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RESUMEN

Las enfermedades neuromusculares y las
alteraciones de la caja torécica producen una
alteracion ventilatoria restrictiva, que final-
mente desemboca en una insuficiencia res-
piratoria global. Las manifestaciones clinicas
respiratorias que presentan estos pacientes
estan estrechamente relacionadas con el grado
de hipoventilacion alveolar nocturna. Las alte-
raciones del intercambio gaseoso comienzan
durante el suefio (fase REM), presentandose
los primeros sintomas durante el mismo.
Segun progresa la severidad de la hipoventi-
lacion alveolar, a los sintomas nocturnos se
asocia la sintomatologia diurna. La ventilacion
no invasiva ha demostrado su eficacia en
pacientes con patologia neuromuscular y tora-
cogena, mejorando la supervivencia, su cali-
dad de vida y el sueno.

El manejo de las secreciones tiene un papel
fundamental en el tratamiento de los enfer-
mos neuromusculares, disminuyendo el ries-
go de las infecciones respiratorias, causa impor-
tante de morbimortalidad en estos enfermos.

La toma de decisiones y la elaboracion del
testamento vital debe formar parte del cuida-
do integral de estos enfermos
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Introduccion

Las enfermedades neuromusculares (ENM)
producen debilidad progresiva de los muscu-
los con dificultad para deambular y realizar
actividades cotidianas. En el curso evolutivo
de estas enfermedades son muy frecuentes las
complicaciones neumologicas y suele ser la
causa de mortalidad en un 70% de los pacien-
tes?. Cursan con afeccion de los musculos

respiratorios, sobre todo el diafragma, y cuan-
do existe fracaso funcional y fatiga suele con-
ducir a una insuficiencia respiratoria, ya sea
de forma aguda o de forma progresiva.

Es un grupo muy heterogéneo®: pueden
desencadenar los problemas respiratorios en
meses la esclerosis lateral amiotrofica (ELA), atro-
fia espinales (AMS), en anos (distrofia muscular
de Duchenne) y por ultimo, las de lentisima evo-
lucion (distrofia muscular de Becker, distrofia de
cintura) (Tabla 1). Ademas, su evolucion en el
tiempo puede estar perfectamente estudiada,
como ocurre en la enfermedad de Duchenne,
0 ser muy variable de unos enfermos a otros e
impredecible como en el caso de la ELA.

Fisiopatologia

Los musculos forman una parte muy
importante del aparato respiratorio, y se inclu-
yen dentro de la bomba respiratoria: 1) los
musculos inspiratorios son el motor de la ven-
tilacion, 2) los musculos espiratorios contri-
buyen a la tos, 3) los musculos bulbares pro-
tegen la via aérea.

El desarrollo de la insuficiencia respiratoria
en pacientes con debilidad de los musculos res-
piratorios secundaria a enfermedad neuro-
muscular se debe no solo a la propia enferme-
dad. También hay otros mecanismos que con-
tribuyen en mayor o menor grado®. Estos meca-
nismos son: 1) la alteracion de las propiedades
mecanicas del aparato respiratorio; 2) la apa-
ricion de fatiga muscular; 3) las alteraciones en
el control de la ventilacion; 4) las alteraciones
en el intercambio de gases durante la noche
que conduce a la pérdida de sensibilidad de los
quimiorreceptores centrales y periféricos, y 5)
la disfuncion de la via aérea superior, lo que
favorece la aparicion de la apnea obstructiva

57



M.A. GOMEZ MENDIETA ET AL.

TABLA 1. Enfermedades neuromusculares
que afectan a la funcion respiratoria y
enfermedades neuropaticas

Asta anterior

¢ Secuelas de poliomielitis

e FEsclerosis lateral amiotrofica (ELA)
* Enfermedad de Werdnig-Hoffman

Nervios periféricos

* Neuropatias (enf. de Charcot-Marie-Tooth)
® Lesion del nervio frénico

e Sindrome de Guillain-Barré

® Polineuropatia del enfermo critico

Lesion neuromuscular

® Miastenia gravis, sindrome miasténico congénito,
enf. de Eaton-Lambert

® Botulismo, intoxicacion con organofosforados

Miopatias
* Miopatia adquirida:
- Poliomiositis, dermatomiositis, miopatia del
enfermo critico
e Distrofia muscular progresiva:
- Distrofia de Duchenne
Distrofia muscular de Becker
Distrofia miotonica (Steiner, Thomsen)
- Distrofia facio-escapulo-humeral
- Distrofia muscular de cinturas
® Miopatias congénitas:
- Miopatia con core central, miopatia
nemalinica, miopatia centronuclear
- Distrofia muscular congénita
- Distrofia muscular congénita con déficit de
merosina
~ Distrofia muscular congénita con merosina
normal
* Miopatias metabdlicas:
- Miopatias mitocondriales, glucogenosis

1

1

durante el sueno. El papel desempenado por
cada uno de estos mecanismos en el desarro-
llo de la insuficiencia respiratoria es diferente
en cada paciente, dependiendo del tipo y la gra-
vedad de su enfermedad en particular.

