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Resumen

El neurólogo debe ant icipar y reconocer el inicio de la insufi ciencia respiratoria en los 
pacientes neuromusculares. La sintomatología varía en función de la velocidad de instau-
ración de la debilidad de la musculatura respiratoria. Las situaciones de catást rofe sue-
len acontecer en 3 supuestos clínicos: 1) manej o incorrecto de una insufi ciencia respira-
toria aguda de origen neuromuscular, disautonomía o durante una anestesia general a 
pacientes neuromusculares; 2) pronóst ico y t ratamiento erróneos por falta de un diag-
nóst ico acertado; esta situación es más frecuente en pacientes crít icos dependientes de 
un vent ilador con debilidad muscular asociada, en el diferencial de neuropat ías agudas o 
enfermedad de la neurona motora, y 3) inadecuada actuación médica en el paciente 
neuromuscular con diagnóst ico defi nido, pero con larga evolución (esclerosis lateral 
amiot rófi ca, at rofi a muscular espinal, dist rofi a miotónica y ot ras dist rofi as musculares).
© 2010 Sociedad Española de Neurología. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los 
derechos reservados.
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Catastrophic neuromuscular diseases

Abstract

Neurologists should ant icipate and recognize the onset of respiratory failure in pat ients with 
neuromuscular diseases. Symptoms vary according to the speed of onset of respiratory muscle 
weakness. Catastrophic situat ions usually occur in three clinical scenarios: 1) incorrect  
management of acute respiratory failure of neuromuscular origin, autonomic dysfunct ion or 
during general anaesthesia of pat ients with neuromuscular diseases ; 2) incorrect prognosis 
and treatment due to the lack of a correct diagnosis. This situat ion is more common in 
vent ilated pat ients with associated muscular weakness, acute neuropathies or motor neuron 
disease, and 3) inappropriate medical intervent ion in pat ients with neuromuscular disease 
with a defi nit ive diagnosis but longstanding disease (amyotrophic lateral sclerosis, spinal 
muscular atrophy, myotonic dystrophy and other muscular dystrophies).
© 2010 Sociedad Española de Neurología. Published by Elsevier España, S.L. All rights 
reserved.
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Introducción

Consideramos enfermedades neuromusculares catast rófi cas 
a aquellos procesos, agudos o subagudos, en los que su cur-
so clínico asocia un riesgo inminente de fallecimiento. El 
manej o correcto de estas situaciones, en t iempo y forma, 
reduce la posibilidad de un desenlace fatal y permite ini-
ciar, o reaj ustar, el t ratamiento específi co de su enferme-
dad neuromuscular. También revisaremos los abordaj es te-
rapéut icos adecuados para las fases avanzadas de esta 
patología, con los obj et ivos de estabilizar el deterioro clíni-
co natural o mantener la calidad de vida del paciente.

Desarrollo

El manej o de situaciones de urgencia provocadas por pato-
logía neuromuscular no es frecuente en la práct ica clínica. 
En nuest ro hospital supusieron el 5% de las urgencias neuro-
lógicas admit idas durante el año 2007 (tabla 1). De ellas, 
sólo una cuarta parte requirió ingreso hospitalario, en plan-
ta de neurología o en la unidad de cuidados intensivos 
(UCI)1.  La aplicación de protocolos de manej o facilitará la 
toma de decisiones efi caces y aj ustadas a la evolución del 
paciente. 

La debilidad motora aguda es el mot ivo principal de ur-
gencia neuromuscular. Su origen puede localizarse en uno o 
varios segmentos de la unidad motora: cuerpo de la neuro-
na motora, raíz anterior, nervio periférico (mielina, axón o 
ambos), unión neuromuscular (terminación presinápt ica, 
hendidura sinápt ica, membrana muscular) y en la fi bra mus-
cular inervada (fi g. 1).

Las situaciones de catást rofe en enfermedades neuro-
musculares son aquellas en las que su curso clínico es sus-
cept ible de causar riesgo de muerte para el paciente. Este 
desenlace puede estar relacionado con 3 supuestos: a) insu-
fi ciencia respiratoria aguda de origen neuromuscular; b) 
disautonomía, y c) anestesia general o regional (tabla 2).

Insufi ciencia respiratoria aguda 
neuromuscular

La insufi ciencia respiratoria aguda (IRA) en pacientes neu-
romusculares está ligada a debilidad muscular de instaura-
ción aguda o subaguda, y es la primera causa de mortalidad 

en esta patología2,  es decir,  la IRA debe detectarse y mane-
j arse lo antes posible para evitar el riesgo de muerte inmi-
nente asociado. El neurólogo no sólo interviene en el diag-
nóst ico y el t ratamiento específi co de la enfermedad de 
base, sino que también debe ant iciparse y reconocer el ini-
cio de la insufi ciencia respiratoria en los pacientes neuro-
musculares, implicarse en garant izar su monitorización, 
evaluar las indicaciones y la oportunidad del soporte vent i-
latorio.

