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RESUMEN

Introduccioén: La Enfermedades Neuromusculares se caracterizan por la pérdida progresiva de
la fuerza muscular, la morbi-mortalidad aumenta con la exageracion de la debilidad muscular
determinando mayor riesgo de complicaciones respiratorias. Es de suma importancia evaluar e
interpretar adecuadamente la funcién pulmonar y ventilatoria para poder realizar intervenciones
que pueda prevenir dichas complicaciones. Objetivos: El objetivo del estudio fue reportar el estado
funcional respiratorio de un grupo de pacientes con ENM en control ambulatorio y relacionar estos
hallazgos con umbrales clinicamente relevantes de complicaciones respiratorias, reforzando
intervenciones basadas en opiniones de expertos. Materiales y métodos: Se realizé un estudio
Descriptivo-Observacional de corte transversal, donde fueron evaluados en forma ambulatoria, de
marzo del 2017 a agosto del 2018, 30 nifios y adolescentes con enfermedades neuromusculares.
Resultados: El 46% del total de pacientes presenta capacidad tusigena no funcional con alto
riesgo de complicaciones. No obstante, sélo el 10% del total de pacientes fueron aptos para realizar
adecuadamente estudios de espirometria. Durante las pruebas espirométricas, sélo el 50% de
los pacientes logré6 mantener 6 segundos la espiracion. Conclusion: Si bien la espirometria es la
principal prueba de funcién pulmonar y una alta proporcion de pacientes presentoé alteraciones en
su morfologia, su realizacion en estados avanzados de enfermedad fue poco factible. Para detectar
umbrales de complicaciones respiratorias graves, la medicién del flujo generado durante la tos
resulté mejor. Conclusion: Si bien la espirometria es la principal prueba de funcién pulmonar y
una alta proporcién de pacientes presento alteraciones en su morfologia, su realizacion en estados
avanzados de enfermedad fue poco factible. Para detectar umbrales de complicaciones respiratorias
graves, la medicion del flujo generado durante la tos resulté mejor
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ABSTRACT

Introduction: Neuromuscular Diseases are characterized by the progressive loss of muscle mass,
morbidity and mortality increases with the progress of muscle weakness due to the increased
risk of respiratory complications, so it is very important to properly evaluate and interpret the
measurements of lung functions and ventilation to be able to carry out a specific treatment that can
reduce respiratory complications. Objectives: The purpose of this work is to present the results of
the measurements of flows, volumes, respiratory capacities and spirometric patterns in outpatients
with neuromuscular diseases and to verify their usefulness to detect vital risks. Materials and
methods: A cross-sectional Descriptive-Observational study was carried out, where 30 children and
adolescents with neuromuscular diseases were evaluated on an outpatient basis, from March 2017
to August 2018. Results: 46% of all patients presented a non-functional cough with a high risk of
complications and only 10% of all patients were eligible for spirometry studies. During the spirometric
tests, 50% of the patients managed to maintain expiration for 6 seconds. In 70% of the patients,
abnormalities in the Flow-Volume curve could be detected. Conclusion: Although spirometry is the
main pulmonary function test, its usefulness and efficacy in neuromuscular diseases depends on
the findings of specific alterations in the morphology of the flow-volume curve, which in many cases
are not possible to distinguish.

Keywords: vital capacity; cough peak flow; respiratory muscles; respiratory disorders, spirometry.

INTRODUCCION

Las Enfermedades Neuromusculares (ENM)
afectan en forma primaria o secundaria al
musculo esquelético y se caracterizan por la
pérdida progresiva de la masay fuerza muscular,
provocando consecuentemente, en muchas de
ellas, debilidad de los musculos respiratorios.
La debilidad muscular respiratoria puede
comprometer a tres grupos fundamentales
de musculos: los inspiratorios (diafragma,
paraesternales, escalenos y accesorios de
la inspiracion); los espiratorios (intercostales
externos y abdominales), y los que inervan las
vias aéreas superiores (palatinos, faringeos,
geniogloso) (1). Es decir, estos pacientes
experimentan un deterioro progresivo de
la funcién respiratoria lo que contribuye a
una elevada tasa de morbilidad, siendo la
insuficiencia respiratoria la responsable del
evento terminal (2).