La debilidad de los musculos inspirato-
rios350 conduce a una disminucion de los
volumenes pulmonares: capacidad pulmonar
total (TLC), capacidad vital forzada (FVC), capa-
cidad residual funcional (FRC) y capacidad vital
(VC) con incremento del trabajo respiratorio.
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Estos pacientes presentan un incremento
de la frecuencia respiratoria, con disminucion
del volumen corriente, que conlleva a una res-
piracion rapida y superficial. Aumenta el tra-
bajo de los musculos respiratorios que ya estan
cansados, pudiendo aparecer fatiga muscu-
lar (aumento del indice de tensiéon de los mus-
culos inpiratorios, TTmu)®79),

A medida que el volumen corriente se redu-
ce, la proporcion entre éste y el espacio muer-
to aumenta, provocandose hipoventilacion alve-
olar, asociado a las deformidades de la colum-
nay ala presencia de pequenos tapones muco-
sos por tos inefectiva. Puede conducir a la apa-
ricion de colapsos alveolares, disminucion de
la tension superficial alveolar y fibrosis/rigidez
del tejido pulmonar que llegan a alterar las pro-
piedades mecanicas toracopulmonares, con
disminucion de la complianza o distensibili-
dad pulmonar.

La debilidad muscular se traduce en una
disminucion de las presiones maximas inspi-
ratoria (PIM) y espiratoria (PEM) observadas
en los pacientes neuromusculares.

La difusion pulmonar (DLCO) suele estar
escasamente alterada en estos pacientes, sien-
do los valores normales cuando esta se corri-
ge con el volumen alveolar (KCO)®.

El suefo de los pacientes con enfermeda-
des neuromusculares'® se caracteriza por una
disminucion del tiempo total de sueno, predo-
minando el suefo en fase superficial, con pre-
sencia de multiples despertares y disminucion
del sueno REM con una saturacion basal de oxi-
geno disminuida, presencia de desaturaciones
multiples tipo valle predominantes en los peri-
odos de suefio REM (periodo con movimientos
oculares rapidos), acompanados de disminu-
cion de la ventilacion (hipoxemia e hipercap-
nia), todo ello a consecuencia de la hipotonia
muscular en esta fase de sueno. Pueden obser-
varse ocasionalmente episodios de apneas en
el sueno como ocurre en la distrofia muscular
de Duchenne y en la enfermedad de Steiner.

Es importante conocer que en las enfer-
medades neuromusculares cuya evolucion sea
lenta y de inicio en la infancia, la debilidad



muscular puede originar deformidades de la
caja toracica y escoliosis importantes, que
deben corregirse quirurgicamente. Asi evita-
remos el deterioro precoz de los volumenes
pulmonares y de la complianza™12),

Clinica

Las manifestaciones de la debilidad de los
musculos respiratorios no sélo dependen de
la magnitud de ésta, sino de su forma de apa-
ricion, bien sea de forma aguda o cronica. Los
sintomas y signos mas habituales estan estre-
chamente relacionados con el grado de hipo-
ventilacion alveolar nocturna®. Las altera-
ciones del intercambio gaseoso comienzan
durante el suefio (fase REM), presentandose
los primeros sintomas durante el mismo.
Segun progresa la severidad de la hipoventi-
lacion alveolar, a los sintomas nocturnos se
asocia la sintomatologia diurna>14.

De este modo, solemos ver pacientes con
cefalea, somnolencia, suefio no reparador,
ortopnea, disnea no explicada, reduccion de
la intensidad de la voz y disnea que impide
hablar escasas palabras.

Presentan taquipnea con respiraciones
rapidas y superficiales. Segun va progresando
la debilidad muscular empiezan a utilizar los
musculos accesorios con presencia de respi-
racion abdominal. La disnea en decubito supi-
no indica fracaso del diafragma.

La dificultad para conseguir una tos efec-
tiva aumenta la incidencia de infecciones res-
piratorias e incluso de neumonias que pueden
precipitar la insuficiencia respiratoria®®!7.

En los casos donde se afectan los muscu-
los glosofaringeos podemos ver disfagia al prin-
cipio a liquidos, que segun va progresando la
enfermedad se extiende a los alimentos soli-
dos desarrollando desnutricion. También se
observa sialorrea y disfonia.

A todo esto, debemos sumar los sintomas pro-
pios de la enfermedad neuromuscular como inca-
pacidad para deambular, disminucion de fuerza
en manos y brazos que impiden realizar activi-
dades cotidianas como vestirse, asearse y mane-
jar utensilios habituales (peines, cucharas, etc.).
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Diagnostico y seguimiento

Los pacientes con enfermedades neuro-
musculares suelen presentar en general una evo-
lucion crénica (ELA, distrofias musculares, etc.)
y s6lo en ocasiones se presentan situaciones de
fallo respiratorio agudo, como ocurre en la mias-
tenia gravis, el sindrome de Guillain-Barré y en
un porcentaje pequeno pacientes con ELA.