Al atender a un paciente con debil idad muscular de ins-
tauración aguda, la primera medida debe ser comprobar el 
estado vent ilatorio y hemodinámico del paciente.  Una vez 
alcanzada la estabil idad hemodinámica y la adecuada ven-
t ilación del paciente,  podremos abordar el diagnóst ico y el 
t ratamiento específi cos causantes de la debil idad muscu-
lar (inmunoglobulinas, plasmaféresis,  inmunosupresores) 
(fi g.  2).

La IRA en procesos neuromusculares puede ser el co-
mienzo de la enfermedad (síndrome de Guil lain-Barré, 
miastenia grave,  esclerosis lateral amiot rófi ca,  botul is-
mo),  desencadenarse por un proceso intercurrente (mias-
tenia grave,  esclerosis lateral amiot rófi ca,  dist rofi a mus-

Tabla 1 Diagnóst icos al ingreso por patología 
neuromuscular

Miastenia grave 25%
Síndrome de Guillain-Barré 20%
Esclerosis lateral amiot rófi ca 15%
Polineuropat ías 15%
Miopat ías 10%
Plexopat ías  8%
Miscelánea  5%
Botulismo  2%

Virus
Nilo 

Occidental

Mielopatía
ELA SGB LEMS

MG

Miopatía

PNP-miopatía
enfermo crítico

Bloqueo NM
fármacos

Figura 1 Unidad motora. ELA: esclerosis lateral amiot rófi ca; 
LEMS: síndrome de Lambert -Eaton; MG: miastenia grave; NM: 
neuromuscular; PNP: polineuropat ía; SGB: síndrome de Gui-
llain-Barré.

Tabla 2 Catást rofes neuromusculares

Insufi ciencia respiratoria 
aguda

SGB, MG

Disautonomía SGB
Anestesia de pacientes NM MG, miopat ías, ELA
Debilidad NM del paciente 

crít ico
Bloqueo NN fármacos, PNP 

enfermo crít ico, 
miopat ías enfermo 
crít ico, síndrome de 
Hopkins

Enfermedades NM en fase 
terminal

ELA, dist rofi as musculares, 
AME

AME: at rofi a muscular; ELA: esclerosis lateral amiot rófi ca; 
MG: miastenia grave; NM: neuromuscular; PNP: 
polineuropat ía; SGB: síndrome de Guillain-Barré.
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cular,  at rofi a muscular espinal) o formar parte de la fase 
terminal en la historia natural de la enfermedad (esclero-
sis lateral amiot rófi ca,  dist rofi a muscular,  at rofi a muscu-
lar espinal).  La sintomatología de la IRA varía en función 
de la velocidad de instauración de la debil idad en la mus-
culatura respiratoria,  de la comorbil idad asociada (bron-
coneumopat ía crónica,  insufi ciencia cardíaca) y de los 
procesos intercurrentes al ingreso (aspiración,  t rombo-
embolismo pulmonar).  Todo el lo infl uye de forma signifi -
cat iva a la hora de decidir las medidas terapéut icas ade-
cuadas.

Debe evitarse el soporte vent ilatorio in ext remis (parada 
respiratoria, aspiración broncopulmonar), y es aconsej able 
su inicio de forma elect iva,  antes del colapso respiratorio. 
Se ha comprobado que esta act itud prevent iva infl uye favo-
rablemente en la morbimortalidad del paciente (encefalo-
pat ía anóxica, días de vent ilación asist ida, estancia hospi-
talaria)3.  Las decisiones encaminadas a iniciar el soporte 
vent ilatorio deben basarse, en primer lugar, en la evalua-
ción clínica del paciente y, en segundo lugar, en los datos 
aportados por los estudios complementarios realizados de 
urgencias. En defi nit iva, la act itud adecuada en los pacien-
tes neuromusculares con IRA sería vigi lar de forma cont inua 
su situación clínica, int ubar  en el momento adecuado y 
vent i lar  hasta superar el proceso causante del cuadro de 
IRA (fi g. 3)4.

