activacion
repetida o una contraccién prolongada, con tendencia a
recuperarse con el reposo. El patrén de afecciéon muscu-
lar de la enfermedad es variable, y por suerte el com-
promiso del diafragma y de los musculos intercostales
es raro en las fases tempranas de la enfermedad (1-4%).
A pesar de ello, en un 50-60% de los casos el compro-
miso de los musculos respiratorios serd clinicamente
significativo. La insuficiencia respiratoria es conse-
cuencia de la debilidad de los musculos respiratorios,
pero en ella también puede participar la inestabilidad de
la via aérea superior secundaria a la debilidad de la
musculatura bulbar, y se presenta en forma de exacerba-
ciones en el contexto de las crisis miasténicas.

Otros procesos que comprometen la unién neuromus-
cular, y en los que puede haber fracaso respiratorio, son
el botulismo y el sindrome de Eaton-Lambert.

Enfermedades del miisculo

La distrofia muscular progresiva, o enfermedad de
Duchenne, es una enfermedad de herencia recesiva liga-
da al cromosoma X causada por mutaciones en el gen
de una proteina del citosqueleto: la distrofina. Es una
miopatfa proximal que comienza en la infancia y en la
que, inicialmente, se afectan los musculos de las extre-
midades inferiores (cintura pelviana), de modo que el
paciente refiere dificultad para correr o saltar y, a medi-
da que progresa, afecta a los musculos de las extremida-
des superiores y del tronco; asi, los enfermos a los 12
afios de edad son dependientes por completo. También
es caracteristico de la enfermedad la miocardiopatia pri-
maria, que cursa de forma asintomadtica o con trastornos
del ritmo cardiaco. La mayoria de estos enfermos pre-

Arch Bronconeumol 2003;39(4):176-83 179



MASDEU MJ, ET AL. FUNCION DE LOS MUSCULOS RESPIRATORIOS EN LAS ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES

sentan un cierto déficit intelectual, y los pacientes sue-
len fallecer alrededor de los 20 afios por complicaciones
respiratorias o cardiacas. La insuficiencia respiratoria se
establece como consecuencia del fracaso funcional de
los musculos respiratorios por la miopatia, y de los tras-
tornos de la mecdnica respiratoria por la grave lordosis
lumbar a causa de la debilidad muscular®®!,

La distrofia miotonica de Steinert es una miopatia di-
fusa, de herencia autosémica dominante, que se caracte-
riza por miotonia, atrofia muscular, debilidad muscular
progresiva y cambios distréficos de tejidos no muscu-
lares, como el cristalino, los testiculos, las glandulas
zendocrinas, la piel y el encéfalo. La sintomatologia
muscular se inicia en la tercera década de la vida y
la miotonia (contraccién sostenida y prolongada de los
musculos por retraso de la relajacién) precede a la debi-
lidad muscular. Asi, en estos enfermos, por ejemplo, es
caracteristico que no puedan soltar la mano de otra per-
sona después de estrecharla. Se trata de la forma maés
frecuente de distrofia muscular del adulto, y en ella no
se conoce la incidencia exacta de la insuficiencia respi-
ratoria, pero puede aparecer incluso en casos con ligera
debilidad de las extremidades, como consecuencia fun-
damentalmente de la debilidad y la miotonia de los
musculos respiratorios®.

Otras enfermedades del musculo que en su evolucién
pueden presentar insuficiencia respiratoria son la distro-
fia facioescapulohumeral, la distrofia de Becker, la dis-
trofia muscular congénita, las miopatias congénitas, el
déficit de maltasa 4cida, las miopatias mitocondriales y
la pardlisis periddica®.

Enfermedades de los nervios motores

El sindrome de Guillain-Barré> es una polineuropa-
tia inflamatoria desmielinizante, idiopdtica y posible-
mente mediada por mecanismos inmunolégicos, que se
presenta de forma aguda en forma de debilidad muscu-
lar simétrica progresiva con arreflexia, que suele resol-
verse de forma espontdnea. Dos tercios de los pacientes
desarrollan los sintomas neurolégicos entre 2 y 4 sema-
nas después de una infeccion benigna del tracto respira-
torio o gastrointestinal. En esta entidad la debilidad
muscular es proximal, se inicia en las extremidades in-
feriores y puede ser ascendente, progresando hasta los
musculos respiratorios en un tercio de los casos, lo que
puede conducir a la aparicién de la insuficiencia respi-
ratoria. Asi, en estos pacientes la fuerza de los musculos
periféricos no se correlaciona con la fuerza de los respi-
ratorios, pero en cambio si que hay una buena correla-
cién entre la debilidad diafragmatica y el grado de gra-
vedad de la insuficiencia respiratoria.