Para llegar al diagndstico de la afectacion
respiratoria en ENM es necesario realizar cier-
tos pasos rutinarios: historia clinica, estudio
del sueno y pruebas funcionales.

Historia clinica

La debilidad muscular se hace evidente en
la exploracion fisica, apreciandose dificultad
para andar, adoptar la bipedestacion y, de
manera mas grave, con dificultad para hablar
o ingerir liquidos. La disnea, la tos ineficaz y
la presencia de cefalea matutina y somnolen-
cia diurna pueden observarse en los diferen-
tes estadios de la enfermedad. La presencia
de la disnea en decubito supino es un buen
signo de fracaso diafragmatico y se debe reco-
ger siempre en la historia clinica®>19.

Alteraciones durante el suefnio

Las alteraciones del intercambio gaseoso
suelen iniciarse durante el suefo, porque el tono
muscular es menor en este momento. La hipo-
ventilacion nocturna aparece inicialmente en
la fase del suefio con movimientos oculares rapi-
dos (REM) y luego se extiende al resto del sueno.
Aungue algunas ENM pueden cursar con un
aumento de las apneas e hipoapneas, a medi-
da que la debilidad progresa no es infrecuente
que el ronquido y el sindrome de apneas-hipo-
apneas del sueno pierda protagonismo314),

Exploracion funcional

La sintomatologia respiratoria a menudo no
se correlaciona con el grado de compromiso
respiratorio ni con la gravedad de la enferme-
dad de base. Las pruebas funcionales nos per-
miten disponer de datos objetivos para el segui-
miento de estos pacientes y poder detectar de
forma precoz el fallo ventilatorio. A veces, es
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complicado conseguir resultados validos por la
gran debilidad de los musculos orofaciales que
dificultan la colaboracion de los enfermos. La
espirometria, la pletismografia y el estudio de
los musculos respiratorios nos ayudan a seguir
la evolucion periodica de los enfermos®.

Espirometria(s.!9

No es un marcador sensible de la debili-
dad muscular. La capacidad vital (VC) no caera
por debajo de los valores normales hasta que
la fuerza muscular esté gravemente compro-
metida y las presiones maximas sean iguales
o inferiores al 50 % del valor de referencia. La
VC es muy reproducible, por lo que serd un
buen pardmetro para el seguimiento evoluti-
vo, cuando los musculos se encuentren afec-
tados. La hipoventilacion alveolar sera evidente
cuando la VC sea inferior a 1,5 litros o a un
50% del valor de referencia. Cuando la VC
es menor de 680 ml es un predictor sensible
de hipercapnia diurna?.

Los valores de la VC pueden variar en fun-
cion de la posicion del sujeto!'®. En individuos
sanos, en decubito supino, la presion del con-
tenido abdominal produce una disminucion de
la VC alrededor de un 7,5%. En los sujetos con
enfermedades neuromusculares, diferencias entre
la VC en decubito supino y en sedestacion mayo-
res del 25% suelen indicar fatiga del diafragma®.

Volumenes pulmonares

Las ENM muestran un patron restrictivo,
con disminucion de la capacidad pulmonar
total (TLC). Por otro lado, la debilidad de los
musculos espiratorios conduce a una dismi-
nucion del volumen de reserva espiratoria y al
incremento del volumen residual (RV). Existe
una correlacion inversa ente el RV y la presion
espiratoria maxima en boca (PEMax). Fallat y
cols.?? han demostrado que el incremento del
RV es uno de los primeros indicadores de debi-
lidad muscular en ENM.

Fuerza de los musculos respiratorios

Como hemos explicado anteriormente, la
causa principal del fracaso ventilatorio en las
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ENM es la debilidad de los musculos respirato-
rios. Por ello, es importante poder disponer de
pruebas que permitan evaluarlos. La determi-
nacion de las presiones estdticas maximas en
boca (PIMax, PEMax) mide la fuerza de los mus-
culos respiratorios inspiratorios y espiratorios? .
Esta prueba presenta grandes limitaciones (varia-
bilidad interindividual, debilidad de los muscu-
los faciales). A pesar de esto, se ve que muestran
disminuciones en sus valores cuando la espiro-
metria todavia se encuentra dentro de los limi-
tes de la normalidad. La capacidad pulmonar
total no se suele afectar hasta que el PIMax dis-
minuye un 50 % del valor normal. Como conse-
cuencia, el PIMax y PEMax son buenos indica-
dores de la fuerza de los musculos respiratorios
y deben realizarse de rutina en los enfermos neu-
romusculares, dado que segun sus valores se esta-
blecen pautas terapéuticas. Cuando las presio-
nes méaximas son inferiores al 50 % del valor de
referencia hay hipercapnia; para generar una tos
efectiva es necesaria una PEMax superior a 40
cmH,0. El fallo ventilatorio tiene lugar cuando
la fuerza muscular es inferior al 30% de los valo-
res de referencia.