Evaluación clínica de la insufi ciencia respiratoria 
aguda en pacientes neuromusculares

La debilidad de la musculatura respiratoria (diafragma, 
músculos accesorios) y orofaríngea provoca disnea de repo-
so, disfagia, aspiración broncopulmonar, infección y parada 
respiratoria. La intolerancia al decúbito característ ica (or-
topnea) y los episodios de agudización de la insufi ciencia 
respiratoria en los pacientes neuromusculares durante el 
sueño se deben al deterioro que ocasiona la posición hori-
zontal en la movilidad diafragmát ica, en la capacidad de 
aclarar las secreciones orofaríngeas y en la permeabilidad 
de la vía aérea superior.

El paciente neuromuscular con IRA suele presentar una ac-
t itud externa diferente a la del paciente con patología bron-
copulmonar primaria. Su act itud es de aparente “ calma” , 
debido a la parálisis muscular que les caracteriza, sin aumen-
to destacable en el t rabajo respiratorio ni en la frecuencia 
de contracción de los músculos accesorios. Para detectar la 
presencia de compromiso respiratorio y determinar su inten-
sidad, en pacientes con debilidad muscular aguda, hay que 
valorar ot ros datos clínicos, destacando la presencia de los 
siguientes: sudoración frontal, taquicardia sinusal, intoleran-
cia al decúbito, debilidad de la musculatura fl exora del cue-
llo y de la cintura escapular (t rapecios), potencia del suspiro 
(inspiración) y de la tos (espiración), manejo de las secrecio-
nes orales (disfagia), movilidad orolingual y del velo del pa-
ladar, la art iculación y el volumen del habla (tabla 3).

Además de estos síntomas y signos clínicos, es importan-
te recabar datos de pruebas complementarias en la primera 
evaluación de los pacientes neuromusculares con IRA. La 
valoración conj unta de ambos nos ayuda a decidir la indica-
ción y el momento adecuado de la intubación y de la vent i-
lación mecánica elect ivas.  Esta medida es prioritaria cuan-
do existe una disfunción intensa de la musculatura bulbar. 
Ent re las pruebas complementarias destacamos las siguien-
tes (tabla 4):

Fisiopatología IRA-NM

↓Complicación
pulmonar

↑Fatiga muscular

↑Trabajo respiratorio

Debilidad diafragma

Áreas hipoventilación
(bypass ventilación-

 perfusión)

Microatelectasias
periféricas

Figura 2 Fisiopatología de la insufi ciencia respiratoria aguda 
(IRA) neuromuscular (NM).

Ventilar

IntubarVigilar

A

B

Figura 3 Tres intervenciones de inicio en IRA-NM.

Tabla 3 Clínica asociada a insufi ciencia respiratoria 
aguda-neuromuscular

Músculos respiratorios Músculos bulbares

Ortopnea Cúmulo de secreciones 
orales

Insomnio Debilidad de la movilidad 
lingual

Hipersomnolencia diurna Parálisis del velo del paladar
Cefalea matut ina Voz nasal
Disminución de la 

concent ración
Tos debilitada

Cansancio para act ividades
Taquicardia sinusal
Sudoración
Taquipnea
Debilidad del t rapecio 

y fl exores del cuello
Respiración paradój ica
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a) Pulsioximet ría en sedest ación y decúbit o supino.  In-
tervención antes de encont rar desaturación de O2 (< 90%). 
Descartar el origen de la desaturación en el parénquima 
(t romboembolismo, neumonía).

b) Gasomet ría art erial .  Los cambios en la gasomet ría ar-
terial pueden ser tardíos y poco predict ivos en aquellos pa-
cientes con evolución rápida, minutos u horas, como ocurre 
en el síndrome de Guillain-Barré o en la miastenia grave. 
Las cifras de PCO2 pueden presentar cambios muy bruscos o 
muy lentos en los pacientes neuromusculares. Se aconsej a 
intervenir antes de encont rar hipoxemia (< 70 mmHg), hi-
percapnia (> 45 mmHg) o acidosis respiratoria. 

c) Radiograf ía de tórax. Evaluar la presencia de infección, 
aspiración, parálisis diafragmát ica, neumotórax y atelecta-
sias. La presencia de atelectasias acentúa la IRA de nuestros 
pacientes al provocar hipoxemia inicial, hipercapnia poste-
rior sin acidosis y, fi nalmente, acidosis respiratoria.

d) Analít ica general  sanguínea.  Descartar la presencia de 
anemia, insufi ciencia renal o hepát ica, alteraciones iónicas 
e hipercpkemia.