La pardlisis diafragmdtica® se puede observar en el
contexto de la debilidad generalizada de los musculos
respiratorios de las ENM, pero también puede presen-
tarse de forma aislada y como tnica causa de la insufi-
ciencia respiratoria. Esta puede ser unilateral o bilateral,
y suele ser secundaria a la lesion de los nervios frénicos
durante la cirugia cardiaca, un traumatismo o un tumor.
Es caracteristica de estos pacientes la contraccién de la
musculatura abdominal durante la espiracién y en posi-
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cién erecta, asi como una disminucién superior al 25%
en la capacidad vital, al pasar de la posicién sentada a la
supina. Hay otras enfermedades que pueden afectar al
nervio frénico, como la infeccién por varicela zoster, la
difteria, la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth, la neu-
ropatia diabética y alcohdlica o los sindromes paraneo-
plasicos, entre otras.

La miopatia del enfermo critico®*> se presenta como
un cuadro de debilidad muscular generalizada, con di-
versos grados de gravedad en los pacientes ingresados
en las unidades de cuidados intensivos, y contribuye a
la mortalidad asi como a la prolongacién de las necesi-
dades de soporte ventilatorio. A principios de los afios
ochenta se considerd que era debida a atrofia muscular
por desuso, pero estudios posteriores han permitido di-
ferenciar tres posibles etiologias de la debilidad muscu-
lar del enfermo critico. Por un lado, la polineuropatia
sensitivomotora que se establece a partir de los 7 dias
del proceso agudo se ha relacionado con la sepsis y se
considera una respuesta a un proceso inflamatorio sisté-
mico, posiblemente por microangiopatia de los nervios
periféricos, con la consiguiente isquemia y degenera-
cién axonal. Por otro lado, una segunda etiologia de de-
bilidad muscular es la utilizacién de farmacos curari-
zantes para conseguir una correcta relajacién durante la
ventilacién mecénica, con valores plasmaticos que pue-
den persistir elevados en caso de deterioro de la funcién
renal, lo que conduce a un bloqueo neuromuscular sos-
tenido. La situacién es reversible con agentes antico-
linesterdsicos, como la piridostigmina. Por tltimo, el
tercer mecanismo es la miopatia aguda por dafio muscu-
lar (atrofia, necrosis), que podria estar en relacion con
mediadores inflamatorios en el contexto del proceso
agudo o bien con farmacos como los corticoides o cura-
rizantes.

Evaluacion de la funcion de los miisculos
respiratorios

Las complicaciones respiratorias de las enfermedades
neuromusculares dependerdan del grado de afeccién
muscular, asi como de la progresion de la enfermedad.
A pesar de esto, la sintomatologia respiratoria a menudo
no se correlaciona con el grado de compromiso respira-
torio ni con la gravedad de la enfermedad, de modo que
serd necesario incluir pruebas de funcién pulmonar en
las evaluaciones sistemadticas de estos pacientes con el
fin de disponer de datos objetivos que permitan detectar
de forma temprana el fallo ventilatorio. Disponer de da-
tos del estado funcional del aparato respiratorio de estos
enfermos no siempre serd sencillo, ya que la mayoria de
las técnicas requieren colaboracién por parte del pa-
ciente y resultan dificiles de realizar por la debilidad de
los musculos faciales. Las diferentes pruebas de funcién
pulmonar utilizadas para evaluacién y seguimiento de
estos pacientes’% se exponen en la tabla II, y ya han
sido tratadas de forma amplia en otro articulo de la pre-
sente serie®. Ademds, de forma reciente se ha publicado
un extenso documento de consenso de la American
Thoracic Society sobre las diferentes pruebas que per-
miten la evaluacién funcional de los misculos respira-
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TABLA I
Pruebas de funcién pulmonar utilizadas en el diagnéstico
y tratamiento de los pacientes con enfermedades
neuromusculares

Uso comiin Uso ocasional

Volimenes pulmonares estdticos Presion transdiafragmadtica
Capacidad pulmonar total Presion transesofdgica con
Capacidad funcional maniobra de esnifado

residual Presion nasal con maniobra
Volumen residual de esnifado
Capacidad inspiratoria Capacidad vital sentado
Volumen de reserva y en dectibito supino

espiratorio Fluoroscopia
Capacidad vital Respuesta a la
Espirometria anticolinesterasa

Capacidad vital forzada
Volumen espiratorio
forzado en el primer segundo

Curvas flujo-volumen
Presiones estaticas en boca

Presion maxima espiratoria

Presion maxima inspiratoria
Otras

Ventilacién voluntaria maxima

Adaptada de Rochester y Esau®.

torios®.

