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El pulmón en las enfermedades neuromusculares

J.L. Izquierdo Alonso
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Cuando la acción de los músculos respiratorios se ve
afectada, ya sea por lesión de las vías nerviosas que co-
nectan los centros respiratorios o por lesión intrínseca
de los propios músculos, el resultado final será la apari-
ción de fallo ventilatorio, que puede presentarse con un
curso relativamente agudo, como ocurre en el síndrome
de Guillain-Barré o en un episodio de miastenia grave,
o de forma más insidiosa como sucede en las distrofias
musculares. Desde los trabajos de Ferris en la década de
los cincuenta, se han realizado numerosos estudios que
han definido los cambios funcionales que conducen al
fallo ventilatorio. Estos cambios están caracterizados
por una reducción de todos los parámetros que valoran
de forma directa la fuerza muscular (presiones máximas
en boca, presión transdiafragmática, etc.) y de la capa-
cidad vital (CV). Los hallazgos en capacidad funcional
residual (FRC) y volumen residual (VR) han sido suma-
mente variables dependiendo de la patología de base y
grado de afectación muscular'-2. Estas variaciones en los
volúmenes pulmonares se atribuyen a una combinación
de debilidad muscular y cambios en las propiedades
mecánicas del pulmón y pared torácica. Dado que el re-
sultado final es un descenso de la capacidad pulmonar
total (TLC), resulta evidente que el índice VR/TLC no
puede usarse en estos casos como indicativo de obstruc-
ción y atrapamiento aéreo. Los pacientes con enferme-
dades neuromusculares pueden presentar asincronías to-
racoabdominales con un patrón ventilatorio rápido y
superficial3. Esta taquipnea puede estar mediada por se-
ñales procedentes de los propios músculos afectados o
por los cambios intraparenquimatosos secundarios a
atelectasias. Aunque se han sugerido diversos cambios
en el control de la respiración, en especial un incremen-
to en el impulso central para compensar la menor activi-
dad neuromuscular, cualquier conclusión que se base en
los resultados de la respuesta ventilatoria a la hipercap-
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nia, en los flujos medios inspiratorios o, incluso, en la
presión de oclusión en boca (Pg,) debe ser valorada con
suma cautela.

Por lo tanto, desde el punto de vista neumológico, las
enfermedades neuromusculares se caracterizan por un
patrón funcional relativamente bien estandarizado con
respiración rápida y superficial, con reducción de los
parámetros que valoran la fuerza muscular, descenso de
CV y una repercusión variable sobre VR y FRC. El re-
sultado final será la aparición de una alteración gasomé-
trica que inicialmente suele ser una hipoxemia sin ele-
vación de la PaCO¡, presumiblemente debido a mezcla
venosa por colapso de unidades alveolares4. A medida
que el proceso avanza se va observando una reducción
del volumen corriente con el consiguiente descenso de
la ventilación alveolar y aparición de fallo ventilatorio,
que habitualmente es más precoz y acusado durante el
período nocturno. Con esta orientación funcional el
neumólogo clínico no suele tener problemas diagnósti-
cos a la hora de detectar y valorar evolutivamente la re-
percusión respiratoria de una enfermedad neuromuscu-
lar, cuyo tratamiento en las fases finales del proceso
actualmente está constituido fundamentalmente por los
sistemas de soporte ventilatorio domiciliario5.

Es de destacar que aunque existen múltiples trabajos
que han analizado la función de los músculos respirato-
rios, especialmente del diafragma, sólo en los últimos
años se ha venido prestando atención a la posible altera-
ción de los músculos de la vía aérea superior (VAS).
Esta alteración da lugar a un aumento de la resistencia
al flujo aéreo, con el consiguiente cuadro clínico de
obstrucción de la VAS, que puede diferenciarse fácil-
mente del clásico patrón funcional descrito previamente
mediante una simple curva flujo-volumen6.

Los trastornos del movimiento son las entidades en
las que mejor se han caracterizado las alteraciones clíni-
cas y funcionales secundarias a anomalías de las estruc-
turas de la vía aérea superior7. Durante muchos años la
enfermedad de Parkinson se asoció erróneamente a un
patrón obstructivo, basándose en que algunos pacientes
presentaban un aumento en la resistencia al flujo aéreo,
un aumento de VR y de FRC. Sin embargo, la localiza-
ción de la obstrucción no fue identificada y, como se
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comentó previamente, el aumento de VR y FRC se ha
descrito en pacientes con enfermedades neuromuscula-
res sin obstrucción asociada. Vincken8, mediante visua-
lización directa de las VAS por fibroscopia óptica, des-
cribió que la contracción involuntaria del músculo
estriado de la VAS podía causar limitación grave al flu-
jo aéreo, pudiendo ser un factor importante de morbili-
dad e incluso de mortalidad6-9. Mediante cinefluorosco-
pia y monitorización simultánea del flujo y presión
esofágica se confirmó que las oscilaciones regulares en
los flujos inspiratorios y espiratorios en la curva flujo-
volumen (tipo A) se producían por el temblor de las es-
tructuras laríngeas con una frecuencia similar a la de los
músculos periféricos (5-8 Hz). En otro grupo de pacien-
tes la curva adoptaba un aspecto redondeado con un
perfil restrictivo indicativo de inadecuada coordinación
en la maniobra forzada y/o mayor rigidez torácica, pu-
diendo observarse superpuestos ceses bruscos de flujo
por movimientos anormales de las cuerdas vocales (tipo
B). Este segundo tipo de curva tiende a predominar en
pacientes con mayor gravedad de su enfermedad, mien-
tra que el tipo A, más característico de afectación de la
VAS, es relativamente independiente de la gravedad y
patrón clínico de la enfermedad de Parkinson10.

