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OBJETIVO: Estudiar las alteraciones de la funcién pulmo-
nar y de la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS),
asi como las relaciones entre ambas areas, en un grupo de
pacientes diagnosticados de miastenia gravis generalizada.

PACIENTES Y METODOS: Se ha realizado un estudio pros-
pectivo en 20 pacientes diagnosticados de miastenia gravis
generalizada. Se evaluaron la espirometria, los volimenes
pulmonares estaticos, el patron respiratorio, las presiones
respiratorias maximas y la ventilacion voluntaria maxima. La
CVRS se valoré con el cuestionario general de salud SF-36.

RESULTADOS: La edad media (x desviacion estandar) de
los pacientes fue de 64 + 11 afios. Se clasificaron en Ila (12
pacientes) y IIb (8 pacientes). Se observaron una leve dismi-
nucion de la capacidad pulmonar total (86%) y una ligera
reduccion de la presion inspiratoria maxima (88%) y de la
ventilacion voluntaria maxima (un 63% en el grupo IIb).
Los dominios mas afectados de la CVRS fueron los relacio-
nados con la actividad fisica y la percepcion general de la
salud en todos los grupos, pero con mayor intensidad en el
sexo femenino. Se observaron relaciones estadisticamente
significativas entre las areas de vitalidad y actividad fisica,
la capacidad vital forzada y los volimenes pulmonares.
También se encontraron relaciones entre la presion inspira-
toria maxima, la presion espiratoria maxima, la ventilacion
voluntaria maxima, la capacidad inspiratoria con volumen
circulante y el indice volumen circulante.

CONCLUSIONES: Se observaron un patréon restrictivo muy
ligero y reduccién de la fuerza muscular inspiratoria. Los
ambitos de la CVRS mas afectados fueron los relacionados
con la actividad fisica y la percepcion general de la salud. La
afectaciéon muscular respiratoria contribuye a una altera-
cion en las variables de la funcion pulmonar y al deterioro
de la calidad de vida relacionada con la salud.

Palabras clave: Funcion pulmonar. Presiones respiratorias mdxi-
mas. Calidad de vida relacionada con la salud (CVRS). Miastenia
gravis.

The Relationship Between Lung Function and
Health-Related Quality of Life in Patients With
Generalized Myasthenia Gravis

OBJECTIVE: To study lung function abnormalities and
health-related quality of life (HRQL) in a group of patients
diagnosed with generalized myasthenia gravis, and to
analyze the relationship between these 2 sets of variables.

PATIENTS AND METHODS: In a prospective study of 20 patients
diagnosed with generalized myasthenia gravis, the following
parameters were measured: spirometry, static lung volumes,
breathing pattern, maximal respiratory pressures, and
maximum voluntary ventilation. HRQL was assessed using
the 36-item short form general health questionnaire (SF-36).

ResuLts: The mean (SD) age of the patients was 64 (11)
years. Patients were classified into 2 groups depending on
whether they had IIa (12 patients) or IIb (8 patients) type
disease. A small decrease in total lung capacity (86%) and
slight reductions in maximal inspiratory pressure (88%)
and maximum voluntary ventilation (63% in group IIb) were
observed. The HRQL domains most affected were those related
to physical activity and self-perceived health status in all
groups, although women were more affected. The scores
relating to vitality and physical activity were found to be
significantly associated with forced vital capacity and lung
volumes. Tidal volume was associated with maximal inspiratory
and expiratory pressures, inspiratory capacity, and maximum
voluntary ventilation. The respiratory rate to tidal volume ratio
was inversely associated with the first three of these variables.

CONCLUSIONS: A very slight restrictive pattern and
a reduction in inspiratory muscle strength were observed.
The HRQL domains most affected were those related to
physical activity and the patients’ self-perceived health
status. The weakness of the respiratory muscles contributes
to the abnormalities observed in lung function and to the
deterioration of health-related quality of life.