La determinacion de la presion transdia-
fragmatica (Pdi) se considera un fiel reflejo de
la fuerza del diafragma. Sin embargo, se rea-
liza poco por el caracter invasivo. Garcia Rio
y cols.® demostraron que existe una alta
correlacion entre el indice tension tiempo del
diafragma (TTdi) y el indice tension de los mus-
culos (TTmu), asi como entre la presion ins-
piratoria (PI) con la presion esofdgica (Pes). De
ahi que tanto el TTmu como la PI sean medi-
das faciles de realizar en estos enfermos. Valo-
res de TTmu mayores de 0,20 indican riesgo
de fatiga muscular.

Fitting y cols.?¥ comprobaron que la deter-
minacion de la presion nasal tras la maniobra
de esnifado (SNIP) era util para la medida y
seguimiento de la fuerza en pacientes con ELA,
puesto que es altamente reproducible y se
correlaciona con la presion intratoracica.

La magnitud de los flujos maximos gene-
rados durante la fase expulsiva de la tos-flujo
pico de tos (PCF), determina su efectividad para



expulsar las secreciones. El PCF puede medir-
se con facilidad e informa con suficiente exac-
titud de la capacidad real de la tos para liberar
de secreciones las vias aéreas. Valores de PCF
por debajo de 4,25 L/s en situacion de estabi-
lidad clinica son buenos predictores de la inefi-
cacia de la tos durante un futuro episodio de
agudizacion y establecen el momento de iniciar
el aprendizaje de técnicas de ayuda®®. Valores
de PCF por debajo de 2,67 L/s parecen ser el
punto de corte para conseguir una tos eficaz®.

Tratamiento

El tratamiento de estos pacientes requiere
de la aplicacion de medidas generales y espe-
cificas!t.12.20,

Medidas generales

Son necesarias una serie de medidas basi-
cas, como adecuado soporte nutricional, hidra-
tacion, vacunacion antigripal y antineumoco-
cica, y abstinencia tabaquica. Cuando se afec-
tan los musculos glosofaringeos y aparece la
disfagia habra que plantear la gastrostomia
como alternativa de apoyo nutricional®@627,

También es importante instaurar un progra-
ma de fisioterapia y rehabilitacion respiratoria.

Entre las medidas especificas podriamos
citar en primer lugar la cirugia ortopédica,
como una medida de prevencion, en el futu-
ro, de las posibles complicaciones respirato-
rias®.

La cirugia correctora de la deformidad de la
columna (escoliosis, cifosis, etc.), mediante la
aplicacion de las varillas de Harrington, se ha
mostrado eficaz cuando se realiza en la ado-
lescencia, permitiendo la fijacion vertebral y una
mejora de la funcion respiratoria del 2% al 11 %.

Medidas especificas

Para corregir la hipoventilacion, el trata-
miento aceptado es la ventilacion mecénica
no invasiva (VMNI), aunque también hay que
mencionar la ventilacion por traqueotomia y
la respiracion glosofaringea. El manejo de las
secreciones forma una parte muy importante
en el tratamiento de estos enfermos (Fig. 1).
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FIGURA 1. Manejo de secreciones en enfermos neu-
romusculares (modificado de Sancho J, Servera E).

Ventilacion mecdnica no invasiva

Ha demostrado su eficacia en pacientes
con patologia neuromuscular y toracoégena,
mejorando la supervivencia, su calidad de vida
y el sueno®3). La VMNI provoca en estos
pacientes: 1) el reposo de la musculatura res-
piratoria durante el suefio, que permite una
mejora de la fuerza contractil durante el perio-
do de vigilia; 2) mejora de la calidad del sueno
a través de la correccion de los episodios de
hipoventilacion y desaturacion fundamental-
mente en la fase de suefio REM, disminuyen-
do los despertares nocturnos (arousals), y 3)
al actuar frente a la hipoventilacion nocturna
mejora la sensibilidad de los quimiorrecepto-
res centrales y periféricos®h.

En general, se acepta que la indicacion de
la VMNI en los pacientes con ENM debe rea-
lizarse mediante la valoracion combinada de
los siguientes aspectos:

La presencia de sintomas clinicos, como
la disnea, fatiga, etc., y datos que sugieran hipo-
ventilacion alveolar, son claramente una indi-
cacion para el inicio de VMNI, cuando se aso-
cian alguno de los siguientes criterios fisiolo-
gicos: a) presencia de hipercapnia (presion arte-
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FIGURA 2. Paciente con esclerosis lateral amio-
trofica con ventilacion no invasiva durante 24 horas
al dia; también es portadora de gastrostomia.

rial de CO, = 45 mmHg) en una gasometria
arterial basal; b) demostracion de alteraciones
en la oxigenacion nocturna, registradas
mediante pulsioximetria nocturna con SatO,
=<90% durante mas de cinco minutos conse-
cutivos, y ¢) la demostracion de una presion
inspiratoria maxima < 60 cmH,O o bien una
determinacion de la FVC inferior al 50 % del
valor de referencia®239.