Las ENM progresivas que aparecen en la
ninez incluyen diversas distrofias musculares,
enfermedad de la motoneurona y miopatias
congeénitas, con diferentes formas hereditarias.
Sin embargo, la severidad de ellas se relaciona
fuertemente con la expresion fenotipica, (3)
donde el logro de hitos como la capacidad de
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sentarse, caminar y mantener por un tiempo
la marcha determina curvas funcionales
respiratorias similares que permiten agruparlas
(4,5).

Es asi como el pronéstico vital de los pacientes
con estas ENM se puede diferenciar segun la
expresion fenotipica y el momento en que se
alcance la meseta de la capacidad vital (CV), de
tal modo que este hecho sucede precozmente
en los pacientes con ENM tipo 1 que no logran
sentarse, como es la atrofia muscular espinal
(AME) tipo 1 y sucesivamente en las ENM tipo
2 (AME tipo 2) y 3, como la distrofia muscular
de Duchenne (DMD). Pacientes que se sientan,
pero no caminan y logran caminar, manteniendo
la marcha por un tiempo respectivamente.
Del mismo modo, es frecuente que se afecte
primeramente la fuerza para toser y luego la
fuerza para respirar, segun como empeora la
CV (6,7).

Aun cuando las ENM tienen debilidad
progresiva de los musculos respiratorios, en
la distrofia miotonica (DM) y la miopatia de
Pompe de inicio tardio es posible encontrar un
compromiso primario del control respiratorio
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(7,8). No obstante, en todas las ENM la morbi-
mortalidad aumenta con el progreso de la
debilidad muscular de la bomba respiratoria
debido a mayor riesgo de complicaciones
respiratorias, por tos inefectiva (9) y labilidad
a desarrollar insuficiencia ventilatoria aguda
(6,7), por eso es de suma importancia evaluar
e interpretar adecuadamente las mediciones
de las funciones pulmonares y ventilatorias
para poder realizar un tratamiento especifico
que pueda disminuir estas complicaciones
que causan muertes prematuras evitables. Es
asi como, la valoracion funcional respiratoria
permite cuantificar los volumenes y capacidades
pulmonares, la funcion de los mdusculos, la
funcionalidad de la tos y la efectividad de la
ventilacion (7).

En la evaluaciéon de las enfermedades
respiratorias, una de las exploraciones mas
utilizadas es la espirometria simple con
determinacién de la capacidad vital forzada
(CVF). Se trata de una exploracion no invasiva,
sencilla, repetible y de facil disponibilidad. Sin
embargo, la espirometria tiene el inconveniente
de ser una exploracion voluntaria, dependiente
de la colaboracion y del esfuerzo del paciente,
por lo que los resultados podrian infravalorarse
con un esfuerzo sub maximo en el contexto de
debilidad muscular generalizada en pacientes
con ENM (10).

La medicion seriada de la CV ha permitido
identificar umbrales clinicamente significativos,
como es el caso de pacientes con distrofia
muscular de Duchenne (5,6,7,11,12).

El uso de un espirdbmetro o ventildbmetro
permite medir la capacidad vital con el paciente
sentado y acostado y la capacidad maxima de
insuflacién (MIC) luego de apilamiento de aire
de manera espontanea (air staking), con bolsa
de resucitacion manual (13). Es importante
tener en cuenta que en la evolucion natural de
la funcién pulmonar después de los 20 afios de
edad la CV disminuye 1% a 1,2% por afio, en
sujetos sanos (7). En los pacientes con DMD, el
punto méaximo de la CV alcanzado (CV Plateau
0 meseta) tiene lugar entre los 9 y 16 afos. A
los 19 afios la CV es menor del 30 % del valor
predicho, 10 ml por kilo o 1000 ml, necesitando
soporte ventilatorio no invasivo (SVNI) nocturno
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y luego de los 22 afios con menor de 500 ML de
CV, SVNI continuo nocturno y diurno (14). Por
lo tanto, después de alcanzar la CV plateau, los
pacientes con DMD y otras ENM tipo 3 pierden
del 5—-10 % de su CV cada afioy es la CV un
indicador muy preciso de riesgo vital y momento
de intervenir con rehabilitacion respiratoria, air
stacking, tos asistida y SVNI, secuencialmente
(6,15).