e) Espiromet ría.  Determinación mediante espirómet ro 
manual (fi g. 4) de parámet ros respiratorios básicos: capaci-
dad vital forzada (FVC), presión máxima inspiratoria (PIM) y 
espiratoria (PEM). Estos valores son poco fi ables cuando el 
paciente t iene debilidad de la musculatura facial inferior, 
ya que le impide ocluir los labios alrededor de la boquilla 
del espirómet ro. Los procesos neuromusculares agudos son 
suscept ibles de presentar una disminución rápida en su fun-
ción respiratoria. Para tomar decisiones prevent ivas ante 
una posible parada respiratoria (intubación elect iva), de-
bemos considerar la curva de det erioro de los parámet ros 
espiromét ricos obtenidos en varios momentos evolut ivos 
mediante monitorización cont inuada, y se considera signifi -
cat iva una caída superior al 30% de los valores basales. Los 
parámet ros de la espiromet ría en rango para decidir la intu-
bación elect iva se han consensuado en los siguientes lími-
tes inferiores: FVC < 20 ml/ kg de peso, PIM < 30 cmH

2O, PEM 
< 40 cmH2O.

Una forma sencilla de evaluar la capacidad vital del pa-
ciente neuromuscular a pie de cama consiste en pedirle que 
vocalice números consecut ivos en voz alta t ras una inspira-
ción forzada sin volver a coger aire. Si llega al 10, equivale 

a 1 lit ro de capacidad vital;  hasta 20, a 1,5 lit ros, y hasta 
30, a 2 lit ros.

Síndrome de Guillain-Barré

El síndrome de Guillain-Barré puede evolucionar de forma 
rápida, en minutos u horas, y asociar debilidad de la muscu-
latura bulbar. La presencia de diplej ía facial se asocia a un 
mayor riesgo de IRA. La presencia de disfunción autonómica 
es una complicación frecuente en dos tercios de los pacien-
tes5.  Esto añade el riesgo de sufrir asistolia durante la rea-
lización de maniobras exploratorias que est imulen el terri-
torio del nervio vago (intubación endot raqueal). Hasta un 
30% de los pacientes necesitará vent ilación mecánica, lo 
que añade una mayor mortalidad comparado con los casos 
sin necesidad de vent ilación invasiva (20 frente a 3-5%)6.  

La intubación realizada in ext remis por parada respirato-
ria en el síndrome de Guillain-Barré duplica el t iempo nece-
sario de vent ilación asist ida y la incidencia de encefalopa-
t ía anóxica3.  La monitorización cont inuada de los parámet ros 
clínicos y de las pruebas complementarias es necesaria para 
ofrecer al paciente una intubación elect iva (fi g. 5). 

Ot ro aspecto que debe considerarse es la indicación y el 
momento oportuno para realizar una t raqueotomía. La t ra-
queotomía aporta benefi cios en el manej o de los pacientes 
neuromusculares, ya que cont ribuye a reducir el espacio 
muerto de vent ilación, a disminuir la mortalidad int rahospi-
talaria y a acelerar las desconexiones del vent ilador. Esta 
medida suele abordarse t ras 12 días de vent ilación invasiva 
ut il izando los datos espiromét ricos obtenidos los días 1 y 12 
de la vent ilación asist ida (∑PF [valores absolutos de capaci-
dad vital + PIM + PEM]). Esta relación se denomina PFrat io, 
y se calcula mediante la fórmula:

∑PFdía 12 de vent ilación ÷ ∑PFdía 1 de vent ilación

Tabla 4 Pruebas complementarias urgentes en la 
insufi ciencia respiratoria aguda-neuromuscular

Pulsioximet ría, sedestación 
y decúbito

< 90% de saturación O2

Gasomet ría arterial PO2 < 70 mmHg
PCO2 < 45 mmHg

Radiografía de tórax Atelectasias, condensación, 
diafragma

Analít ica sanguínea Iones, CPK, anemia
Espiromet ría FVC < 20 ml/ kg peso

PIM < 30 cmH2O
PEM < 40 cmH2O

FVC: capacidad vital forzada; PIM: presión inspiratoria 
máxima; PEM: presión espiratoria máxima.

Figura 4 Espirómet ro manual.
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Si esta relación es ≥ 1,  los pacientes necesitan menos de 
3 semanas de vent ilación y evitaremos la t raqueotomía. Si 
es < 1,  el riesgo de vent ilación asist ida por más de 3 sema-
nas es elevado y se aconsej a realizar la t raqueotomía8.

Miastenia grave

El paciente miasténico puede iniciar el cuadro o evolucio-
nar a una IRA dent ro del curso natural de su enfermedad, o, 
con mayor frecuencia, desencadenarse por un proceso in-
tercurrente externo que acentúe la alteración de la t rans-
misión neuromuscular, y, en consecuencia, aumente la fat i-
gabilidad y la debilidad muscular del paciente. Consideramos 
que se encuent ra en “ crisis miasténica”  cuando presenta 
IRA y necesidad de soporte vent ilatorio9.

