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Introduccion

Las enfermedades que comprometen la estructura
6sea de la pared del térax, la columna vertebral y sus
articulaciones pueden interferir con la capacidad fun-
cional de la bomba diafragmatica, facilitando el desa-
rrollo de insuficiencia y falla respiratoria.

La respuesta de los musculos de la respiracién a esta
“sobrecarga” mecdnica es el motivo de esta revision, en la
que, después de una breve discusién de las fuerzas que de-
ben vencer estos musculos en condiciones normales, revi-
saremos la fisiopatologia de algunas alteraciones represen-
tativas de las enfermedades de la pared del térax, como
son: a) la cifoescoliosis; b) otras enfermedades de la es-
tructura 6sea de la pared del térax, como la espondilitis an-
quilosante y el pectus excavatum, y c) la obesidad extre-
ma.

Las enfermedades sistémicas con compromiso neuro-
muscular serdn tratadas en otro capitulo de la serie.

Estructura y funcion de la pared del torax

La pared del térax estd conformada por la reja costal,
la columna vertebral y el diafragma, y sus movimientos
son dependientes de una compleja interaccién entre sus
componentes. El diafragma forma una particién muscu-
lotendinosa en forma de ctpula entre las cavidades ab-
dominal y toracica, se desplaza en promedio unos 9,5 cm
durante la generacién de la capacidad vital y afecta a la
pared del térax como consecuencia de los cambios que
genera en las presiones abdominales y pleurales.
Durante la respiraciéon normal se establece una zona de
contacto o “zona de aposicién” entre la porcién lateral
de la base de esta cupula diafragmadtica y la superficie
interna de las costillas inferiores. Durante la inspiracién
las fibras del diafragma se acortan y de este modo im-
parten al diafragma un movimiento de pistén en direc-
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cién caudal, por lo que su contraccién disminuye la pre-
siéon pleural y aumenta la presién intraabdominal. La
disminucion de la presién pleural determina la expan-
sién de los pulmones y el aumento de la presion en el
abdomen, que se transmite a la porcién inferior de la
pared del térax a través de la zona de aposicién, lo que
hace que las costillas inferiores se expandan. El movi-
miento de las costillas, que depende de sus inserciones
en el esternén y en la columna vertebral, es determina-
do por la contraccién de los musculos parasternales y
los escalenos, que se insertan en las costillas 1 a 6, y
por la porcién costal del diafragma, que se inserta sobre
el esternén y las costillas 7 a 12. Los musculos de la pa-
red abdominal son importantes en la espiracién y su
contraccién tiene un efecto significativo sobre los vold-
menes pulmonares. La electromiografia (EMG) de los
musculos inspiratorios en reposo demuestra que los in-
tercostales inspiratorios, los parasternales y los esca-
lenos tienen un actividad fésica con la inspiracién, por
lo cual hoy dia ya no se consideran misculos “acceso-
rios”. En la inspiracién profunda o el ejercicio exte-
nuante se activan miusculos como los esternocleido-
mastoideos, que deben considerarse los verdaderos
musculos accesorios.

Mecdnica de la inspiracion y espiracion

El volumen de los pulmones al final de una espiracién
corriente en sujetos normales (capacidad funcional resi-
dual [CFR]) representa la posicién de equilibrio perfec-
to, o situacién de “relajacién”, entre las fuerzas de retro-
ceso eldstico de la pared del térax (Py,) y del pulmén
(P,). La presién aplicada por los musculos inspiratorios
debe vencer tres tipos de fuerzas o resistencias que se
oponen al cambio de volumen: a) las fuerzas eldsticas,
que se relacionan con el cambio de volumen; b) las fuer-
zas resistivas, que se relacionan con el flujo de aire
(cambios de volumen por unidad de tiempo), y c) la
inercia, que se relaciona con la aceleracion inicial de gas
o tejido requerida para mover los tejidos y el aire, y que
en condiciones normales no se considera significativa.
La descripcién abreviada de las propiedades eldsticas
del pulmén y la pared del térax y de la resistencia de las
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Fig. 1. Representacién esquematica de los cambios en las presiones, en diferentes estadios del ciclo respiratorio, en un sujeto sano. P,;: presién de retroce-
so elastico de la pared del térax; P,: presién pleural; P, : presién de retroceso elistico del pulmén; P, : presién alveolar; P,,,: presion en la boca; P,

presién de la contraccién muscular; CFR: capacidad pulmonar residual; CPT: capacidad pulmonar total. Las presiones se expresan en cmH,O. La grafi-
ca superior (en el recuadro) representa las equivalencias; las graficas de inspiracion y espiracion parcial representan el mismo volumen pulmonar. Véase

explicacién en el texto. (Adaptada de Gibson'.)

vias aéreas que presentamos a continuacién puede facili-
tar el analisis de su compleja interaccion.