Key words: Lung function. Maximal respiratory pressures.
Health-related quality of life (HRQL). Myasthenia gravis.
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Introduccion

La miastenia gravis (MG) es una enfermedad autoin-
munitaria de etiologia desconocida, aunque atribuible a
una alteracién en la transmisiéon neuromuscular, que se
caracteriza por la debilidad y la fatiga muscular, espe-
cialmente tras el ejercicio repetitivo'. Esta debilidad y
fatiga muscular estdn presentes en una gran mayoria de
los pacientes con diagnodstico de MG, especialmente en
la de grado de enfermedad generalizada*>.
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De acuerdo con la clasificacién de Osserman y Gen-
kins®, la MG se divide en I, ITa y IIb, IIT y IV, en relacién
con la rapidez de la instauracién de los sintomas, la grave-
dad y su distribucién en los grupos musculares. Los pa-
cientes de los subgrupos Ila y IIb representan aproxima-
damente un 70% de los enfermos con MG y este grupo se
clasifica como MG generalizada. Aunque en las fases
tempranas de la enfermedad la afeccién de los musculos
respiratorios se observa en el 1 al 4% de los pacientes, en
fases mas avanzadas un 60-80% presenta compromiso
clinico de los musculos respiratorios. Del total de pacien-
tes con MG generalizada, entre un 30 y un 40% van a de-
sarrollar algin tipo de complicacién respiratoria en el
curso de la enfermedad; por eso nuestro trabajo se res-
tringe a los pacientes con MG generalizada y excluye a
los del subgrupo I, sin afeccion respiratoria, y a los de los
subgrupos III y IV con posibles afecciones bulbares’.

La continua debilidad y fatiga de los musculos respira-
torios produce una alteracion ventilatoria, inicialmente de
cardcter “restrictivo”, con caida en insuficiencia respirato-
ria por hipoventilacién y con modificaciones claras en el
patrén ventilatorio de estos pacientes. Las caracteristicas
propias de la enfermedad, especialmente su cronicidad y
progresidn, producen alteraciones psicoldgicas y familia-
res muy conocidas y, en su conjunto, las alteraciones mus-
culares en general y la respiratorias en particular modifi-
can la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS)%.

En los ultimos afios varios autores han analizado la
funcién pulmonar en pacientes con MG generalizada’!!.
Por otra parte, la CVRS también se ha evaluado recien-
temente en este tipo de pacientes®'?. Sin embargo, la re-
lacioén entre estos 2 ambitos, que a priori empeoraran
progresivamente en la MG, no se ha investigado.

Nuestro objetivo ha sido estudiar las alteraciones en
la funcién pulmonar (especialmente en los aspectos
musculares) y en la CVRS, asi como las relaciones en-
tre ambas, en una muestra de pacientes diagnosticados
de MG generalizada.

Pacientes y métodos

Se ha estudiado consecutivamente a un total de 20 pacien-
tes sin insuficiencia respiratoria ni alteraciones polisomnogra-
ficas que llevaban como minimo 6 meses en situacion clinica
estable (ausencia de crisis miasténica) confirmada por el neu-
r6logo responsable. Procedian de la consulta especializada
que sobre este proceso existe en el Departamento de Neurolo-
gia de nuestro centro. Se les habfa diagnosticado previamente
de MG generalizada a partir de los datos de la historia clinica,
pruebas farmacoldgicas (tensilén/prostigmina), estudio elec-
trofisiolégico y anticuerpos anti-AchR. Todos aceptaron par-
ticipar voluntariamente en el estudio y el Comité de Etica del
hospital habia aceptado el protocolo de investigacion.

Las determinaciones de la funcién pulmonar, funcién mus-
cular respiratoria, volimenes pulmonares, patron respiratorio
y CVRS se realizaron en condiciones basales, en el mismo
periodo del dia y fuera del margen horario de influencia de
los farmacos.

Estudios de funcion pulmonar

El estudio de funcién pulmonar estaba constituido por espi-
rometria forzada —capacidad vital forzada (FVC), volumen es-
piratorio forzado en el primer segundo (FEV,) y FEV /FVC-