Estos protocolos especificos de evaluacion
clinica y funcional, como del subsecuente
manejo respiratorio por categorias y evolucion
en las ENM, han sido publicados previamente
en el idioma espariol (16,17).

Una exploracion que tiene impacto en el
abordaje clinico del paciente es la valoracion de
la eficacia de la tos mediante el pico de flujo de
la tos (PFT), que puede medirse durante la tos
mediante un medidor de pico de flujo espiratorio
(flujometro) conectado a una mascara facial.
Esta maniobra es muy sencilla y tiene gran
relevancia clinica ya que de ella pueden
derivarse opciones terapéuticas con las que
prevenir episodios de retencion de secreciones
e infeccion pulmonar (10).

El objetivo del estudio fue reportar el estudio
funcional respiratorio de un grupo de pacientes
con ENM en control ambulatorio y relacionar
estos hallazgos con umbrales clinicamente
relevantes de complicaciones respiratorias,
reforzando  intervenciones basadas en
opiniones de expertos.

MATERIALES Y METODOS

Tipo de Estudio: Descriptivo-Observacional de
corte transversal, con componentes analiticos
donde fueron evaluados en forma ambulatoria,
de marzo del 2017 a agosto del 2018, 30
nifos y adolescentes, de ambos sexos con
diagnéstico de patologias neuromusculares,
que acudieron a consulta en el Departamento
de Rehabilitacion Cardiopulmonar y en el
Departamento de Funcién Respiratoria de la
Catedra de Neumologia del Hospital de Clinicas
de la Universidad Nacional de Asuncion. Fueron
excluidos de la muestra pacientes con otras
patologias neurolégicas y pacientes adultos
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con enfermedades neuromusculares. Fueron
considerados los siguientes parametros:
Diagnostico médico, edad, peso, saturacion
arterial de oxigeno (Sa02), diéxido de carbono
final espirado (CO2 ET), capacidad vital (CV),
Flujo Pico Tosido (FPT), dependencia continua
o parcial a la asistencia respiratoria mecanica
(ARM), traqueostomia, falla respiratoria aguda,
respiracion paradojal.

Las mediciones de flujo pico tosido (FPT)
fueron realizadas a través de un flujémetro
espiratorio (Mini Wrigth) a través de piezas
bucales descartables para cada paciente, la
capacidad vital (CV) fue evaluada a través
de un ventildmetro marca Wright Ferraris
Ltd., incluyendo la CV durante el llanto en
lactantes y nifos pequenos. Fue registrada la
maxima medicion alcanzada en 3 intentos, las
pruebas espirométricas se realizaron a través
de un neumotacégrafo marca Well Allyn con el
programa Cardio Control HG y se realizaron
segun los estandares publicados por la
American Thoracic Society (ATS).

Para la medicion de las presiones maximas
obtenidas en boca durante la inspiracion
(Pimax) y espiraciéon (Pemax) se utilizé un
monitor de manometria, para las mediciones de
CO2 espirado al final de la espiracion (ETpCO2)
y registro de la saturaciéon de oxigeno (SpO2)
a través de oximetria de pulso se utilizaron un
capnografo RespSense y oximetro de pulso
marca NONIN Medical, Inc®.

En cuanto al andlisis estadistico, los datos
recogidos fueron analizados y procesados
utilizando el programa informatico Microsoft
Excel. Los resultados se presentan en tablas
y graficos. Control de calidad: Los métodos
estadisticos utilizados fueron: el promedio o
media aritmética para resumir los datos en
escala cuantitativa; para los datos en escala
cualitativa se utiliz6 el porcentaje. Pruebas
previas y control de calidad.