Los pacientes miasténicos son suscept ibles de soporte no 
invasivo, mediante presión posit iva con máscara facial com-
pleta (BiPAP), como alternat iva a la intubación y vent ilación 
invasiva10. Para ello, el paciente debe estar consciente, ca-
pacitado para proteger su vía aérea (buen manejo de secre-
ciones orofaríngeas, evitar la deglución del aire inspirado) y 
mantener una PCO2 < 45 mmHg. El soporte con BiPAP puede 
ser cont inuo o intermitente, mientras aplicamos la terapia 
específi ca para controlar la crisis miasténica. También puede 
indicarse para agilizar la extubación del paciente vent ilado 
de forma invasiva y acelerar su salida de la UCI. 

En los pacientes miasténicos con vent ilación invasiva, el 
t iempo medio de soporte es de 2 semanas. Si la previsión de 
intubación es superior a 3 semanas, deben someterse a t ra-
queotomía. Tienen riesgo elevado de intubación prolongada 
los pacientes con edad superior a 50 años, los que manten-
gan cifras de bicarbonato > 30 mg/ dl o una FVC < 25 ml/ kg 
de peso al sexto día de vent ilación11.

Una vez establecido el soporte respiratorio adecuado, se 
aplica el manej o específi co de la crisis miasténica. En nues-
t ro cent ro ut il izamos plasmaféresis o inmunoadsorción de 
inicio (6 sesiones, la mitad en días consecut ivos, el resto en 
días alternos), y podrá seguirse, dependiendo de la situa-
ción clínica del paciente, de inmunoglobulinas i.v. (0,4 g/ kg 
de peso/ día, 5 días consecut ivos). Ambos han demost rado 
igual efi cacia en el t ratamiento de la crisis miasténica, pero 
la aféresis es más rápida en alcanzar el máximo de efi cacia, 
acortando la estancia en UCI. Además, se deben ext remar 
los cuidados generales (cont rol de arritmias cardíacas, pro-
fi laxis de t rombofl ebit is, protección gást rica, ant itérmicos), 
suprimir los ant icolinesterásicos (piridost igmina) e iniciarse 
la administ ración de esteroides por vía i.v.,  mediante met il-
prednisolona a dosis de 1 mg/ kg de peso/ día9,12.

La crisis colinérgica aislada es excepcional en nuest ra ex-
periencia. La sintomatología secundaria a un exceso de es-
t imulación colinérgica suele asociarse a intentos de cont ro-
lar situaciones de agudización clínica de la miastenia con 
dosis crecientes de piridost igmina. Esto provoca un efecto 
paradój ico de agravación del cuadro de debilidad muscular 
asociado a sintomatología colinérgica. Es aconsej able esta-
bilizar primero al paciente (hemodinámica y vent ilación); 
después, ret irar la medicación ant icolinesterásica, y a con-
t inuación observar la evolución clínica. Habitualmente es 
necesario iniciar de inmediato la terapia específi ca para la 
crisis miasténica.

Disautonomía

En los pacientes con síndrome de Guillain-Barré, la disautono-
mía es más frecuente en aquellos con défi cit  motor intenso, 
insufi ciencia respiratoria y lesión axonal5,13. Las alteraciones 

EFSGB ≥ 3
EFSGB < 3 en progresión

Síndrome de Guillain-Barré

EFSGB < 3
estable/mejoría

¿Apiración, disfagia secreciones
orofaríngeas?

Alteración bulbar Sin clínica bulbar

FVC < 20 ml/kg
PIM < 30 cmH2O
PEM < 40 cmH2O

Deterioro > 30% basal

FVC ≥ 20 ml/kg
PIM ≥ 30 cmH2O
PEM ≥ 40 cmH2O

Estable

Sí No

Intubación UCI Monitorizar

Figura 5 Algoritmo de vigilancia respiratoria en el síndrome de Guillain-Barré. 
EFSGB: escala funcional del síndrome de Guillain-Barré.
Modifi cado de Rabinstein y Wij dicks7.
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cardiovasculares que presentan estos pacientes no siempre se 
deben a disautonomía; es preciso excluir ot ras causas como 
un t romboembolismo pulmonar, hemorragia digest iva o alte-
raciones hidroelectrolít icas. La labilidad en la presión arterial 
puede persist ir durante semanas, a pesar de la estabilización 
o la mejoría clínica. La presencia de crisis hipertensivas, aso-
ciadas o no a hipotensión ortostát ica, se asocian a cuadros de 
cuadriplej ía e IRA, o como respuesta anómala a dist intos fár-
macos (hipersensibilidad por denervación).