y ventilacién voluntaria maxima (VVM), realizadas con un
equipo Datospir-92 (SibelMed, Barcelona, Espafia) y segtn
las recomendaciones de la Sociedad Espafiola de Neumologia
y Cirugia Tordcica (SEPAR)'3. Para la espirometria forzada se
utilizaron los valores de referencia obtenidos en un estudio
ampliamente validado para la poblacién espafiola'®. Se deter-
minaron también los volimenes pulmonares estaticos —capa-
cidad residual funcional (FRC), volumen residual respiratorio,
volumen de reserva espiratorio y capacidad pulmonar total
(TLC)- y la capacidad inspiratoria, a partir de la técnica de
dilucién con helio por el método de respiraciones multiples.
Este procedimiento se realizé con un equipo PFL-2450 (Sen-
sor Medics, California, EE.UU.) y segun el manual SEPAR
de procedimiento, con 2 exploraciones por paciente, o 3 si la
diferencia entre las 2 primeras medidas de FRC era mayor de
200 ml'S. Como resultados de los volimenes pulmonares se
utilizé la media de 2 medidas, o de las 2 mds préximas cuan-
do se realizaron 3 determinaciones. Para los volimenes pul-
monares se emplearon los valores de referencia para pobla-
cién espafiola!®. Con el mismo equipo PFL-2450, y en
respiracion espontanea al aire, se determinaron las variables
del patrén ventilatorio —volumen minuto, volumen circulante
(V)), frecuencia respiratoria (f) y tiempo total del ciclo respi-
ratorio; se calculé ademds el indice fi/V—. La valoracién del
patrén respiratorio se efectué después de 20 min de reposo,
con el paciente comodamente sentado. Se utilizaron los valo-
res promedios de 10 ciclos respiratorios obtenidos en la se-
cuencia del tiempo de reposo para el andlisis de los resultados
del patrén respiratorio. Asimismo se obtuvieron las presiones
respiratorias mdximas —inspiratoria (PI ) y espiratoria
(PE,;,)— en condiciones estdticas, para lo que se empled un
mandmetro-163 (SibelMed, Barcelona, Espafia) y se sigui6 el
procedimiento previamente descrito!'’. Los gases arteriales se
midieron en reposo (pH, presion arterial de oxigeno y de an-
hidrido carbénico) con el equipo ABL 500 (Radiometer, Co-
penhague, Dinamarca) segtin normativa SEPAR'S. Se consi-
deraron valores normales: para el pH, 7,35-7.45; para la
presion arterial de oxigeno, 80-100 mmHg, y para la presion
arterial de anhidrido carbénico, 35-45 mmHg.

Calidad de vida relacionada con la salud

La CVRS se evalué mediante un cuestionario genérico del
tipo SF-36, en su versién traducida y validada en espaifiol"’. El
cuestionario evalia 36 aspectos, divididos en 8 dominios, y
una media general de todos ellos. Cada pregunta tiene 4 posi-
bles respuestas. El primer dominio (10 preguntas) valora as-
pectos del estado fisico; el segundo tiene 2 preguntas para va-
lorar aspectos sociales; el tercer dominio evalia limitaciones
fisicas (4 preguntas); el cuarto tiene 3 preguntas relacionadas
con limitaciones emocionales; el quinto dominio (4 preguntas)
examina aspectos de vitalidad (fatiga); el sexto, mediante 2
preguntas, valora el dolor; el séptimo (5 preguntas) cuantifica
la percepcion general de salud, y finalmente, el octavo domi-
nio utiliza una pregunta para valorar los cambios de salud. El
cuestionario general de CVRS SF-36 es una herramienta efi-
ciente para distinguir a pacientes con diferentes enfermedades
y cuantificar las divergencias patoldgicas entre varios grupos
de enfermedades y poblaciones sanas. Para todas las determi-
naciones, las puntuaciones se transformaron en porcentuales,
indicando el 0 la maxima alteracién y el 100 la ausencia de al-
teracion. Los resultados se describen en valores absolutos y en
porcentaje del valor de referencia publicado previamente para

la poblacién sana®.

Andlisis estadistico

Los resultados de las caracteristicas antropométricas, fun-
cién pulmonar, funcién muscular respiratoria, volimenes pul-
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monares, patron respiratorio y CVRS se expresan como pro-
medios + desviacion estdndar. Todas las variables se analiza-
ron globalmente y segin el grado de alteracién de la MG (Ila
y IIb). Los valores de la CVRS se estudiaron globalmente, se-
gtin el grado de alteracion de la MG (Ila y IIb) y también se-
gtin el sexo. A fin de determinar las diferencias entre los pa-
cientes de los subgrupos Ila y IIb en relacion con las variables
cuantitativas (funcién pulmonar, funcién muscular respirato-
ria, volimenes pulmonares, patrén respiratorio) y los domi-
nios de la CVRS con los valores de referencia para poblacién
sana, se utiliz6 la prueba de la t de Student para muestras in-
dependientes. Para el estudio de correlacién se utilizé la prue-
ba de correlacién no paramétrica de Spearman (r). Debido al
ndmero reducido de enfermos estudiados no se efectuaron co-
rrelaciones de los subgrupos Ila y IIb y sus variables. El pro-
grama estadistico utilizado para el andlisis fue SPSS® para
Windows® versién 11.0 (Chicago, IL, EE.UU.). Se consider6
un nivel de significacion estadistica con una probabilidad me-
nor de 0,05 (p < 0,05).