Espirometria forzada

El parametro espirométrico mas importante que se
debe tener en cuenta en estas enfermedades es la capa-
cidad vital, ya que refleja la capacidad de los musculos
inspiratorios y espiratorios. A pesar de esto, la espiro-
metria no es un marcador sensible de la debilidad mus-
cular, ya que la capacidad vital no caerd por debajo de
los valores normales hasta que la fuerza muscular esté
gravemente comprometida y las presiones maximas en
la boca sean iguales o inferiores al 50% del valor de re-
ferencia. Por el contrario, la maniobra de la capacidad
vital es muy reproducible, por lo que serd un pardmetro
util en el seguimiento evolutivo cuando la debilidad
muscular establecida sea ya muy grave, de modo que la
hipoventilacién alveolar serd evidente cuando la capaci-
dad vital sea inferior a 1,51 0 a un 50% del valor de re-
ferencia. También es ttil la comparacion de la capaci-
dad vital en sedestacién y en dectibito supino, de modo
que una disminucién del 25% de ésta en supino es indi-
cativa de debilidad del diafragma®'.

Curvas flujo-volumen

Vinken et al®® identificaron cuatro patrones caracte-
risticos de los pacientes con debilidad de los musculos
respiratorios: disminuciéon del flujo pico espiratorio;
disminucién de la pendiente ascendente de la curva es-
piratoria maxima; caida brusca del flujo espiratorio for-
zado cerca del volumen residual, y disminucién del flu-
jo inspiratorio al 50% de la capacidad vital. A cada uno
de ellos se le asign6 un valor numérico para calcular
una puntuacién que permitié predecir la debilidad mus-
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cular, con una sensibilidad del 90% y una especificidad
del 80%. Este método puede ser ttil para evaluar el
compromiso de los musculos de la via aérea superior®.

Voliimenes pulmonares

Permiten evaluar el balance entre la distensibilidad
del pulmon, la caja torécica y los midsculos que los mo-
vilizan. Las ENM muestran un patrén restrictivo, con
disminucién de la capacidad pulmonar total secundaria
a la de la capacidad inspiratoria debido a la debilidad de
los musculos inspiratorios. Por otro lado, la debilidad
de los musculos espiratorios conduce a la disminucién
del volumen de reserva espiratoria y al incremento del
volumen residual. Existe una correlacion inversa entre
el volumen residual y la presién espiratoria maxima en
boca (PE, ), y Fallat et al* han demostrado que el in-
cremento del volumen residual es uno de los primeros
indicadores de debilidad muscular en las ENM.

Ventilacion voluntaria mdxima (VVM)

Evalda la resistencia de los musculos respiratorios y
puede detectar fatiga de forma mdas temprana que otras
pruebas de esfuerzo mas complejas. No es una prueba
pura de resistencia, ya que estd influida por otros facto-
res como la resistencia de la via aérea, la distensibilidad
del sistema respiratorio y el esfuerzo del individuo. A
pesar de estas limitaciones, en un grupo de pacientes que
presentaba fundamentalmente esclerosis lateral amiotré-
fica se comprobd que la disminucién de la VVM es un
indicador temprano de debilidad muscular, que se corre-
laciona con la progresién de la enfermedad®.

Fuerza de los miisculos respiratorios

La debilidad de los musculos respiratorios es la prin-
cipal causa del fracaso ventilatorio en las ENM, de ahi
la necesidad de disponer de pruebas que permitan eva-
luar su estado. Aunque, a pesar de que la determinacién
de la presion estdtica mdxima en boca (P1_, , PE_, )%
es la técnica mas utilizada para evaluar la fuerza de los
miusculos respiratorios en el control evolutivo de las
ENM, la fiabilidad de esta prueba en esos enfermos es
objeto de controversia, ya que existen diversos factores
que influyen en los resultados, como las diferencias en
el modo de llevar a cabo la técnica; la motivacién y la
colaboracién del paciente; la variabilidad interindivi-
dual; el patrén de reclutamiento de los musculos respi-
ratorios; la debilidad de los misculos faciales, y el vo-
lumen pulmonar al que se inicia la maniobra®’. A pesar
de estas limitaciones, diversos estudios han corroborado
el hecho que en las ENM la debilidad de los musculos
respiratorios se traduce en una disminucién de la PI . y
PE, ;. como consecuencia del efecto directo de la propia
debilidad muscular y de los cambios que ésta condicio-
na en los volimenes pulmonares (disminucién de la ca-
pacidad pulmonar total e incremento del volumen resi-
dual), lo que situard a los misculos respiratorios lejos
de su longitud 6ptima para realizar su actividad. De to-
dos modos, en la practica clinica debe tenerse presente
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que no existe correlacion entre la PI_, o la PE_, y la
fuerza muscular periférica; que cuando las presiones
maximas son inferiores al 50% del valor de referencia
hay retencién de CO,; que para generar una tos efectiva
es necesaria una PE_, superior a 40 cmH,0, y que el
fallo ventilatorio tiene lugar cuando la fuerza muscular
es inferior al 30% de los valores de referencia.