En condiciones normales (fig. 1), al final de una espi-
racion, la presion de retroceso eldstico de los pulmones
(P,) es de aproximadamente 5 cmH,O y la de la pared
del térax (Py,) es equivalente pero opuesta (=5 cmH,0).
Este balance produce una presién pleural (P ;) de -5
c¢cmH,0 y una presién alveolar (P, ) de O cmﬁZO. Por
tanto, no hay flujo de aire. La contraccién de los mus-
culos inspiratorios creara una fuerza expansiva de la pa-
red del térax (P, ) de signo negativo y que se transmite
a través del espacio pleural a los alvéolos, donde la pre-
sion se vuelve subatmosférica, generando un gradiente
de presién y, por consiguiente, generando el flujo de
aire de la boca a los alvéolos. En una inspiracién parcial
la presidn negativa que generan los musculos inspirato-
rios sobrepasa la presién de retroceso eldstico del pul-
moén persistiendo una presion alveolar subatmosférica y
flujo de aire inspiratorio. Al final de la inspiracidn (ca-
pacidad pulmonar total [CPT]) se establece un balance
entre la presidon negativa que ejercen los musculos ins-
piratorios y la presién positiva que ejercen las fuerzas
de retroceso eldstico del térax y los pulmones. La pre-
sién alveolar es nuevamente de 0 cmH,O y no hay flujo
de aire. La espiracién se inicia cuando disminuye la
contraccién de los musculos inspiratorios, con lo cual
predominan las fuerzas de retroceso elastico del térax y
los pulmones, lo que genera una presion alveolar positi-
va y flujo espiratorio que continuara hasta llegar al
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equilibrio de las fuerzas de retroceso eldstico del térax
y el pulmé6n. Hoy se sabe que hay una actividad conti-
nua pero decreciente de los musculos inspiratorios du-
rante la espiracién que actia como un freno al flujo es-
piratorio.

En la escoliosis y otras enfermedades de la pared del
térax las propiedades eldsticas de los pulmones y las
vias aéreas son normales, por lo cual se puede asumir
que las presiones al final de una espiraciéon (CFR) son
normales. Como en estas enfermedades hay una acusa-
da disminucién de la distensibilidad de la pared del t6-
rax (térax rigido), se requiere un esfuerzo inspiratorio
mayor, que se usa para sobrepasar dicha rigidez, sin que
se produzcan cambios muy grandes en la presion pleu-
ral. Como se observa en la figura 2, y asumiendo que la
distensibilidad de la pared del térax es el 50% de la nor-
mal, la presién de retroceso eldstico de la pared tordcica
(P,) para el mismo volumen corriente aumenta al doble
de lo normal entre el final de la espiracion y el de la
inspiracién (p. ej., de =5 a +3 cmH,O, comparado con
los =5 a —1 cmH,O en el sujeto sano). Por esta razon,
se requiere un mayor esfuerzo inspiratorio para vencer
larigidez de la pared del torax.

Distensibilidad de los pulmones y de la pared
del torax

Los pulmones y la pared del térax son estructuras
eldsticas que tienden a volver a su forma inicial después
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Fig. 2. Representacién esquematica de los cambios en las presiones, en diferentes estadios del ciclo respiratorio, en un sujeto con enfermedad de la pared
del térax o térax rigido. Véase la figura 1 para las equivalencias. CFR: capacidad funcional residual; CPT: capacidad pulmonar total. Las graficas de
inspiracién y espiracién parcial representan el mismo volumen pulmonar. Véase explicacién en el texto. (Adaptada de Gibson'.)

de haber sido deformados por una fuerza externa. La
fuerza del retroceso eldstico es la que se opone a su es-
tiramiento o distension. La elasticidad de sistema puede
ser expresada como distensiblidad (D) (compliance) y
definida como cambio A de volumen por unidad de
cambio de presion (D = AV/AP).