Resultados
Pacientes estudiados

De los 20 pacientes estudiados con diagnéstico de
MG generalizada, 12 se hallaban en estadio Ila de la en-
fermedad (5 varones y 7 mujeres, con una edad media
de 67 + 12 afios y un indice de masa corporal de 28,2 +
3 kg/m?) y otros 8 en estadio IIb (3 varones y 5 mujeres,
con una edad media de 61 + 15 afios e indice de masa

tuacioén clinica de estabilidad, sin sintomas respiratorios
y con gases arteriales dentro de los valores de normali-
dad. A 4 de los 20 pacientes (20%) se les habia practi-
cado una timectomia entre el primer y segundo afios
después del diagnéstico de la enfermedad. El tiempo
promedio del diagnéstico de la enfermedad fue de 6 +
2,5 anos. Quince pacientes (75%) recibian tratamiento
con prednisona, 14 (70%) con piridostigmina y 7 (35%)
con azatioprina. En 5 casos (25%) se utilizaban los 3
farmacos conjuntamente y en los restantes se usaba una
combinacién de 2 farmacos. La edad y las caracteristi-
cas antropométricas de todos los pacientes y por grupos
se detallan en la tabla I.

Estudios de la funcion pulmonar

En 10 de los 20 pacientes estudiados (50%) se obser-
varon valores de FVC (2,2 + 0,4 1, un 66% del valor de
referencia) por debajo del 80% del valor de referencia y
en 9 (45%) el FEV, (1,5 0,3 1; un 61% del valor de re-
ferencia). En 9 pacientes (45%) la capacidad inspirato-
ria también presentd valores por debajo del 80% del va-
lor de referencia (1,6 = 0,1 I; un 69% del valor de
referencia). En 5 casos (25%) la TLC tenia valores infe-
riores al 80% del valor de referencia (3,4 = 0,8 1; un
69% del valor de referencia). Nueve pacientes (45%)
mostraron una FRC por debajo del 80% de los valores
de referencia (1,9 + 0,3 1; un 72% del valor de referen-

corporal de 30,2 + 4 kg/m?). Todos ellos estaban en si-

TABLA I

cia). La PI_, y PE

asi como la VVM, estaban ligera-

Caracteristicas generales y de los grupos Ila y IIb: espirometria, volimenes pulmonares, presiones respiratorias maximas,

ventilacion voluntaria maxima y patrén respiratorio

Todos los pacientes Ila IIb
N.° de pacientes 20 12 8
Sexo (V/IM) 8/12 57 3/5
Edad (afios) 64 +11 67+ 12 61 15
IMC (kg/m?) 29+3 282+3 30,2+ 4
FVC (D) 2,7+0,7 (79%) 2,94 + 0,9 (86%) 2,5+ 0,8 (68%)*
FEV, (I/s) 2+0,6 (79,8%) 2,1 0,7 (87%) 1,8 £ 0,7 (67%)*
FEV /FVC T4% 71% T2%
CI() 2,2+0,6 (88%) 2,2+0,7 (91%) 2,1 £0,5 (82%)*
FRC (1) 2,2+0,3(82%) 2,2 +0,4 (82%) 2,16 £ 0,4 (82%)
TLC (1) 4,33 £0,76 (86%) 4,52+ 1 (91%) 4,0 = 1(79%)*
RV (1) 1,6 £ 0,25 (85%) 1,6 £ 0,36 (85%) 1,6 £ 0,22 (86%)
pH 7,42 + 0,01 7,43 + 0,02 7,41 £ 0,01
PaO, (mmHg) 84,4+9 844+ 11 84,5+ 10
PaCO, (mmHg) 41,3+4 41,3+5,2 413 +5,7
ERV (1) 0,61 £0,22 0,62 £ 0,22 0,58 £ 0,35
Pl (cmH,0) 62 +22 (88%) 71 =38 (98%) 56 =16 (73%)*
PE_;, (cmH,0) 112 £33 (109%) 123 £ 51 (118%) 96 + 23 (95%)*
VVM (I/min) 109 + 30 (74%) 82 + 32 (87%) 63 +£32 (70%)*
VE (1) 10,8 £3 10,7 £ 3,7 10,7 +2.2
V. 0,6 £0,2 0,66 = 0,2 0,52 +0,1
Jr(ciclos/min) 18+721x7
T, (s) 36+1,5 39+1,6 3,1+1,3
J&!V, (ciclo/l - min) 39,5+124 3910

Los valores se expresan como media + desviacion estandar. Porcentajes de los valores de referencia (v. ref.) descritos en poblacion sana.

