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La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad
neurodegenerativa que condiciona una debilidad muscular pro-
gresiva, secundaria a la afectacién tanto de las primeras como
de las segundas motoneuronas. La incidencia es de 1-2 casos por
100.000 habitantes-afio, mientras que la prevalencia es de 4-6
por 100.000 habitantes. El diagndstico se realiza a partir de
la combinacién de los sintomas clinicos y las alteraciones
electromiograficas'2. La supervivencia media de los pacientes con
ELA es de 20 a 48 meses, aunque entre un 5-10% de los pacien-
tes sobreviven mas de 10 afios>. Las complicaciones asociadas al
fracaso respiratorio son una de las causas mas frecuentes de hospi-
talizacién en estos enfermos e incluso de muerte®,

El fracaso respiratorio de estos enfermos es fundamentalmente
debido a la existencia de una disfuncién muscular respiratoria. En
este editorial revisamos brevemente las pruebas que utilizamos
para valorar la disfuncién muscular inspiratoria de los pacientes
con ELA. En estos enfermos pueden existir dificultades para realizar
muchas de estas pruebas debido fundamentalmente al compro-
miso bulbar y también a la demencia frontotemporal que pueden
asociar®. Para el manejo de la disfuncién muscular inspiratoria se
debe considerar el tratamiento con ventilacién mecanica (VM)®. La
VM domiciliaria produce una mejoria en la calidad de vida y en
la supervivencia de estos enfermos®. Por ende, es preciso poder
realizar un correcto y precoz diagnéstico de la disfuncién muscu-
lar inspiratoria con el objetivo de indicar adecuadamente la VM y
conocer mejor el pronéstico de la enfermedad.

Actualmente, para el diagnéstico de disfuncién muscu-
lar inspiratoria usamos parametros funcionales obtenidos de
la espirometria forzada. El mas frecuentemente usado es la
capacidad vital forzada (FVC), que se ha descrito como un
magnifico predictor de la progresién de la enfermedad y de la
supervivencia’. Sin embargo, otros autores han descrito que
entre el 65 y el 75% de los pacientes con ELA con una FVC nor-
mal presentan disfunciébn muscular inspiratoria determinada
mediante la medicién de la fuerza muscular®. Con la finalidad
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de mejorar la valoraciéon de la disfuncién muscular inspiratoria
mediante la FVC, se ha estudiado su variacién en funcién de
la posicion del paciente. Asi, se ha demostrado que la variacién
en la FVC de sedestacién a dectbito se correlaciona con la fuerza
del diafragma en los pacientes con ELA®. Esta exploracién conlleva
dificultades en su realizacién, ya que muchos de los pacientes
presentan problemas en la movilizacién y también las maniobras
de espirometria forzada en los pacientes con enfermedad avanzada
y/o afectaciéon bulbar resultan dificiles de realizar, por lo que su
validez es escasa'®. Con el fin de evitar estas limitaciones, la
capacidad vital se puede determinar mediante una maniobra lenta,
ya que presenta menos dificultades técnicas para los pacientes que
la maniobra forzada'l.

Por todos estos motivos, lo mejor seria determinar directamente
la fuerza de los misculos inspiratorios. La fuerza diafragmatica,
medida mediante la determinacién de la presién transdiafrag-
madtica durante una maniobra de inspiraciéon maxima o con
estimulacién magnética, resulta el mejor predictor del pronéstico,
asi como de la necesidad de VM en los pacientes con ELA!!. Sin
embargo, esta técnica es invasiva y tampoco esta disponible en
todos los centros. Existe una opcién no invasiva de medicién de
la fuerza de los musculos inspiratorios en la boca (presién inspi-
ratoria maxima), asi como en la nariz (presién inspiratoria nasal
durante la maniobra de inspiraci6n maxima, SNIP). La determi-
nacion de la presién inspiratoria maxima es dificil de realizar en
los pacientes con compromiso bulbar por problemas para mante-
ner la boquilla en la boca, asi como la coordinacién con el técnico
para realizar la maniobra. Este problema practico se evita con la
determinacién de la SNIP, que es una maniobra mas sencilla y cuya
limitacion principal es la obstruccién nasal. La SNIP es una técnica
facil de realizar incluso hasta en estadios avanzados de la enferme-
dad o cuando el paciente presenta afectacion bulbar!2. La SNIP, en
pacientes con ELA, se correlaciona con la hipoventilacién nocturna®,
con la fuerza muscular inspiratoria determinada mediante técnicas
invasivas®1112 y con el tiempo hasta el inicio de la VM!!. Sola-
mente Bauer et al. describen que la SNIP se correlaciona peor con
la gravedad de la enfermedad en pacientes con ELA.

Sin embargo, todas estas pruebas de funcién pulmonar citadas
anteriormente requieren de la colaboracién del paciente, por lo que
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en los Gltimos afios también se ha empezado a evaluar mediante
ecografia la funcién del diafragma. La ecografia diafragmatica, rea-
lizada en la zona de aposicion, permite valorar el movimiento, asi
como el grosor del diafragma'>14. En pacientes con ELA, el grosor
del diafragma medido mediante ecografia se correlaciona con los
pardmetros de funcién pulmonar e, incluso, con la hipercapnia'>.

Un aspecto fundamental en el seguimiento de estos pacien-
tes es la deteccién de la hipoventilacién nocturna, para la que un
dato de sospecha son las alteraciones en la oximetria nocturna®.
En pacientes con ELA la realizacién de estudios de suefio mas com-
plejos técnicamente no estaria indicada actualmente en la practica
habitual, a pesar de que los pacientes con ELA también presentan
alteracion de la arquitectura del suefio'®. La capnografia trans-
cutanea, utilizada por las noches, ha significado un avance para
monitorizar de forma no invasiva la hipercapnia y es posible que en
el futuro sea una de las exploraciones que se afladiran a la bateria de
pruebas que permiten mejorar la valoracién de la funcién muscular
inspiratoria. El incremento del diéxido carbénico nocturno medido
mediante capnografia transcutanea se correlaciona inversamente
con la capacidad vital'” en los pacientes con ELA, asi como con un
mayor cumplimiento de la VM8, Finalmente, mediante la gasome-
tria arterial podemos valorar la hipercapnia. Sin embargo, cuando
se detecta hipercapnia ya son fases avanzadas de la enfermedad en
las que existe una importante disfuncién muscular inspiratoria®.

Enlaactualidad, ya hay un grupo que apuesta por la combinacion
de diferentes parametros obtenidos de estas pruebas funcionales
para mejorar la valoracién de la funcién de los musculos inspirato-
rios en pacientes con ELA!,

En conclusién, la correcta valoracién de la funcién muscular
inspiratoria es importante para indicar el tratamiento que se ha
demostrado mas eficaz para la supervivencia de los enfermos. No
existe una prueba ideal para valorar esta funcién, por lo que debe-
mos valernos de la combinacién de varios indicadores, teniendo en
cuenta las disfunciones concretas de cada paciente en el curso de
la enfermedad.
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