En el sujeto sano, y de acuerdo con el diagrama de
Rahn (fig. 3a), la CPT estd determinada por el balance
entre las presiones generadas por los musculos respira-
torios y el retroceso eldstico del sistema respiratorio. En
la inspiracion profunda con la glotis abierta, la presién
alveolar es de cero (Pyg=-P,,.). En enfermedades de la
pared del térax, que se caracterizan por el aumento de
su rigidez (fig. 3b), la presién de la pared del térax (P,)
y, por tanto, la Pq estardn aumentadas y se alcanzari el
balance Pyy=—P, . aun volumen muy inferior al obser-
vado en las personas sanas, presentindose un aplana-
miento de la curva de presién-volumen. Como el volu-
men estd disminuido la P, mdxima es inferior a lo
normal.

Evaluacion de la funcion de los miisculos
de la respiracion

Las propiedades mecdnicas y la funcién de los mus-

culos de la respiracién se pueden evaluar midiendo los
volimenes pulmonares, el movimiento de la pared del
térax y las presiones en diferentes sitios de la pared. La
actividad de los musculos respiratorios se puede carac-
terizar también por medio de un EMG.

En el sistema respiratorio la fuerza se mide como
presiones, y el acortamiento, como cambios de volumen
o desplazamientos de las estructuras de la pared del t6-
rax. Para la caracterizacion cuantitativa de los misculos
de la respiracién se pueden utilizar medidas de volu-
men, de desplazamiento, de presiones y de la relacién
entre el cambio de estas variables con el tiempo. La
geometria del térax cumple un papel definitivo en la
eficiencia de la conversién de fuerza en presion. Las
presiones también dependen de las caracteristicas mecé-
nicas de la pared del térax y de la pared abdominal, con
las cuales interactian los musculos respiratorios. Una
caja tordcica rigida, por ejemplo, puede resistir la dis-
torsién generada por los musculos y, por tanto, permitir
que el diafragma genere una mayor presién para deter-
minado cambio de volumen. De aqui que las presiones
se deban ver solamente como indices del trabajo global
de los musculos respiratorios, no como una medida di-
recta de sus propiedades contrictiles. La evaluacién
global de los musculos de la respiracién ha sido tema de

CPT

Volumen

Fig. 3. Determinantes de las curvas de
presién-volumen en un sujeto sano (a)
y en un sujeto con enfermedad de la
pared del térax o toérax rigido (b). Py:
presion de retroceso elastico de la pa-
red del térax; P¢: presion del sistema
respiratorio; P, : presién de retroceso
elastico del pulmén; P, : presién de 0
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otros capitulos de esta serie, y se presenta con mayor
detalle en otras revisiones recientes.

Cifoescoliosis

La cifoescoliosis es una enfermedad de la columna ver-
tebral y sus articulaciones, caracterizada por la presencia
simultdnea de escoliosis (desplazamiento lateral de la co-
lumna) y cifosis (angulacién anteroposterior de la mis-
ma). Esta dltima puede presentarse aisladamente en algu-
nos casos, por destruccion de cuerpos vertebrales,
tuberculosis dsea, osteoporosis, etc. La cifoescoliosis pri-
maria o idiopatica es un trastorno hereditario caracteriza-
do por defectos en el desarrollo de las vértebras o trastor-
nos del tejido conectivo, que corresponde al 80% de los
casos y es mas frecuente en mujeres. La secundaria gene-
ralmente es debida a enfermedades neuromusculares de la
infancia como poliomielitis o distrofias musculares?.

En la evolucién de una cifoescoliosis, el desplaza-
miento inicial de la columna (“curva primaria”) condi-
ciona dos cambios estructurales: por un lado, una cur-
vatura  secundaria que se desarrolla como
contrabalanceo de la primera y, por otro, una rotacién
de la columna en su eje longitudinal, haciendo que las
costillas del lado de la convexidad sean desplazadas
posteriormente y hacia fuera en forma de “joroba”,
mientras las costillas de la zona céncava estan compri-
midas. La intensidad de la deformidad puede ser cuantifi-
cada al medir los dngulos de la convexidad primaria. Con
angulos mayores de 100° la deformidad se considera
grave y el riesgo de falla respiratoria, hipoventilacién al-
veolar y cor pulmonale es muy alto*.

La cifoescoliosis se comporta como una alteracion
funcional restrictiva con disminucion de la CPT, de la
capacidad vital (CV) y de la CFR, con preservacion del
volumen residual (VR)*®. La intensidad de la restric-
cion estd directamente relacionada con el grado de an-
gulacién de la cifoescoliosis’. La disminucién en los
flujos espiratorios se debe al proceso restrictivo per se,
no a enfermedad intrinseca de la via aérea'.