Aunque en la descripción inicial de Vincken se inclu-
yeron 6 pacientes con temblor esencial, sólo reciente-
mente se ha publicado el primer estudio descriptivo en
el que se analiza la prevalencia de anomalías de la VAS
en una amplia serie de pacientes con temblor esencial".
El 39% presentaba una curva flujo-volumen patológica
con un claro predominio del tipo A. Como ocurre con la
enfermedad de Parkinson, sólo una pequeña parte pre-
sentó repercusión clínica, aunque exacerbaciones de la
enfermedad de base, situaciones de estrés, etc. pueden
agravar la disfunción de la VAS y desencadenar una in-
suficiencia ventilatoria aguda12.

Las anomalías de la VAS pueden también presentarse
en la miastenia grave y en otros trastornos del movi-
miento como las mioclonías velopalatinas, distonías de
torsión idiopática o movimientos anormales inducidos
por fármacos. En todos los casos, el hallazgo más habi-
tual es la presencia de una curva flujo-volumen con in-
terrupciones periódicas en el flujo. Su conocimiento y
detección es importante, ya que en algunos casos de
mioclonías velopalatinas se ha necesitado recurrir a la
traqueostomía'3. En los casos de distonía laríngea, el
tratamiento de elección es la infiltración con toxina bo-
tulínica14.

La inervación de la musculatura laríngea se origina
en el bulbo, por lo que las enfermedades neurológicas
que cursan con debilidad muscular y que presentan
afectación bulbar pueden manifestarse con síntomas in-
dicativos de obstrucción de la VAS. Aunque la presen-
cia de disfunción de la VAS no se asocia por sí misma
con un peor pronóstico, esta alteración debe diferenciar-
se de la producida por la lesión de otros grupos muscu-
lares15. De nuevo la curva flujo-volumen permite el
diagnóstico ya que suele mostrar oscilaciones rápidas
en su contorno con una frecuencia de 20 Hz9.

Cuando existe afectación de la VAS, al menos teóri-
camente, puede haber apneas nocturnas y clínica com-
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patible con síndrome de apnea obstructiva durante el
sueño (SAOS). Aunque se han descrito apneas durante
el sueño e hipoventilación de tipo central en un síndro-
me parkinsoniano postencefálico7, el SAOS no consti-
tuye un hallazgo relevante en los trastornos del mo-
vimiento ni en la esclerosis lateral amiotrófica16.
Recientemente, se ha descrito la presencia de apneas
obstructivas en la enfermedad de Duchenne17'18. A pesar
de que en estos pacientes frecuentemente se encuentran
apneas que indican un origen central, no se puede des-
cartar que este hallazgo sea un artefacto, ya que los mo-
vimientos toracoabdominales pueden ser poco evidentes
por la propia debilidad muscular. Desafortunadamente,
ningún autor ha realizado mediciones con balón esofá-
gico para clarificar el origen de las apneas en la enfer-
medad de Duchenne. Por el contrario, este aspecto sí ha
sido valorado en otros procesos neuromusculares como
la miastenia grave, confirmándose en este caso un ori-
gen central de las apneas19.

A modo de conclusión, el trastorno ventilatorio de las
enfermedades neuromusculares se caracteriza por una
alteración funcional relativamente bien estandarizada
que resulta fácilmente identificable para el neumólogo
clínico. Sin embargo, es necesario conocer otras formas
de presentación relacionadas con disfunción de la VAS,
ya que la curva flujo-volumen permite establecer fácil-
mente el diagnóstico. En la mayor parte de las enferme-
dades neuromusculares aún se necesitan más estudios
que analicen la magnitud y el tipo de las apneas-hipoap-
neas que estos pacientes pueden presentar durante el pe-
ríodo nocturno. Esta línea de trabajo, así como el estu-
dio de diversos aspectos relacionados con el tratamiento
(momento de inicio del soporte ventilatorio, tipo de so-
porte ventilatorio, etc.) presumiblemente constituirán
las áreas de mayor interés en los próximos años.
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