Una vez disefiado el protocolo del estudio, el
mismo fue objeto de una exploracién previa
al inicio de la investigacion, utilizando cinco
historias clinicas con la patologia en estudio,
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para examinar los aspectos principales sobre el
contenido y factibilidad. Luego se tomaron 10
historias clinicas del total seleccionadas para
esta investigacion, con el objeto de poner a
prueba los métodos de reclutamiento; mejorar
la claridad y la eficiencia de los instrumentos
y probar las distribuciones de respuestas.
Para evaluar la exactitud, la validez y la
fiabilidad de los instrumentos, se utilizaron 20
historias clinicas entre las seleccionadas en el
mismo estudio, para producir las estadisticas
propuestas en esta investigacion.

En relacién al control de calidad del estudio,
se disefd y analizé el protocolo para evitar los
datos ausentes e inexactos, conjuntamente con
la revision de las historias clinicas previas al
estudio, con definiciones operacionales de los
procedimientos de reclutamiento y medicion de
las variables necesarias. Durante el estudio se
realizd una revision regular de las técnicas del
llenado de los datos.

Asuntos Eticos

Durante la elaboracion del presente trabajo
se respetaron los principios de bioética vy
declaracion de Helsinki. La participacion del
estudio fue libre y voluntaria. Se garantizé a
los participantes la confidencialidad de los
datos proporcionados aplicando el principio de
respeto y privacidad resguardando la identidad
de los mismos. Todos los padres/tutores de
pacientes menores de edad, autorizaron el
ingreso voluntario al Proyecto de evaluacion,
tratamiento y seguimiento de pacientes con
Enfermedades Neuromusculares, el cual
fue aprobado por el Consejo Directivo de la
Facultad de Ciencias Médicas de la Universidad
Nacional de Asuncion.

RESULTADOS

Entre la fecha 2017 y 2018 se tomdé un
total de 30 muestras de pacientes que
acudieron al Departamento de Rehabilitacion
Cardiorrespiratoria y al Departamento de
Funcion Pulmonar de la Facultad de Ciencias
Médicas de la Universidad Nacional de
Asuncion. (Tabla 1) El 70% de los pacientes
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evaluados correspondié al sexo masculino
con un promedio de edad de 10%4.7 afos.
Los pacientes tenian diferentes tipos de
enfermedades neuromusculares, las mismas
eran, en un 25 % Distrofia Muscular de
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Duchenne, el 23 % Atrofia Espinal Tipo II, el 10
% Distrofia Muscular de Becker, el 8% Distrofia
Escapulo Humeral, 4% Enfermedad de Pompe,
10 % AME Tipo | y el 20% con diagnéstico a
determinar.

Caracteristicas Generales

Pacientes (n)

Sexo masculino

Sexo femenino

Edad (afios)*
Diagnéstico

Distrofia Muscular de Duchenne
Artrofia Espinal Tipo I
Distrofia Muscular de Becker
Distrofia Escapulo-Humeral
Enfermedad de Pompe

AME Tipo |

Diagnéstico a determinar

30

21

9

10+4.7

n 30
25% 8
23% 7
10% 3
8% 2
4% 1
10% 3
20% 6

Fuente: Departamento de Rehabilitacion Cardiorrespiratorio y Departamento de Funcién Pulmonar.
Facultad de Ciencias Médicas. Universidad Nacional de Asuncion.

Tabla 1. Caracteristica Generales de la muestra estudiada.

En cuanto a los signos y sintomas que
presentaron los pacientes como principal
sintoma con el 70% fue la disnea, en 53% los

familiares constataron ahogos nocturnos y 40%
no presentaron marcha (Grafico 1).