La VMNI suele realizarse en un principio
durante las horas nocturnas, pero posterior-
mente se van anadiendo horas diurnas segun
va progresando la enfermedad de base®?. El
uso de diferentes interfases, incluida la pipe-
ta bucal, puede prolongar las horas de venti-
lacion diurnas, e incluso, se pueden conseguir
ventilaciones de 24 horas sin complicaciones,
cuando el paciente no tenga claro o no quiera
la traqueotomia®+35 (Fig. 2).

Ventilacion por traqueotomia

No existen indicaciones claras para deter-
minar la traqueotomia como alternativa a la
VMNI. Se suele utilizar la traqueotomia en
aquellos pacientes donde existe disfuncion de
la musculatura bulbar o cuando la dependen-
cia de la VMNI es casi de 24 horas.

Marchese y cols.®® estudiaron durante 10
anos pacientes con ventilacion por traqueoto-
mia, divididos en tres grupos: pacientes con
ENM, enfermedades pulmonares y otras enfer-
medades. La supervivencia en los ENM era
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mucho mas alta que los enfermos pulmona-
res. La traqueotomia solo se complico en
menos de un 3 %. La mayoria de los sujetos
a estudio estaban contentos de haber escogi-
do la traqueotomia y volverian a elegirla. Mas
de la mitad de los cuidadores estaban con-
tentos de la opcion escogida.

Respiracion glosofaringea

Consiste en la contraccion de la glotis para
instilar el aire dentro de los pulmones. Algu-
nos autores®? consideran que puede ser util
en los pacientes con alta dependencia del ven-
tilador, para dejar libre de ventilacion las horas
diurnas.

Manejo de secreciones

El objetivo de estas técnicas es asistir o sus-
tituir a los musculos respiratorios cuando estos
se encuentran debilitados hasta el punto de ser
incapaces de generar un esfuerzo tusigeno efec-
tivo. En la practica clinica se utilizan sobre todo
en las enfermedades neuromusculares.

Tos asistida manual: consiste en la compre-
sion (thrust) del torax, abdomen o union tora-
coabdominal durante la fase expulsiva de un
esfuerzo tusigeno. En los casos en los que la FVC
es inferior a 1.500 ml (0 al 75% de su valor teo-
rico) es conveniente realizarla después de obte-
ner la capacidad maxima de insuflacion (MIC)®®).
Se conoce como MIC el méximo volumen de aire
que, con la glotis cerrada, puede ser manteni-
do intrapulmonar para después ser expulsado.
La MIC se consigue introduciendo artificialmen-
te aire en los pulmones mediante insuflaciones
con un resucitador manual tipo ambu o median-
te emboladas de un ventilador volumétrico.

La efectividad de las técnicas de tos asisti-
da (MIC + thrust) depende de la colaboracion
del paciente, del grado de disfuncion bulbar y
de la compliancia toracopulmonar. Cuando los
picos flujo de tos (PCF) asistidos manualmente
sobrepasan los 4 L/s, no tiene sentido utilizar
técnicas de tos asistida mecanica, pues no apor-
tan mayores beneficios que las manuales®?.

Contraindicacion: deben respetarse los peri-
odos de digestion, y llevar especial cuidado en



la osteoporosis, por el riesgo de fracturas cos-
tales.

Tos asistida mecdnicamente (In-Exuflacion
mecdnica)®-: el procedimiento se inicia apli-
cando presion positiva en la via aérea median-
te un dispositivo mecanico (Cough-Assist), que
insufla al maximo los pulmones (insuflacion),
para seguidamente trasformar esa presion
positiva en negativa (exuflacion). Este cam-
bio brusco de presion en tan poco tiempo
(<0,02s) genera unos flujos de aire capaces
de arrastrar hacia el exterior las secreciones
respiratorias.

Si la exuflacion se acompana de un thrust
toracoabdominal, se incrementa la efectividad
de la maniobra. Cada sesion consta de 6-8
ciclos (un ciclo esta compuesto, habitualmen-
te, por 2 segundos de insuflacion y 3 segun-
dos de exuflacion) con presiones en torno a
+40 cmH,0, seguidos de unos 5-10 minutos
de descanso para evitar las hiperventilaciones.