V: varén; M: mujer; IMC: indice de masa corporal; FVC: capacidad vital forzada; FEV,: volumen espiratorio forzado en el primer segundo; CI: capacidad inspiratoria;
FRC: capacidad residual funcional; TLC: capacidad pulmonar total; RV: volumen residual respiratorio; PaO,: presion arterial de oxigeno; PaCO,: presion arterial de anhi-

drido carbénico; ERV: volumen de reserva espiratorio; PI,  : presion inspiratoria méxima; PE, , : presi6n espiratoria méxima; VVM: ventilacién voluntaria méxima; VE:
volumen minuto; V: volumen circulante; f: frecuencia respiratoria; T, : tiempo total del ciclo respiratorio.

tot*

#p < 0,05.
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mente reducidas en un grupo significativo de pacientes,
de tal forma que en 9 (45%) la PI_, tenia valores por
debajo del 80% del valor de referencia (46 + 9 cmH,0;
un 62% de valor de referencia), en 5 casos (25%) la
PE, ;. (67 £ 17 cmH,O; un 68% del valor de referencia)
y en 9 pacientes (45%) la VVM (50 £ 9 1; un 57% del
valor de referencia).

En funcién del estadio de la enfermedad, los pacien-
tes del grupo IIb mostraron una FVC, un FEV, una ca-
pacidad inspiratoria, una TLC, presiones respiratorias
maximas y VVM significativamente inferiores a los pa-
cientes del estadio IIa (p < 0,05). Las variables del pa-
trén respiratorio mostraron valores en el margen de re-
ferencia en su conjunto, aunque en los pacientes del
grupo IIb, que también estaban ligeramente mds altera-
dos que los del grupo Ila, no se aprecié diferencia esta-
disticamente significativa. Destacd fundamentalmente
la diferencia estadisticamente significativa observada
entre los 2 grupos para las variables FVC, FEV,, capa-
cidad inspiratoria, TLC, PI ., PE_. y VVM. Los valo-
res medios de todo el conjunto y para cada uno de los 2
grupos estudiados se resumen en la tabla I.

Calidad de vida relacionada con la salud

Los valores promedio de la CVRS para todos los pa-
cientes y para cada uno de los 2 subgrupos estudiados,
asi como divididos por sexos, se resumen en la tabla II.
Todos los grupos estudiados mostraron datos inferiores
al valor de referencia para los dominios de funcién fisi-
ca, rol de limitaciones fisicas y percepcion general del
estado de salud, como se expresa en la tabla II. Se en-
contraron diferencias significativas entre los valores del
grupo total de pacientes y los de referencia en los domi-
nios de funcion fisica (84,5 + 22,9 frente a 57 + 22; p <
0,01), rol de limitaciones fisicas (81,2 + 33,8 frente a 47
+ 40; p < 0,01) y percepcién general de la salud (72,2 +
20,2 frente a 49 + 11; p < 0,01) (tabla II; fig. 1). EI gru-
po de pacientes de sexo femenino y el subgrupo IIb
mostraron valores inferiores a los de referencia para los
dominios de vitalidad. En todos los grupos los resulta-
dos expresados en relacion con la percepcion de la sa-
Iud eran inferiores a los valores de referencia. En el res-
to de grupos y dominios, los valores estaban por encima
o eran ligeramente inferiores a los considerados de refe-
rencia para la poblacion sana®.

TABLA II

Calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) de los pacientes estudiados, divididos en varones, mujeres, grados Ila y IIb,
y comparacion con los valores de referencia

Dominios

Todos los pacientes

Varones (% v. ref.)

Mujeres (% v. ref.)

IIa (% v. ref.)

IIb (% v. ref.)

N.° de pacientes
Funcion fisica
Funciodn social

Salud mental
Vitalidad
Dolor corporal

General CVRS

Rol limitaciones fisicas
Rol limitaciones emocionales

Percepcion de salud

20
57 + 22% (67)
84 + 15 (100)
47 = 40% (58)
100 (123)
82+ 12 (110)
55 +23 (91)
72 £ 21 (96)
49 = 11% (67)
72 £ 16 (97)

8 12 12 8
67 £ 17 (79) 50 £ 23 (59) 59 £ 25 (70) 53 £ 28 (64)
83+ 17 (99) 84 + 13 (100) 85+ 17 (102) 81+ 16 (97)
66 + 28 (80) 35 + 28 (43) 48 + 44 (57) 65 + 44 (56)