Signos y sintomas en Pacientes con ENM,
Hospital de Clinicas 2017-2018

Disnea

Sibilancias IS
Cambios de la voz S

No presenta marcha

Debilidad de MMII

Ahogos nocturnos
Ronquidos 20% |
Tos posterior a ingestas 20% |

0% 40% 50% 60% 70% 80%

Grafico 1. Signos y Sintomas presentados en los pacientes estudiados.
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El 46% del total de pacientes presentaron tos
no funcional, es decir valores de menos de
160 LPM de flujo pico tosido y a medida que

descienden los valores de capacidad vital
también descienden los valores de flujo pico
tosido (Grafico 2).

3000
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Fuente: Departamento de Rehabilitacion Cardiorrespiratorio y Departamento de Funcion
Pulmonar. Facultad de Ciencias Médicas. Universidad Nacional de Asuncion. 2017- 2018

Griafico 2.

Se utilizé las ecuaciones de prediccion para
presiones respiratorias en adultos y nifios
de Black y Hyatt, 100% presento valores
disminuidos de Pemax, es decir menor al 80%

del predicho; 40% con valores no funcionales
de Pemax, es decir menor al 40% del predicho 'y
67% con valores disminuidos de Pimax (Grafico
3).

100

S0
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70
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40
30
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n
Pacientes

Valores de Pimax y Pemax
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Fuente: Departamento de Rehabilitacion Cardiorrespiratorio y Departamento de Funcién Pulmonar. Facultad
de Ciencias Médicas. Universidad Nacional de Asuncion. 2017-2018.

Grafico 3. PIMAX y PEMAX. Pacientes con ENM. Hospital de Clinicas 2017-2018

La medicion de CO2 espirado con un
capnografo informa que el 33% de los pacientes
tienen valores alterados de CO2 espirado,
considerando el rango normal de 35 a 45
mmHg.

El 100% de los pacientes presentaron SpO2
mayor a 95%. Deltotal de pacientes, 53% fueron
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aptos para realizar estudios de espirometria
de los cuales ocho presentaron un patron
sugerente de restriccion, tres presentaron un
patrén obstructivo moderado a grave, uno
de los cuales tuvo respuesta significativa al
broncodilatador, uno con patrén normal y
en cuatro de los casos el patron no pudo ser
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definido, 15 pacientes presentaron capacidad
vital forzada (FVC) disminuida en relacion a los
valores de referencia NHANES III.

Durante las pruebas espirométricas, nueve de
16 pacientes lograron mantener seis segundos
la espiracion, cuatro pudieron soélo por un
segundo y tres entre cuatro y cinco segundos.
En catorce pacientes se pudieron detectar
anormalidades en la curva Flujo-Volumen.

DISCUSION

Este reporte analiza pacientes con ENM con
caracteristicas clinicas de estados evolutivos
avanzados, una proporcion importante de ellos
sin deambular, momento en que estos pacientes
llegan a la meseta de la CV y exageran la
cifoescoliosis, requiriendo air stacking para
preservar la CV. (15) y luego tos asistida
mas SVN, inicialmente nocturno. La mayoria
de los pacientes estudiados reportd disnea
durante la noche o incluso en vigilia, mas que
trastornos atribuibles a trastornos respiratorios
del suefio o hipoventilacion nocturna como es
la somnolencia diurna. (6) (7) Sin embargo, la
oximetria en vigilia fue normal en todos ellos y
solo una pequefa proporcion demostro registro
de ETpCO2 compatible con insuficiencia
ventilatoria diurna. Esto ha sido demostrado
en una serie de pacientes, con ENM y distintos
grupos etarios, donde la desaturacion, en
pacientes con evaluados EtpCO2, es menos
sensible a la hipoventilacion especialmente
en la edad en que la amplia mayoria de los
pacientes de nuestro estudio se distribuyo.
(18).

En relacion al momento evolutivo de
estos pacientes, 40% vy 50% tuvieron,
respectivamente, valores significativamente

disminuidos de la fuerza de los musculos
respiratorios evaluables de forma no invasiva
con medicién de las presiones maximas en
la boca generada durante la inspiracion y
la espiracion. Como también su capacidad
tusigena, constante funcional que depende
directamente de CV y de la fuerza de musculos,
fundamentalmente los espiratorios. (6) (7). Aun
cuando existen umbrales que se relacionan
con la insuficiencia tusigena critica en adultos,
se han establecido valores de referencia para
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nifios y adolescentes. (19).