Presiones inferiores a + 30 cmH,O son
inefectivas, y en situaciones agudas, con aumen-
to de la resistencia de la via aérea por retencion
de secreciones, o en situaciones con disminu-
cion de la compliancia toracopulmonar, pueden
ser necesarias presiones mas elevadas.

Aunque la tos asistida mecanica no requiere
la colaboracion del paciente, su utilidad esta limi-
tada por el grado de disfuncion bulbar. En los
enfermos con afectacion bulbar severa se pro-
duce un colapso dinamico durante la exuflacion
que impide que los flujos sean efectivos®. Con-
traindicaciones absolutas: antecedentes de baro-
trauma y presencia de bullas pulmonares.

Contraindicaciones relativas: broncoes-
pasmo. Salvo en situaciones de urgencia, no
debe utilizarse tras las comidas, por el riesgo
de arrastrar contenido gastrico.

Decisiones al final de la vida

La ley basica de autonomia del paciente y
las regulaciones administrativas posteriores
han desarrollado los procedimientos que otor-
gan validez a estos documentos donde se deci-
de sobre actitudes terapéuticas y como abor-
dar el proceso de la muerte?.

ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES Y DE LA PARED TORACICA

Pueden redactar el testamento vital en dos
situaciones: a) sujetos sanos donde se plantean
la probable situacion de estar afectados por una
patologia y no tengan capacidad para tomar deci-
siones. El clinico en ese momento tendrd que
tener en cuenta dicha voluntad para respetarla
y hacerla efectiva. De aqui la importancia de que
en las comunidades autonomas se trabaje en
conseguir buenos formatos, donde se expliciten
diversas situaciones clinicas, diferentes medios
de soporte vital que se aceptan o rechazan, y
también los valores y criterios que el paciente
desea que se tengan en cuenta. Serd de gran
ayuda si se cuenta, ademas, con un represen-
tante designado por el paciente, que dialogue
con los profesionales para interpretar los valo-
res del paciente y aplicarlos a la situacion clini-
ca; b) en segundo caso estan los pacientes con
una enfermedad progresiva y potencialmente
mortal. La recogida de las ultimas decisiones
debe hacerse por el médico, y registrarla cuida-
dosamente en la historia. Si ambos, médico y
paciente, lo creen necesario, dicha planificacion
puede conllevar también un documento de
voluntad anticipada, pero no es imprescindi-
ble que eso ocurra. Por tanto son los clinicos
quienes, a través del didlogo con los enfermos
cronicos, tienen que hacer explicita esta posibi-
lidad al paciente, mostrandole su utilidad para
la toma de decisiones en el futuro. Decisiones
como la gastrostomia, traqueotomia y uso de
opioides deben ser decididas entre el paciente,
la familia y el equipo médico. El testamento vital
se puede modificar en cualquier momento.

ENFERMEDADES DE CAJA TORACICA

Introduccion

Diversas enfermedades que afectan a la
caja tordcica pueden cursar en su evolucion con
fracaso ventilatorio (Tabla 2). Entre todas ellas,
las que pueden afectar mds profundamente a
la funcion respiratoria son la cifoescoliosis, y
las secuelas producidas en el tratamiento de la
tuberculosis, como la toracoplastia. Otras enfer-
medades implican a los huesos de la caja tora-
cica 0 a la columna vertebral, como las mal-
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TABLA 2. Alteraciones de la caja toracica

* Cifoescoliosis idiopatica

® Secuelas de toracoplastia

® Secuelas de neumotorax terapéutico
® Fibrotorax

® Herniaciones abdominales

® Obesidad

e Cifoescoliosis secundarias:

- Enfermedades del tejido conectivo (osteo-
génesis imperfecta, espondilolitis anquilo-
sante, sindrome de Marfan)

- Enfermedades neuromusculares (distrofia
muscular, poliomielitis, paralisis cerebral,
ataxia de Friedreich, enfermedad de Charcot-
Marie-Tooth)

- Enfermedades vertebrales (osteoporosis,
osteomalacia, espondilitis tuberculosa,
neurofibromatosis multiple de Von
Reckinghausen)

* Malformaciones congénitas (pectus excavatum,
pectus carinatum)

formaciones congénitas (pectus excavatum,
pectus carinatum) y las enfermedades del teji-
do conectivo (espondilitis anquilosante, osteo-
génesis imperfecta). Por ultimo, también las
hernias abdominales pueden alterar el funcio-
namiento de la caja toracica.