100 (123) 100 (123) 100 (123) 100 (123)

82 + 15 (109) 82+9 (110) 84+ 18 (112) 80 = 11 (108)
70+ 17 (114) 46 = 22 (75) 67 £ 23 (109) 38 + 28 (63)

82 £ 21 (109) 66 = 18 (87) 71 £26 (101) 74 £ 25 (106)
46 £7 (63) 50 = 12 (69) 52+ 13 (73) 42 = 14 (59)
64 =3 (88) 64 = 11 (88) 70 = 13 (97) 67 £ 16 (92)

Valores absolutos y en porcentaje de los valores de referencia (v. ref.) descritos en poblacién sana. *Significativo en relacién con los valores de referencia; p < 0,01.
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TABLA III
Correlacion entre funciéon pulmonar y calidad de vida
relacionada con la salud

Funcion fisica Vitalidad | Rol limitaciones fisicas
FvC 0,465° 0,481° 0,288
TLC 0,525° 0,655° 0,488
FEV, 0,387 0,401 0,384
FRC 0,630° 0,687* 0,570°
ERV 0,591° 0,234 0,230
IC 0,265 0,4922 0,563°
RV 0,211 0,570° 0,441

FVC: capacidad vital forzada; TLC: capacidad pulmonar total; FEV: volumen
espiratorio forzado en el primer segundo; FRC: capacidad residual funcional;
ERV: volumen de reserva espiratorio; CI: capacidad inspiratoria; RV: volumen
residual respiratorio.
% < 0,05; °p < 0,01.

TABLA IV
Correlacion entre funcion muscular, capacidad inspiratoria
(CI) y patron respiratorio

V. Jr/V, (ciclo/l X min)
PL 0,603 0,554
o 0,694 0,581
VVM 0,519 -0,403
CI 0,594° —-0,460°

Correlaciones de todo el grupo (muestra de 20 enfermos); se indica el valor de r.
Pl presion inspiratoria médxima; PE_,: presion espiratoria maxima; VVM:
ventilacion voluntaria maxima.

p < 0,01; °p < 0,05.

Relaciones entre funcion pulmonar y calidad de vida
relacionada con la salud

En las tablas III y IV se muestran las relaciones esta-
disticamente significativas encontradas entre ambos
grupos de variables. No se hallaron relaciones significa-
tivas entre la funcién muscular respiratoria (PI_ ., PE_.
y VVM) y la CVRS. En cambio, si se encontraron rela-
ciones significativas entre el dominio de funcién fisica
y FVC (r = 0,465; p < 0,05), TLC (r = 0,525; p < 0,09),
FRC (r = 0,630; p < 0,01) y volumen de reserva espira-
torio (r = 0,591; p < 0,01); el dominio de vitalidad y
FVC (r = 0,481; p < 0,05), TLC (r = 0,655; p < 0,01),
FRC (r = 0,687; p < 0,01), capacidad inspiratoria (r =
0,492; p < 0,05) y volumen residual respiratorio (r =
0,570; p < 0,01), y en el dominio rol de limitaciones fi-
sicas y TLC (r = 0,488; p < 0,05), FRC (r = 0,570; p <
0,05) y capacidad inspiratoria (r = 0,563; p < 0,01).
Otras relaciones significativas se observaron entre el V,
ylaPI . (r=0,603;p<0,01),PE, =069 p<
0,01), VVM (r = 0,519; p < 0,05) y capacidad inspirato-
ria (r = 0,594; p < 0,01). Se observaron relaciones in-
versas entre el indice f/V, con PI_, (r = -0,554; p <
0,05), PE,_;, (r =-0,581; p < 0,01) y capacidad inspira-
toria (r = —0,460; p < 0,05).

Discusién
Los principales hallazgos del presente estudio confir-
man que los musculos respiratorios participan de la de-

bilidad general observada en la MG generalizada y que
estos pacientes (estadios Ila y IIb de la enfermedad)
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presentan una ligera alteracién ventilatoria de carécter
restrictivo. Al mismo tiempo, los dominios mas altera-
dos de la CVRS son los que estdn relacionados con la
situacion fisica en general y muscular en particular. De
entre las principales relaciones halladas destacan la
existente entre los dominios que valoran el estado fisico
y las variables de funcién pulmonar y volimenes pul-
monares, que en cierta forma también se relacionan con
la fuerza fisica y la situacién muscular respiratoria.