La taquicardia sinusal sostenida es la arritmia cardíaca 
más frecuente asociada a disautonomía, aunque habitual-
mente inocua. Los episodios vagales ocasionan bradicardia, 
parada sinusal o asistolia, asociadas o no a un est ímulo ex-
terno (intubación, aspiración de secreciones, maniobras de 
Valsalva) o a hipoxemia. Suelen presentarse durante la fase 
clínica de mayor debilidad y, en ocasiones, durante la con-
valecencia. Son de breve duración y cesan de forma espon-
tánea o con at ropina int ravenosa, aunque a veces requieren 
la colocación de un marcapasos.

Ot ra sintomatología autonómica asociada se debe a la 
alteración de la regulación en la temperatura corporal oca-
sionada por una incapacidad para disipar calor, asociada a 
inestabilidad vasomotora cutánea, disminución de la sudo-
ración o diaforesis. Los episodios de hipertermia deben di-
ferenciarse de las infecciones concomitantes.

Anestesia de pacientes neuromusculares

Los pacientes neuromusculares somet idos a anestesia gene-
ral o regional deben ser evaluados previamente con respec-
to a su reserva funcional cardíaca y respiratoria. El obj et ivo 
es evitar la insufi ciencia cardíaca congest iva y la difi cultad 
(dist ress) respiratoria generadas por la cirugía en estos pa-
cientes. Debe monitorizarse de forma cont inua la tempera-
tura corporal, incluso en los procedimientos realizados con 
anestesia regional. Existe un riesgo elevado de hipo o hiper-
termia, así como desaj uste del sistema nervioso autónomo, 
con riesgo de gast roparesia y aspiración broncopulmonar 
secundaria. Para la inducción anestésica e intubación son 
preferibles los fármacos int ravenosos de acción rápida y 
vida media corta. Los fármacos relaj antes musculares des-
polarizantes provocan rabdomiólisis en los pacientes neuro-
musculares14.  Los anestésicos gaseosos, asociados o no a 
relaj antes despolarizantes, pueden desencadenar hiperter-
mia maligna en los suj etos suscept ibles genét icamente15.

Debilidad neuromuscular del paciente 
ingresado en la unidad de cuidados intensivos

Los pacientes crít icos dependientes de un vent ilador, en los 
que es imposible realizar la desconexión de la vent ilación 
mecánica por asociar debilidad de origen neuromuscular, 
suponen un mot ivo frecuente de consulta neurológica por 
parte de los médicos intensivistas. El abordaj e diagnóst ico 
debemos iniciarlo con la diferenciación de su pat rón clínico 
ent re patología del sistema nervioso cent ral y patología 
neuromuscular16.  

Los pacientes con debilidad secundaria a patología peri-
férica neuromuscular suelen presentar refl ej os osteotendi-

nosos disminuidos o abolidos y, en ocasiones, alteración 
sensit iva distal en los miembros. La debilidad puede ser de 
predominio distal (polineuropat ía), proximal (miopat ía) o 
generalizada (alteración en la t ransmisión neuromuscular). 
El diferencial topográfi co y et iológico lo apoyamos en la 
determinación de las cifras de creat infosfocinasa (CPK) y en 
el estudio neurofi siológico, incluyendo elect romiografía 
(EMG) para detectar act ividad espontánea en reposo y t ipo 
de potenciales de unidad motora (neurógenos, miopát icos), 
elect roneurografía (ENG) para valorar las velocidades de 
conducción sensit ivas y motoras y el test  de est imulación 
repet it iva (TER) a baj as y altas frecuencias (alteración de la 
t ransmisión neuromuscular pre y/ o postsinápt ica). Por últ i-
mo, en casos seleccionados, completaremos el estudio con 
la realización de biopsia muscular o del nervio periférico 
(tabla 5).

Bloqueo neuromuscular prolongado por 
fármacos

El bloqueo neuromuscular inducido por fármacos para per-
mit ir la vent ilación mecánica invasiva en UCI puede prolon-
gar su efecto en el t iempo t ras cesar su administ ración. La 
consecuencia común es la imposibilidad de suspender la 
asistencia vent ilatoria debido a debilidad muscular del pa-
ciente. Este efecto bloqueante prolongado debe tenerse en 
cuenta en el diagnóst ico diferencial con ot ras ent idades 
causantes de debilidad neuromuscular en la UCI. 