La cifoescoliosis“4 cursa con una defor-
midad de la columna en una angulacion ante-
roposterior, o un desplazamiento o curvatura
lateral 0 ambos. La severidad de la deformidad
puede valorarse mediante la medicion del angu-
lo de Cobb. El angulo de Cobb (Fig. 3) se forma
por las tangentes al borde superior de la vér-
tebra méas alta y al borde inferior de la mas baja.
Su cuantificacion ha sido utilizada como factor
pronostico y predictor de los efectos de la enfer-
medad sobre la funcion pulmonar y el riesgo
de fallo respiratorio. Se ha observado que las
alteraciones importantes de la funcion pulmo-
nar se encuentran cuando las curvas de defor-
midad tienen un dngulo de Cobb superior a 70-
80°. En estos casos, la funcion del diafragma
esta alterada, por lo que la funcion respirato-
ria depende en mayor grado de los musculos
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FIGURA 3. Medida del &ngulo de Cobb.

accesorios. Dado que la actividad de €éstos dis-
minuye durante la noche, puede aparecer hipo-
xemia y, consecuentemente, poliglobulia. Otros
factores a tener presentes son la localizacion y
el numero de vértebras tordcicas afectadas. A
largo plazo, unicamente los pacientes con cur-
vas superiores a 100°, y asociados a otros fac-
tores, suelen desarrollar insuficiencia respira-
toria cronica y cor pulmonale. Cuando la defor-
midad no supera los 50° pero se asocia a una
hipocifosis (pérdida de la cifosis toracica fisio-
logica), el prondstico empeora. Lo mismo suce-
de si se asocia habito tabaquico. Una escolio-
sis de una magnitud media (40-60°), sin alte-
racion de la cifosis fisiologica, tiene baja posi-
bilidad de ocasionar problemas respiratorios
graves. En escoliosis toracicas moderadas (<
35°) se puede mejorar la funcion pulmonar
mediante ejercicio“®.

La toracoplastia consiste en una técnica
quirurgica de colapso para el tratamiento de
las enfermedades respiratorias (tuberculosis
pulmonar, infecciones, etc.), y fue ampliamente
utilizada en los anos previos a la aparicion de
las drogas tuberculostaticas.

Los pacientes a los cuales se les realizo este
tratamiento presentan deformidades impor-
tantes de la caja tordcica, escoliosis y engrosa-
miento pleural y, en su evolucion, cursan con
alteraciones de la ventilacion y de la funcion
muscular respiratoria, origen de la insuficiencia
respiratoria hipercapnica. Otras entidades como
los fibrotorax, también pueden cursar en su evo-
lucion con alteraciones de la ventilacion. Entre
el conjunto de enfermedades posibles, existen



entidades, como las hernias abdominales y
enfermedades del tejido conectivo, que también
pueden alterar el funcionamiento de la caja tora-
cica pero son menos prevalentes®. El comien-
zo de los sintomas suele ser tardio, en general
suelen comenzar a partir de la 52 década de
la vida, desarrollando en los anos posteriores el
fallo respiratorio y el cor pulmonale, principal
causa de fallecimiento en estos pacientes.

Las alteraciones respiratorias que conlle-
van la presencia de fallo respiratorio son mas
frecuentes en aquellos enfermos que presen-
tan escoliosis severas con angulaciones de
Cobb superiores a 80°, escoliosis largas (tora-
cicas y cervicales altas) y escoliosis de inicio
muy temprano en la infancia®303".

Fisiopatologia

Los principales problemas que plantea la
cifoescoliosis son tres: a) cambios en la esta-
tica vertebral, lo que conduce a anomalias mor-
fologicas y a dolor por contracturas muscula-
res, b) lesiones neurologicas, compresiones
neuropaticas y la temida compresion medular
con paraplejia y ¢) como se comento previa-
mente, los pacientes con una cifoescoliosis
grave pueden desarrollar una insuficiencia res-
piratoria.

Las alteraciones y mecanismos fisiopato-
l6gicos implicados son multiples y complejos.

Alteracion ventilatoria restrictiva

Las alteraciones en las propiedades meca-
nicas del sistema respiratorio van a originar
una alteracion ventilatoria restrictiva caracte-
rizada por una disminucion en los volumenes
pulmonares: capacidad pulmonar total (TLC),
capacidad vital forzada (FVC), capacidad resi-
dual funcional (FRC) y capacidad vital (VC),
mientras que el volumen residual (RV) apenas
se altera. La determinacion seriada de la capa-
cidad vital (VC) es un parametro importante
en el control evolutivo de estos pacientes; la
presencia de valores inferiores a 1 litro (menor
del 50% de su valor teorico), se asocia a una
mayor predisposicion de presentar complica-
ciones respiratorias®o3!.46).,

ENFERMEDADES NEUROMUSCULARES Y DE LA PARED TORACICA

La deformidad de la caja condiciona un
torax rigido, disminuye la distensibilidad pul-
monar o compliancia, también disminuye por
la presencia de microatelectasias secundarias
a la inmovilidad de algunas zonas de la caja
toracica. La difusion pulmonar (DLCO) no se
modifica apenas en estos pacientes. Los valo-
res se normalizan cuando la DLCO se corrige
con el volumen alveolar (KCO)©46),

No es extrafio encontrar también altera-
ciones ventilatorias obstructivas secundarias
a uso del tabaco.

