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Introducción

La distrofia muscular miotónica (enfermedad de Stei-
nert) es un trastorno autosómico dominante, de evolu-
ción lenta, que se caracteriza por la afectación neuro-
muscular y sistémica. Los principales síntomas son
debilidad muscular, miotonía, atrofia gonadal, cataratas,
arritmias cardíacas y alteración restrictiva pulmonar1.
La afectación pulmonar es generalmente secundaria a la
debilidad muscular y cursa con la reducción de la movi-
lidad torácica y de la fuerza muscular respiratoria.

El entrenamiento de los músculos respiratorios se ha
demostrado eficaz para mejorar la función pulmonar en
algunas enfermedades que cursan con debilidad muscu-
lar2-4, y también para favorecer la desconexión del venti-
lador en pacientes con ventilación asistida tras cirugía5.

Por otra parte, la debilidad muscular en general, y la res-
piratoria en particular, con frecuencia determina el desa-
rrollo de complicaciones respiratorias en diversas situa-
ciones6,7. No obstante, no se ha comprobado la bondad
de esta forma terapéutica en la distrofia muscular miotó-
nica. Presentamos un caso de esta enfermedad en que
una determinada forma de entrenamiento de los múscu-
los respiratorios supuso una clara mejoría en los sínto-
mas y en la función pulmonar.

Observación clínica
Se trataba de un varón de 42 años, con índice de masa cor-

poral de 23 kg/m2, que estaba diagnosticado de distrofia mus-
cular miotónica desde los 30 años. Clínicamente presentaba
signos de debilidad muscular en las manos y ligera dificultad
en la deambulación. Se apreciaba disnea de moderados es-
fuerzos, sin ortopnea ni signos de hipoventilación. Se valora-
ron las pruebas funcionales respiratorias realizadas 6 meses
antes de la decisión de aplicar el entrenamiento muscular res-
piratorio, en el momento de iniciar éste y después de realizar
el entrenamiento. Las pruebas funcionales respiratorias poní-
an de manifiesto una ligera alteración ventilatoria de carácter
restrictivo, con presiones respiratorias máximas dentro de los
valores de referencia. En el momento de la segunda visita
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Se describe el caso de un varón de 42 años de edad con
diagnóstico de distrofia muscular miotónica e historia de
disminución de la fuerza muscular respiratoria en los últi-
mos 6 meses. Relatamos la aplicación de un programa de
entrenamiento muscular respiratorio (inspiratorio e espira-
torio) domiciliario. En los 6 meses previos al entrenamiento,
justo antes del comienzo del programa e inmediatamente
después de 12 semanas de su inicio se estudiaron la presión
inspiratoria máxima, la presión espiratoria máxima, la ca-
pacidad vital forzada y el flujo mesoespiratorio forzado. 

El cumplimento del programa fue satisfactorio. El entre-
namiento muscular inspiratorio se mostró efectivo para au-
mentar la fuerza muscular inspiratoria. El entrenamiento
muscular espiratorio utilizando la válvula adaptada de higie-
ne bronquial Threshold PEP®, adaptada para el entrena-
miento, no fue eficiente para aumentar la presión espiratoria
máxima y/o frenar su disminución. Sin embargo, con la utili-
zación de la válvula Threshold PEP® se observó la disminu-
ción de la obstrucción de las vías aéreas de medio calibre. 
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Domiciliary Respiratory Muscle Training 
in Myotonic Dystrophy

A 42-year-old man diagnosed with myotonic dystrophy
experienced loss of respiratory muscle strength over a period
of 6 months. We report the application of a domiciliary
training program targeting both inspiratory and expiratory
muscles. Maximal inspiratory and expiratory pressures,
forced vital capacity, and forced midexpiratory flow rate
were measured 6 months before start of training, just before
commencement of the program, and immediately after 
12 weeks of training. Adherence to the program was
satisfactory. Inspiratory muscle training was efficacious in
increasing respiratory muscle strength. Expiratory muscle
training, which made use of the Threshold PEP bronchial
hygiene device incorporating an adapted flutter valve, was not
efficacious in increasing maximal expiratory pressure or halting its
loss. However, decreased obstruction of medium-caliber airways
was observed with use of the device. 

Key words: Myotonic dystrophy. Respiratory muscle training.

Maximal respiratory pressures.

152.862



DE FREITAS FREGONEZI GA ET AL. ENTRENAMIENTO MUSCULAR RESPIRATORIO DOMICILIARIO 
EN LA DISTROFIA MUSCULAR MIOTÓNICA

606 Arch Bronconeumol. 2006;42(11):605-7

(después de 6 meses de la visita inicial) se realizó un nuevo
estudio de función pulmonar, que puso de manifiesto un lige-
ro empeoramiento de la fuerza muscular respiratoria, sin afec-
tar las variables básicas de la espirometría (tabla I).