En cifoescoliosis avanzadas, la fuerza de los muscu-
los inspiratorios estd comprometida significativamente,
observindose que la presion transdiafragmadtica (Pdi, ),
y la presion inspiratoria miximas (PIL ) se encuentran
muy disminuidas®. Durante la respiracion a volumen co-
rriente, este tipo de pacientes presentan presiones gastri-
cas muy positivas, lo que indica una contraccién efectiva
del diafragma, con presiones esofdgicas muy negativas,
lo cual apunta a un reclutamiento activo de los miisculos
intercostales y accesorios inspiratorios. En un trabajo re-
alizado con este tipo de enfermos, se observé una corre-
lacion inversa entre la PaCO, y la PI , . Esto podria in-
ducir a pensar que el compromiso de los misculos
inspiratorios desempefia un papel predominante en el
desarrollo del fracaso respiratorio en estos pacientes.

En pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva
cronica (EPOC) se ha observado un aumento de los im-
pulsos nerviosos de los miisculos inspiratorios de la reja
costal, el diafragma y los abdominales, que también se
observa en otras enfermedades respiratorias crénicas se-
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mejantes. Esto indica que se trata de una respuesta este-
reotipada a la sobrecarga mecdnica!l. De acuerdo con
esta hipétesis, Estenne et al'> demostraron en 8 pacien-
tes cifoescolidticos con un patrén restrictivo grave
(CPT de 44 + 8% del esperado, CFR de 60 + 11% del
esperado y VR de 82 + 20% del esperado) que presenta-
ban una Pl disminuida, una acusada disminucion de
la distensibilidad dindmica (0,04 = 0, 03 1/cmH,0) y un
aumento de los impulsos de reclutamiento de los mus-
culos respiratorios durante la respiracion, lo que consi-
deraron una respuesta automdtica del centro de control
del sistema respiratorio.

En resumen, en pacientes adultos con cifoescoliosis, se
observa una disminucién en la distensibilidad del sistema
respiratorio condicionada por la rigidez que la deformidad
transmite a la pared del térax'?, lo que comporta una dis-
minucién de la CPT y aplana la curva de presién-volumen
del sistema respiratorio (fig. 3b). Estos hechos obligan a
un aumento del trabajo respiratorio, por lo que los pacien-
tes adoptan un patrén ventilatorio caracterizado por vold-
menes pequefios y frecuencias respiratorias muy altas'?,
con aumento del espacio muerto, hipoventilacién alveolar
y trastornos de la arquitectura del suefio', en ocasiones
muy importantes. De la misma forma, el mayor trabajo de
los miisculos respiratorios estimula un mayor consumo
de oxigeno, que se convierte en un riesgo mayor de falla
respiratoria por fatiga muscular'®.

A diferencia de los adultos, en los nifios la distensibi-
lidad estd preservada independientemente de la grave-
dad de la deformidad’.

Espondilitis anquilosante

La espondilitis anquilosante es una enfermedad infla-
matoria del esqueleto axial que afecta principalmente a
los varones. El 95% de ellos comparte el HLA-B27. La
inflamacién compromete las estructuras ligamentosas
de la columna vertebral, las uniones sacroiliacas y las
costillas, lo que lleva a la fibrosis y osificacién de estas
estructuras y, por tanto, a un aumento en la rigidez de la
reja costal por anquilosis y fusién de las articulaciones
costovertebrales y esternoclaviculares.

A pesar de esta rigidez de la reja costal, no hay una
disminucién muy marcada de los volimenes pulmona-
res (CPT y CFR)!, ni se observa correlacién entre la
gravedad de la angulacién de la columna y los indices
funcionales de restriccion. La ligera disminucién de los
volumenes pulmonares, que posiblemente se deba a la
fusién de las costillas'®, se correlaciona positivamente
con la duracién y actividad de la enfermedad®. Por ulti-
mo, se observa una disminucién de las presiones inspi-
ratorias y espiratorias maximas, lo que indica debilidad
por atrofia de los musculos intercostales mas que dis-
funcién del diafragma, cuya actividad generalmente es
compensatoria y estd preservada.

Pectus excavatum

Pectus excavatum es la deformidad anterior del térax
mds frecuente y se caracteriza por una depresion excesi-
va del tercio inferior del esternén. Es un defecto congé-
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nito y se presenta con diversos grados de intensidad,
que se califican de acuerdo con el grado de depresion
en la radiografia lateral del térax. Se considera signifi-
cativa cuando la distancia entre la superficie de la pared
anterior del térax y la parte mas profunda de la depre-
sién es mayor de 3 cm?!. Se desconoce su etiologia aun-
que existe una estrecha relaciéon con el sindrome de
Marfan, lo cual indica una alteracién del tejido conecti-
vo que rodea al esterndn. Los volimenes pulmonares se
encuentran en el limite inferior de lo normal o levemen-
te disminuidos, y la distensibilidad es normal, a menos
que se acompafie de cifoescoliosis grave®.