La determinacién de la presion transdiafragmdtica
(Pdi)®” se considera un fiel reflejo de la fuerza del diafrag-
ma, ya que evita factores externos, como la participacién
de los musculos faciales, pero no se utiliza de forma siste-
madtica en la préctica clinica por su cardcter invasivo.
Fitting et al® comprobaron que la determinacién de la
presion nasal tras la maniobra de esnifado (SNIP) era qtil
para la medida y seguimiento de la fuerza muscular en pa-
cientes con esclerosis lateral amiotrdfica, ya que es menos
invasiva, se correlaciona con la presion intratoracica, es
altamente reproducible y, ademds, es mas facil de llevar a
cabo por los pacientes con enfermedad avanzada, lo que
la convierte en un buen parametro de medida de la fuerza
de los musculos respiratorios en diversas patologias.

Prevalencia de las enfermedades neuromusculares
con compromiso respiratorio

El estudio llevado a cabo por De Lucas et al® con el
fin de conocer el estado de la ventilacién mecanica do-
miciliaria en Espafia puso de manifiesto que, hasta el
afio 2000, un 25% de los pacientes sometidos a esta mo-
dalidad terapéutica estaban afectados de una ENM. Por
otro lado, en la serie de enfermos con ventilacion meca-
nica domiciliaria de Escarrabill et al”, en un 34% de los
casos el fracaso ventilatorio fue secundario a una ENM
(el 11% del total presentaba esclerosis lateral amiotréfi-
cay el 6% padecia distrofia muscular de Duchenne).

Tratamiento del fracaso ventilatorio
en las enfermedades neuromusculares

El objetivo terapéutico en el fallo ventilatorio de las
ENM es corregir la hipoventilacién alveolar crénica y sus
consecuencias, a corto y largo plazo, mediante la ventila-
cién mecdnica no invasiva (VMNI)’'7®. El mecanismo
por el que la VMNI ejerce un efecto positivo en los sinto-
mas nocturnos y diurnos no estd completamente estable-
cido, pero se consideran tres posibles causas. En primer
lugar, se produce un incremento de la distensibilidad pul-
monar y de la caja tordcica debido a la reduccién de la ri-
gidez de ambas estructuras, ya que la VMNI permite in-
suflar mayores voliimenes corrientes y, en consecuencia,
disminuird el trabajo respiratorio. En segundo lugar, se
considera que la VMNI restablece parcialmente la fun-
cioén de los musculos respiratorios al disminuir la fatiga.
Sin embargo, los resultados de diferentes trabajos al res-
pecto son dispares: unos evidencian un incremento de la
fuerza de los musculos inspiratorios, mientras que en
otros no hay variaciones significativas. Por dltimo, se
considera que la correccion de los gases arteriales noctur-
nos con la VMNI restablece la sensibilidad de los quimio-
rreceptores, y con ello el control de la ventilacidn. A pesar
de que no se conocen con exactitud los efectos concretos
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de la VMNI sobre pardmetros como la capacidad vital o
la fuerza de los musculos respiratorios, diversos estudios
han permitido establecer los beneficios de la VMNI en las
ENM: mejoria de los sintomas secundarios a la hipoventi-
lacién nocturna; mejora de la calidad de vida; aumento de
la eficacia de la tos con la consiguiente disminucién del
numero y dias de hospitalizacién, y mejoria de la estruc-
tura y la calidad del suefio, asi como de las alteraciones
gasométricas. El momento idéneo para el inicio del so-
porte ventilatorio dependera de la evolucién de la enfer-
medad, y es preferible iniciarlo antes de que se establezca
hipertensién pulmonar. Por otro lado, tienen mejor pro-
nostico las enfermedades de lenta evolucion, como el sin-
drome pospolio, y peor prondstico las progresivas, como
la enfermedad de Duchenne. En estas tltimas es adecua-
do el inicio temprano a modo profilactico del soporte
ventilatorio.

En un préximo articulo de la presente serie’’ se abor-
daran, de forma mucho mas extensa, los diferentes as-
pectos logisticos y de toma de decisiones en relacién
con la ventilacién mecanica en estos pacientes.
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