Los agentes bloqueantes no despolarizantes actúan me-
diante la unión reversible al receptor de acet ilcolina, y son 
los ut ilizados para mantener la vent ilación mecánica invasiva 
en cuidados intensivos. La interacción con ot ros fármacos 
(esteroides, aminoglucósidos) o con procesos intercurrentes 
(insufi ciencia hepát ica, renal, alteración hidroelect rolít ica) 
puede asociarse a un t iempo prolongado de bloqueo de la 
t ransmisión neuromuscular t ras su suspensión. Este efecto 
adverso suele persist ir durante un período de t iempo infe-
rior a las 2 semanas. El estudio mediante EMG y TER mues-
t ra un pat rón de alteración postsinápt ica de la t ransmisión 
neuromuscular17.

Polineuropatía del enfermo crítico

Estos pacientes presentan un pat rón clínico consistente en 
debilidad, amiot rofi a y alteración sensit iva en miembros in-
feriores con predominio distal,  normalidad de los pares cra-
neales y abolición de los refl ej os osteotendinosos. La mor-
talidad es elevada (36-55%). En los datos complementarios 
destacan unas cifras de CPK normales (o con ligera eleva-
ción); LCR normal sin disociación albúmino-citológica; EMG 
con potenciales de unidad motora (PUM) neurógenos y pre-
sencia de act ividad espontánea en reposo (fi brilación, on-
das posit ivas); ENG con velocidades de conducción motoras 
y sensit ivas normales. En la histología del nervio sural en-
cont ramos degeneración axonal difusa en las fi bras de todos 
los tamaños.

La polineuropat ía del enfermo crít ico está asociada a an-
tecedentes de sepsis, fracaso mult iorgánico o síndrome de 
respuesta infl amatoria sistémica (SIRS). Su patogenia ha 
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sido aclarada de forma parcial.  El hallazgo histopatológico 
de la degeneración axonal difusa estaría causado por isque-
mia de las fi bras nerviosas al disminuir la presión de perfu-
sión vascular, superada por el aumento de la presión hidros-
tát ica int raneural. La presencia de edema endoneural, 
causado por mayor permeabilidad del endotelio, provoca el 
aumento de la presión hidrostát ica. El aumento de E-selec-
t ina y ot ras moléculas de adhesión en el endotelio vascular 
son la causa del cambio en la permeabilidad endotelial.  
Esta cascada se iniciaría por aumento de la respuesta inmu-
ne a tóxicos y patógenos circulantes, a la producción de 
citocinas proinfl amatorias (TNF-α,  IL-1) y de óxido nit roso. 
Algunos autores sugieren que la administ ración de insulina 
podría cont rarrestar esta cadena a varios niveles, mej oran-
do su evolución18,19.

Miopatías del enfermo crítico

Miopatía cuadripléjica aguda por défi cit de miosina 
(“miopatía del enfermo crítico”)

Es la ent idad más frecuente asociada a debilidad en el 
enfermo crít ico, y puede cursar j unto a polineuropat ía. Su 
aparición no t iene relación con el t iempo de estancia en la 
UCI. También se ha descrito en unidades de cuidados inter-
medios (t rasplante hepát ico). Presenta factores predispo-
nentes, que actúan de forma aislada o combinada en su 
aparición, como son la ut il ización de fármacos bloqueantes 
neuromusculares no despolarizantes, esteroides, ciclospori-
na, presencia de insufi ciencia hepát ica o renal, t rasplante 
de órganos, sepsis o SIRS. 

La patogenia se ha relacionado con una mayor sensibili-
dad de los receptores esteroideos musculares causada por 

at rofi a muscular secundaria a denervación distal de las fi -
bras musculares (neuropat ía del enfermo crít ico) y bloqueo 
neuromuscular prolongado. Todo ello amplifi caría la ac-
ción de los esteroides administ rados, y éstos causarían la 
pérdida de los fi lamentos gruesos de miosina20.  

Los pacientes presentan una debilidad generalizada de 
predominio proximal, con posible alteración de musculatura 
cervical y craneal (respetando los movimientos oculares). 
Los refl ej os osteotendinosos están disminuidos o abolidos. 
El pronóst ico es bueno, cuando ut ilizamos las medidas de 
soporte adecuadas, con fi sioterapia y ret irada de fármacos 
(esteroides, bloqueantes neuromusculares, ciclosporina). 

La CPK es normal en el 50% de los casos. La EMG muest ra 
un pat rón miopát ico. La histología muscular con microsco-
pia ópt ica presenta fi bras de tamaño variable, at rófi cas, 
núcleos internos, vacuolas ribeteadas, degeneración grasa y 
fi brosis. Con elect rónico se demuest ra la pérdida select iva 
de los fi lamentos de miosina, manteniendo los de act ina y 
bandas Z.