Cambios en el patron ventilatorio

En estos pacientes se suele ver un incre-
mento en la frecuencia respiratoria, una dis-
minucion del volumen corriente y, en conse-
cuencia una respiracion rapida y superficial.
A medida que el volumen corriente se reduce,
el espacio muerto aumenta. La respuesta ven-
tilatoria al anhidrido carbénico (CO.) puede
estar disminuida proporcionalmente al grado
de afectacion de la caja tordcica®o.

Alteracion entre la ventilacion y la perfusion
La presencia de microatelectasias pulmo-
nares y la existencia de fenomenos shunt, que
son dependientes del grado de curvatura de la
columna (son mas frecuentes cuando el angu-
lo de Cobb es mayor a 65°). Aparece la hipo-
xemia, que si es mantenida puede conducir al
desarrollo de vasoconstriccion pulmonar, hiper-
trofia ventricular derecha y cor pulmonale.

Anomalias del suefno

De igual forma que en las ENM, los pacien-
tes con deformidad tordcica sufren una dis-
minucion del tiempo total de suefo. Predo-
mina el sueno superficial, con multiples des-
pertares y reduccion del sueno REM. Existen
multiples desaturaciones tipo valle, predomi-
nantes en los periodos de sueno REM, con des-
censo de la ventilacion (hipoxemia e hiper-
capnia). En los enfermos toracogenos los epi-
sodios de hipoventilacion se pueden acompa-
far de apneas centrales sobre todo en las fases
REM del sueno®o).,
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Debilidad de los musculos respiratorios

El cambio en la morfologia y la estructu-
ra tordcica cambia la alineacion de las fibras
musculares. Hay un aumento del trabajo res-
piratorio para mover un torax rigido. Los mus-
culos se encuentran en unas condiciones
mecénicas desfavorecidas, y ello se traduce
en una caida de las presiones maximas ins-
piratorias.

Clinica y diagnostico

Son pacientes con alteraciones radiologi-
cas, donde la clinica que predomina es la hiper-
capnica y los sintomas de hipoventilacion (som-
nolencia, cefalea y disnea). Desde un punto de
vista clinico son muy superponibles a las alte-
raciones que encontramos en las ENM, tenien-
do en cuenta que los musculos respiratorios
se encuentran mas conservados, por lo que los
problemas relacionados con el manejo de
secreciones solo aparecen en enfermos con
VC muy bajas. El tipo de alteracion observado
habitualmente es el restrictivo. Este compor-
ta un volumen pulmonar pequefo, mayor tra-
bajo respiratorio, alto coste energético, hipo-
xemia, acidosis respiratoria por hipoventila-
cion, inadecuada respuesta ventilatoria al esti-
mulo hipoxico, hipertension arterial pulmo-
nar, limitacion del desarrollo del parénquima
pulmonar, asi como anomala relacion entre
funcion pulmonar y mecanica muscular res-
piratoria®30.

El problema fundamental en el manejo
de estos enfermos es la escasa reserva res-
piratoria, ya que las tareas cotidianas las rea-
lizan a capacidad maxima, lo que hace que
incluso problemas leves, como un incremento
de peso, el tabaquismo, la coexistencia de
una enfermedad obstructiva cronica (EPOC),
una infeccion o una intervencion quirargica,
sean causa de una descompensacion respi-
ratoriae),

Tratamiento

El tratamiento de estos enfermos incluye
tanto la aplicacion de medidas generales como
especificas.
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Medidas generales

Las medidas generales consistirian en el
soporte nutricional, hidratacion, vacunacion
antigripal y antineumococica, la abstinen-
cia tabdquica, evitar la obesidad y un pro-
grama de fisioterapia y rehabilitacion respi-
ratoria.

Medidas especificas

Ventilacion mecdnica no invasiva

Ha demostrado su eficacia en pacientes
con patologia neuromuscular y toracoégena,
mejorando la supervivencia, su calidad de vida
y el suefio®*3Y. Las indicaciones para el tra-
tamiento con VMNI en pacientes con enfer-
medades de caja son: la presencia de sinto-
mas clinicos, como disnea, fatiga etc., junto
a manifestaciones de hipoventilacion alveolar,
son claramente una indicacion para el inicio
de VMNI, cuando se asocian alguno de los
siguientes criterios fisioldgicos: a) presencia
de hipercapnia (PaCO, = 45 mmHg) en una
gasometria arterial basal, o b) demostracion
de alteraciones en la oxigenacion nocturna,
registradas mediante pulsioximetria nocturna
con SatO, =90 % durante mas de cinco minu-
tos consecutivos®3.

Cirugta correctora®+)

De la deformidad de la columna intenta
aliviar la deformidad y evitar su progresion
mediante artrodesis de la curva primaria,
haciendo una fijacion vertebral. La técnica
depende de la edad del paciente, del tipo y
medida de la deformidad y de la presencia o
ausencia de una compresion medular.
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