Tan so6lo en la mitad de los pacientes pudo
evaluarse, a través de espirometria, la
CV. Indicador que predice con apropiada
sensibilidad y especificidad la hipoventilacion
nocturna. (20) (21).

Siendo también el indice funcional que mejor
permite planificar consecuentemente el SVNI,
en sus diferentes modalidades para prevenir
traquestomizar y evitar muertes prematuras en
los pacientes con ENM. (6), (7), (12).

En el 44% de los pacientes en los que se pudo
realizar espirometria, la maniobra de espiracion
forzada tuvo una duracioén corta, que dificultd
la interpretaciéon de los trastornos ventilatorios
observados, muy parecido a lo descrito en la
evaluacién funcional de pacientes con DMD.
(22).

No obstante, practicamente la totalidad de los
pacientes presento CV disminuidas que tuvieron
un comportamiento similar con la disminucion
de los valores de FPT. Disminuyendo en forma
paralela hasta llegar a valores de riesgo vital,
CV <2000 mly FPT < 250 LPM. (6) (7) (21).

Se identific6 en wuna proporcion menor
de los pacientes un trastorno ventilatorio
obstructivo y solo en uno de ellos reversible
con broncodilatadores. En los ENM es poco
probable, mas aun en nifos y adolescentes,
que exista compromiso de las vias respiratorias
bajas secundarias a tabaquismo. Estos
pacientes no tenian historia de asma y no
estaban cursando una infeccion viral o una
agudizacién respiratoria. Sin embargo, en DMD,
y otros pacientes con ENM es posible tener
trastornos obstructivos mas aun en aquellos
con rotacién importante del eje de la columna
en cifoescoliosis avanzadas que generan
distorsion fundamentalmente del bronquio
fuente izquierdo (21).

Todos los pacientes con bajos valores de FPT
presentaron CV disminuida, incluso en algunos
que mantenian la marcha, con valores por
debajo de lo considerable como funcional (< 30
ml por kilo), coincidiendo de esta manera con los
resultados de Bach y colaboradores, quienes
encontraron que la hipoventilaciéon nocturna se
podia predecir con una CV inferior al 40% del
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valor predicho. Constituyendo un umbral con
alta sensibilidad y especificidad que permitiria
ayudar la identificacion de pacientes en mayor
riesgo de complicaciones respiratorias. (23)
(24).

Loos y colaboradores publicaron un estudio
retrospectivo con 68 pacientes con atrofia
muscular espinal (AME) infantil (25). En
aquellos en quienes se pudo medir la CV
encontraron una declinacion lineal de la funcion
pulmonar a lo largo del tiempo, requiriendo la
mayoria ventilacién mecanica al alcanzar una
CV cercana al 30% del valor predicho. Los
autores encontraron hipoventilacion nocturna
en 10 pacientes e insuficiencia respiratoria
diurna en otros cinco. En un estudio de Bach
et al, se ha demostrado que los pacientes
con AME tipo 1 alcanzan su CV meseta antes
del ano, salvo aquellas variantes fenotipicas
menos severas, que les permite mantener la
autonomia ventilatoria parcial por mas tiempos
con CV mayores a 200 ml. Claramente en
estos pacientes es imposible la realizacion de
registros espirométricos pero si de mediciones
a través de un ventilometro conectado a una
mascarilla nasobucal, que en los lactantes
incluso permite durante el llanto medir la CV
(26) (27).