Obesidad

Cuando la obesidad es acusada (indice de masa cor-
poral [IMC] mayor de 30 kg/m?), puede llegar a com-
prometer la funcién pulmonar. La distribucién de la
obesidad también puede comprometer la funcién respi-
ratoria, independientemente del porcentaje de grasa cor-
poral total”®. Sin embargo, la espirometria forzada en
pacientes obesos no complicados generalmente es nor-
mal, aunque se puede encontrar una pequefia disminu-
cion en la capacidad vital forzada, que se correlaciona
inversamente con el aumento de peso*. Los efectos de
la obesidad no complicada generalmente se ven mas re-
flejados en una disminucién significativa del volumen
de reserva espiratorio (VRE = CFR — VR; menor o
igual al 60% del esperado). Esta disminucién tiene una
correlacion inversa con el IMC. La CPT y la CFR tien-
den a ser normales® con valores de IMC menores a 45
kg/m?2. Los pacientes con sindromes de hipoventilacién-
obesidad (SHO) usualmente presentan un compromiso
restrictivo y funcional mds grave, lo que hace que los
efectos adversos de la obesidad en la funcién pulmonar
no sean explicables exclusivamente por la carga adiposa
sobre la pared del t6rax?s.

En pacientes con obesidad no complicada la distensi-
bilidad del térax y del sistema respiratorio se encuentra
ligeramente disminuida (= 80% del predicho), alcanzando
valores de = 40% cuando se acompaiia de SHO. Esta
disminucién de la distensibilidad se debe a la restric-
cién mecdnica que se ejerce sobre el térax y al aumento
del contenido y la grasa abdominales, que condicionan
una carga eldstica mayor y exigen una presion pleural
mds negativa durante la inspiracién®?. La obesidad se
ha relacionado con un aumento en la resistencia de la
via aérea. Esta se explica en parte porque a volimenes
pulmonares bajos, con aumento de la tension eléstica,
se presenta una disminucion del calibre de las pequeiias
vias aéreas (VEF /CVF normal), con el consiguiente
aumento de la resistencia de éstas?, caracteristica que
es mds pronunciada en presencia de SHO.

Esta caracteristica funcional genera un mayor trabajo
para vencer las fuerzas eldsticas y resistivas, y, por tan-
to, un mayor consumo de oxigeno por los misculos res-
piratorios. Kress et al*® encontraron que, en los pacien-
tes con obesidad mérbida, el consumo de oxigeno de
los musculos respiratorios era mas alto que en sujetos
normales, aunque disminuia con la ventilacién mecdni-
ca. Este aumento en la carga podria tedricamente tener
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un efecto tanto de entrenamiento como de fatiga si la
carga por una enfermedad intercurrente se volviera muy
grande. La fuerza de los musculos inspiratorios en la
obesidad no complicada es normal.

Conclusion

Las enfermedades que comprometen la pared del t6-
rax tienen un gran compromiso funcional sobre el siste-
ma respiratorio. La cifoescoliosis, los trastornos congé-
nitos de la pared del térax y la obesidad grave son las
enfermedades de la pared del térax que con mayor fre-
cuencia condicionan la aparicién de cor pulmonale y
fracaso respiratorio crénico. En estos pacientes el térax
rigido impone una sobrecarga eldstica muy importante
sobre los musculos respiratorios, que incrementa el tra-
bajo respiratorio y altera la mecénica de la funcién pul-
monar. Si adicionalmente se asocia debilidad de los
miusculos inspiratorios, las consecuencias pueden ser
mads importantes.

Aun cuando la fisiopatologia de los musculos de la
respiracion en este tipo de trastornos no ha sido tan estu-
diada como en la EPOC, hay informacién suficiente so-
bre su compromiso y el papel que desempeiia en el desa-
rrollo de falla respiratoria cuando la enfermedad avanza
0 se presenta una carga adicional por enfermedades agu-
das (p. ej., infeccién respiratoria) o crénicas (p. ej.,
EPOC concurrente). Un estudio mas detallado de este
tipo de trastornos permitird, en muchos casos, modificar
o prevenir la historia natural de la enfermedad.
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