La MG es una enfermedad neuromuscular crénica
que afecta a grupos musculares diversos. En su forma
generalizada suele afectar en mayor o menor grado a
los musculos respiratorios, y en estadios finales puede
producir insuficiencia respiratoria por incapacidad de la
bomba ventilatoria>. En nuestro estudio, que analiza
los estadios Ila y IIb de la enfermedad, s6lo pudimos
encontrar una leve afectacion de la fuerza de los muscu-
los respiratorios (presiones respiratorias maximas) y del
aguante muscular (VVM), de acuerdo con otros autores
y publicaciones anteriores*>-11:2124 En cualquier caso,
el andlisis de un niimero reducido de pacientes (20 en
nuestro estudio) estd muy influido por los valores extre-
mos. En nuestro caso, en 4 pacientes de la serie los va-
lores de funcién pulmonar estaban muy por encima de
lo habitual en enfermedades neuromusculares, lo que
probablemente cabe atribuir a la introduccién temprana
de la medicacion.

En un estudio reciente Garcia Rio et al', en un grupo
de 24 pacientes divididos en los subgrupos Ila y IIb,
como en nuestro trabajo, evaluaron las presiones respira-
torias, la espirometria forzada y el patrén respiratorio. En
comparacién con nuestros resultados, dichos autores en-
contraron una espirometria mas preservada, un patrén
respiratorio similar al de nuestro grupo de pacientes y
presiones respiratorias mds alteradas. Los resultados de
nuestro grupo son similares a los del Garcia Rio et al'en
cuanto a la PI_, , pero superiores en relacién con los va-
lores de la PE_, en ambos grupos de pacientes. De la
misma forma, Diez Tejedor et al’, en una serie de 23 pa-
cientes (12 del grupo Ila, 6 del grupo IIb y 5 del grado I),
analizaron las presiones respiratorias maximas. En rela-
cién con sus resultados, de manera global, nuestros pa-
cientes presentan una fuerza de los musculos respirato-
rios mas preservada en ambos grupos, aunque en el
grupo IIb la PI_, descrita por dichos autores es muy si-
milar a la hallada por nosotros. Muiioz-Ferndndez et al* y
Radwan et al** encuentran en sus series una minima afec-
tacién de la fuerza muscular respiratoria. Por otra parte,
Spinelli et al'! y Keenan et al* encontraron un grado de
afectacion muy similar a nuestro estudio, especialmente
en el estadio IIb. Todas estas discrepancias entre los di-
versos estudios pueden atribuirse fundamentalmente a los
momentos diferentes de diagnéstico de la enfermedad, al
tiempo de tratamiento y a la dificultad que entrafia clasi-
ficar a los pacientes de forma ordenada y similar. De he-
cho, en el estudio de Keenan et al** apenas se describia el
tiempo medio del diagndstico y tratamiento.

El patrén respiratorio de nuestros pacientes es muy
similar al descrito por otros autores®® y discutido en una
reciente revision bibliografica®. Se caracteriza por una
respiracion rapida y superficial, globalmente objetivable
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por una f; y un V, pricticamente normales. En el sub-
grupo IIb, el patrén es algo mds ineficiente, como se
observa por el alto indice de f,/V, encontrado. En estos
pacientes se observa un ligero aumento de la f; y una
disminucién del V..

En el ambito de la CVRS, nuestros resultados demues-
tran una mayor afectacién de las dreas mds directamente
relacionadas con la actividad fisica en general y de la
percepcion general del estado de salud. Los resultados
son muy similares a los descritos por Paul et al'%, aunque
su estudio inclufa a pacientes diagnosticados reciente-
mente que no habian recibido atin medicacién adecuada.
En otro trabajo realizado en poblacion italiana, Padua et
al® comunican valores de calidad de vida bastante dismi-
nuidos en relacién con los encontrados por nosotros y
por Paul et al'?. La unica explicacién que encontramos
para esta discordancia es que en la gran mayoria de los
pacientes del estudio de Padua et al® la CVRS se evalud
cuando los pacientes eran admitidos por el empeoramien-
to del cuadro clinico de la enfermedad miasténica.