En los pacientes con AME tipo 2 y en particular
en aquellos, con respiracion paradojal la CV
de meseta se alcanza cerca de los 12 afos
y es de 1500 a 2000 ml. Nuevamente, en los
preescolares, escolares y adolescentes e
incluso adultos muy debilitados para realizar una
espirometria formal, la obtencion de medicion de
la CV con un ventilometro es posible. Ademas,
se puede incluir mediciones adicionales como
la capacidad maxima de insuflaciéon, que
permite evaluar la reserva de reclutamiento de
capacidad inspiratoria, mientras mas tiempo
se mantenga esta medicidn con una mayor
diferencia entre el valor conseguido luego de la
insuflacién activa o air stacking del valor de CV,
mayor sera el bienestar del paciente y mayor la
susceptibilidad del paciente a la efectividad de
los protocolos de rehabilitacion respiratoria. (6)
(7) (12), (15).

Una de las principales limitaciones al ser un
estudio observacional y transversal, es que
no es posible mostrar la evolucion de estos
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pacientes e identificar con claridad el momento
y valor de su CV meseta. Como tampoco no
haber hecho seguimiento de FPT y la capacidad
maxima de insuflacion.

Tampoco se contd con evaluaciones funcionales
durante el suefio, hecho que es trascendente
en atencion que, en la evolucién de las ENM,
las primeras etapas de la hipoventilacion por
insuficiencia de los musculos de la bomba
respiratoria suceden durante la noche
durmiendo. (21).

Para aquello, mas que estudios de alto costo
de medicina del suefio, como son los estudios
polisomnograficos y/o ambulatorios como la
poligrafia, es el seguimiento de oxicapnografia
0 combinaciéon de SpO2 a través de oximetria
de pulso y simultaneamente registro la PCO2
transcutanea. (6) (7) (18) (28).

No obstante, como se presenta en esta
comunicacion, los valores funcionales obtenidos
en muchos de los pacientes estudiados, estan
dentro de valores umbrales criticos, vinculados
a riesgo vital. Por lo tanto, la alta frecuencia
esperable de complicaciones respiratorias
resalta la importancia de la evaluacion
respiratoria regular en estos sujetos. (22) (29)
(30).

Estos valores criticos de CV y la PCF,
independiente a tener parametros diurnos de
registro oxicapnograficos normales alertan aque
estos pacientes requeriran soporte ventilatorio
no invasivo y tos asistida prontamente (6) (7)
(12) (15) (19).

CONCLUSION

Si bien la espirometria es la principal prueba
de funcién pulmonar, y resulta imprescindible
para la evaluacion y el seguimiento de las
enfermedades respiratorias, su utilidad,
incluyendo efectividad y factibilidad, en las
enfermedades neuromusculares depende de
registros y hallazgos de alteraciones especificas
en la morfologia de la curva flujo volumen, como
también de consideraciones para la realizacion
de maniobras apropiadas y reproducibles. (22)

Queenmuchos casosnosonposiblesdeobtener
y distinguir. Ademas, muchos pacientes con
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enfermedades neuromusculares no son aptos
para cumplir los requerimientos establecidos
para las evaluaciones espirométricas, ya
sea por la avanzada debilidad muscular o
falta de colaboracion en el caso de pacientes
pediatricos. Debido a esto la evaluacion
de pacientes susceptibles de insuficiencia
ventilatoria, requiere de dispositivos simples
y especificos tales como un ventildbmetro o
respirbmetro para evaluar la capacidad vital y
un flujdmetro para evaluar el flujo pico tosido y
espirado. Midiendo asi parametros funcionales
respiratorios vinculados a umbrales conocidos
de complicaciones respiratorias graves y a partir
de estas evaluaciones diagnésticas, aplicar las
intervenciones terapéuticas adecuadas para la
prevencion de dichas complicaciones.

De esta experiencia es posible concluir
que, si bien la espirometria es la principal
prueba de funcién pulmonar, su realizacion
en estados avanzados de enfermedad o en
nifos no colaboradores, resulto poco factible.
La medicion del flujo generado durante la tos
resulté de mayor utilidad. En los pacientes con
enfermedades neuromusculares es importante
expandir el laboratorio funcional respiratorio
a las mediciones con un ventilometro de
la capacidad vital en reposo y luego del
apilamiento de aire, para la correcta valoracion
del estado funcional de estos pacientes.
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