Se propuso al paciente realizar un programa de entrena-
miento muscular respiratorio (enseñanza en el hospital y man-
tenimiento domiciliario), que incluía los siguientes apartados:
entrenamiento de los músculos inspiratorios mediante un equi-
po (Threshold IMT®, Respironics, Cedar Grove, New Jersey,
USA) con una resistencia inspiratoria variable entre 7 y 41
cmH2O y entrenamiento de los músculos espiratorios (EME)
con un equipo (Threshold PEP®, Respironics) con una resis-
tencia variable entre 4 y 20 cmH2O. El programa domiciliario
incluía la realización de ejercicios inspiratorios y espiratorios
durante 5 min cada uno, 2 veces al día (mañana y tarde), 3 ve-
ces a la semana durante 12 semanas. Las cargas de la válvula
se incrementaron progresivamente un 15-60% de la presión
inspiratoria máxima el entrenamiento muscular inspiratorio
(en general, entre un 5 y un 7% cada 2 semanas) y un 10-30%
de la presión espiratoria máxima para el EME (un 5% de au-
mento cada 2 semanas sin cambios después de la décima se-
mana), y el paciente recibió instrucciones verbales y escritas
para que se pusiera en contacto con el neurólogo o el fisiote-
rapeuta en caso de presentarse algún problema. Durante las 12
semanas el fisioterapeuta realizó llamadas telefónicas cada se-
mana para comprobar el funcionamiento del equipo y el esta-
do del paciente, y al finalizar el entrenamiento se repitieron el
control clínico y las pruebas de función pulmonar.

El nuevo estudio puso de manifiesto un incremento de la
fuerza muscular inspiratoria, sin apreciarse mejorías en la
fuerza muscular espiratoria ni en la espirometría. Los gases en
sangre no se modificaron y el paciente refería una ligera me-
joría clínica en su disnea de esfuerzo (tabla I).

Discusión 

Presentamos un caso de distrofia muscular miotóni-
ca, con pérdida progresiva de la fuerza muscular inspi-
ratoria y con síntomas respiratorios de grado ligero, en
el que pudo apreciarse una mejoría clínica y funcional,
aunque muy discreta, en uno de los índices de la espiro-
metría, el flujo mesoespiratorio medio (MMEF). Se tra-
ta del efecto de un programa de entrenamiento prepara-
do at personam y que no se ha descrito previamente en
la literatura médica en este tipo de pacientes.

Los músculos respiratorios pueden estar alterados en
la distrofia muscular miotónica, sin que se observe un
deterioro de los músculos de las extremidades superio-

res o inferiores6. Este patrón de comportamiento es muy
similar al descrito recientemente en la distrofia muscu-
lar de Duchenne8, aunque no es la forma más habitual,
ya que generalmente los músculos respiratorios se dete-
rioran a continuación de los de las extremidades9-11. El
cuadro de nuestro paciente se corresponde con lo clási-
camente descrito en la literatura médica, aunque pudo
apreciarse un deterioro clínico y funcional respiratorio
en los últimos 6 meses.

La debilidad de los músculos espiratorios implica un
deterioro en la fuerza y eficacia de la tos, por lo que una
de las consecuencias inmediatas es el incremento de in-
fecciones respiratorias. Por el contrario, la afectación
inspiratoria produce hipercapnia de forma más o menos
tardía. En ambos casos, la afectación de los músculos
respiratorios favorece el final de la enfermedad por caí-
da en insuficiencia respiratoria12,13. 

Aunque se encontraron resultados interesantes en re-
lación con los músculos inspiratorios y el MMEF, debe-
mos decir que la mayor limitación de nuestro caso clíni-
co fue la válvula comercial utilizada para el EME.
Debido a su baja posibilidad de incrementos en la resis-
tencia más allá de 20 cmH2O, no fue posible frenar la
pérdida de la fuerza de los músculos espiratorios. Tam-
bién es importante resaltar que, aunque se encontraron
resultados interesantes en relación con el MMEF, el en-
trenamiento no dio como resultado ninguna mejoría en
la capacidad vital forzada ni el volumen espiratorio for-
zado en el primer segundo. Este resultado podría estar
relacionado con la baja resistencia de la válvula emplea-
da para el EME. Para éste se utilizó la válvula comer-
cial, que está diseñada para mejorar la limpieza bron-
quial y que se caracteriza por ser “tusígena”, ya que no
se encuentran disponibles en el mercado válvulas para
el EME. Por último, otro hallazgo importante fue la me-
joría en la presión arterial de anhídrido carbónico obser-
vada después de 12 semanas de entrenamiento. Este re-
sultado nos hace suponer que esta mejoría podría estar
relacionada con un cambio en el patrón respiratorio,
que pasó a ser más eficiente, aunque no hemos objetiva-
do estas variables en nuestro caso14.

El incremento de la fuerza muscular inspiratoria que
experimentó nuestro paciente (36%) permite predecir
un enlentecimiento del deterioro funcional y de la insu-
ficiencia respiratoria4,15. Quizá si hubiésemos aplicado
cargas mayores del 60% de la presión inspiratoria máxi-
ma, los resultados también se traducirían en una mejo-
ría en la capacidad vital forzada. La mejoría objetivada
en el MMEF se interpreta como una mayor facilidad en
la movilización de las secreciones y, con ello, en una
mayor disponibilidad de flujo aéreo periférico. La ca-
racterística domiciliaria del programa, su sencillez y
aplicabilidad nos permiten proponer su utilización en
algunos de estos pacientes para poder comprobar objeti-
vamente los efectos a corto y largo plazo de este tipo de
entrenamiento muscular.
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