De las relaciones entre las alteraciones funcionales
respiratorias y la CVRS puede deducirse una mayor al-
teracion de las dreas que implican actividad muscular
en general y respiratoria en particular en los dmbitos
que expresan estado de salud. De esta forma, los pa-
cientes deben afrontar las limitaciones fisicas origina-
das por la alteracion neuromuscular y perciben la fatiga
caracteristica de estas situaciones. Por otra parte, la pér-
dida de volumen pulmonar puede contribuir también a
la mayor incidencia de la percepcion de fatiga previa-
mente descrita. La relacion positiva entre FRC y los do-
minios funcién fisica, vitalidad y rol de limitaciones fi-
sica nos hace presumir que, cuanto mejores sean los
valores de estos dominios, mayor sera la FRC. Al con-
trario, los pacientes con mayores alteraciones en la FRC
presentan una valoracién inferior de estos dominios. Lo
mismo podriamos concluir sobre la relacion entre estos
mismos dominios de la CVRS, la TLC y la capacidad
inspiratoria, que hipotéticamente podrian estar relacio-
nados con la presencia o el desarrollo de la fatiga mus-
cular respiratoria. El hecho de que no hayamos encon-
trado relaciones significativas entre los dominios de la
CVRS, las presiones respiratorias y la VVM puede atri-
buirse a la variabilidad entre los sujetos del grupo por lo
que se refiere a la funcién muscular. Posiblemente en
una muestra mas amplia de pacientes estas relaciones
podrian consolidarse. Aunque sea una mera conjetura,
los resultados encontrados en las relaciones entre la
CVRS y la funcién pulmonar nos permiten suponer los
mecanismos por los cuales la funcién pulmonar reper-
cute en la CVRS. La debilidad de los musculos respira-
torios podria llevar a una pérdida de volimenes pulmo-
nares y a una depreciacion de la eficiencia ventilatoria
momentanea, que se concreta en la disminucién de los
valores del patrén respiratorio. Se presume que, aunque
las alteraciones en el patrén respiratorio no sean tan sig-
nificativas, los musculos respiratorios, principalmente el
diafragma, necesitan en los pacientes con MG un mayor
tiempo de reposo para su recuperacion fisioldgica des-
pués de una contraccién muscular®®. De hecho las rela-
ciones entre la fuerza muscular respiratoria (Pl . y

PE, .) y la VVM con las variables del patrén respirato-
rio V, y el indice f/V, nos llevan a concretar la hipétesis
de que la debilidad muscular es el factor desencadenan-
te de todas las alteraciones en la funcién pulmonar. La
debilidad muscular respiratoria determina una disminu-
cion de la eficiencia ventilatoria en el ciclo respiratorio,
representada por un menor V,, un mayor indice fi/V,y
una mayor fy. Pero a su vez, a largo plazo, las alteracio-
nes del patrén respiratorio comportan modificaciones
de los volimenes pulmonares y mds tardiamente, a tra-
vés de la disfuncién diafragmética y las modificaciones
en los gases arteriales, la aparicién de la insuficiencia
hipercédpnica®’,

El pequefio tamafio de la muestra quiza sea la mayor
limitacion de nuestro estudio, aunque los pacientes con
MG generalizada representan, segin un reciente estudio
epidemioldgico espafiol, el 69% de todos los pacientes
afectados por MG?. También cabria preguntarse si los
posibles cambios en la funcién pulmonar estdn o no
asociados con las alteraciones funcionales en relacion
con la capacidad de esfuerzo. En una reciente publica-
cién de nuestro grupo®’, con una muestra de pacientes
con MG generalizada muy semejante a la del estudio
actual, pudimos demostrar que la capacidad subméaxima
del ejercicio, medida por la prueba de la marcha de los
6 min, se encuentra en los limites de la normalidad®.
Desde nuestro punto de vista, deberian realizarse nue-
vos estudios, con un nimero mayor de pacientes, para
averiguar la evolucién de la funcién pulmonar, de la
funcién muscular respiratoria y de la CVRS desde el
diagnéstico, para poder asi determinar linealmente la
magnitud de las alteraciones respiratorias.

En resumen, nuestros resultados coinciden con los de
trabajos previamente publicados en relacién con el tipo
y grado de alteracion de la funcién pulmonar y especial-
mente de los musculos respiratorios. Este deterioro esta
asimismo relacionado con el grado y la magnitud de la
progresion de la enfermedad. La CVRS estd ligera y es-
pecialmente deteriorada en los dmbitos relativos a la ac-
tividad fisica, la percepcion de disponer de energia para
realizarla y la percepcion general de la salud. Los estu-
dios de funcién pulmonar permiten evaluar la progresién
de la funcidn respiratoria y, en parte, la progresion de la
enfermedad, visto que las complicaciones respiratorias
son importantes en la MG generalizada. La valoracién
de la funcién pulmonar contribuye asimismo a conocer
la magnitud del problema, especialmente en cuanto al
deterioro de la funcién de los musculos respiratorios.
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