Miopatía caquéctica difusa no necrosante

Asociada a una estancia prolongada en la UCI, sedación, 
inmovilidad y malnut rición. Cursa con debilidad muscular 
de predominio proximal en miembros. Se manej a mediante 
la corrección de factores metabólico-nut ricionales asocia-
dos y fi sioterapia pasiva. Las cifras de CPK son normales y 
no hay alteraciones signifi cat ivas en la EMG y TER. La histo-
logía muscular sólo presenta at rofi a de fi bras t ipo II.

Miopatía necrosante aguda (rabdomiólisis)

Esta ent idad cursa con debilidad muscular generalizada, y 
su pronóst ico de recuperación es malo. Su patogenia está 

Tabla 5 Debilidad neuromuscular en la unidad de cuidados intensivos

Topografía lesión causal Origen conocido pre-UCI Origen desconocido pre-UCI Adquirida en UCI

Asta anterior ELA ELA Síndrome de Hopkins
Virus del Nilo Occidental Virus del Nilo Occidental
Poliomielit is

Neuropat ía SGB SGB PNP enfermo crít ico
CIDP Porfi ria

Vasculit is
 tóxica
Compresiva

Unión NM MG MG Bloqueo NM prolongado
LEMS MG at ípica (MUSK+) 
Botulismo  tóxica

Músculo Dist rofi a Rabdomiólisis tóxica Miopat ía enfermo crít ico
Polimiosit is Polimiosit is
Parálisis periódica DM1
Metabólica Maltasa ácida
Mitocondrial Piomiosit is

Hipopotasemia
Hipofosfatemia

CIDP: polineuropat ía desmielinizante crónica infl amatoria; DM1: dist rofi a miotónica; ELA: esclerosis lateral amiot rófi ca; LEMS: 
síndrome de Lambert -Eaton; MG: miastenia grave; NM: neuromuscular; PNP: polineuropat ía; SGB: síndrome de Guillain-Barré.
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relacionada con la ut il ización de fármacos bloqueantes 
neuromusculares no despolarizantes, con los esteroides y 
con la patología metabólica e infecciosa asociada al enfer-
mo crít ico. El t ratamiento de basa en aplicar medidas gene-
rales de soporte y ret irada de fármacos. Para el diagnóst i-
co, nos basamos en los datos complementarios siguientes: 
cifras de CPK muy elevadas (perfi l de rabdomiólisis) con 
mioglobinuria, EMG con pat rón miopát ico e histología mus-
cular con una necrosis difusa de todas las fi bras.

Síndrome de Hopkins

Cuadro clínico en niños asmát icos con IRA (también descrito 
en adultos) que cursa con monoparesia o paraparesia fl áci-
da agudas, semej ante a la poliomielit is, seguida de amio-
t rofi a que persiste posteriormente. Pueden mej orar con 
t ratamiento inmunomodulador (inmunoglobulinas i.v.).  El 
LCR muest ra pleocitosis linfocitaria y aumento de proteí-
nas. En la EMG encont ramos signos de denervación aguda y 
crónica, y en la histología muscular, un pat rón denervatorio 
con agrupamiento del t ipo de fi bras21.

Abordaje terapéutico de enfermedades 
neuromusculares en fase terminal

Los pacientes con patología neuromuscular de larga evolu-
ción, que ent ran en fase terminal de su enfermedad por un 
proceso intercurrente grave o por su propia historia natural 
(esclerosis lateral amiot rófi ca, at rofi a muscular espinal, 
dist rofi a miotónica y ot ras dist rofi as musculares), asocian 
hipovent ilación crónica. Los pacientes se quej an de disnea, 
ortopnea, cefalea matut ina, pérdida de peso y apet ito, al-
teración del ritmo de sueño e hipersomnolencia diurna. 
Para su diagnóst ico, debemos considerar los parámet ros es-
piromét ricos (FVC < 80%, SNIP < 40 cmH2O), la gasomet ría 
arterial en la madrugada (PCO2 > 45 mmHg) y la oximet ría 
nocturna con desaturación signifi cat iva. 

Los pacientes neuromusculares con hipovent ilación cró-
nica se benefi cian de la vent ilación mecánica no invasiva 
mediante presión posit iva con BiPAP, reduciendo la mortali-
dad y mej orando la calidad de vida. En la esclerosis lateral 
amiot rófi ca, los pacientes vent ilados con sintomatología es-
pinal, sin alteración bulbar, mej oran 205 días en su supervi-
vencia respecto a los no vent ilados. Los casos con clínica 
bulbar signifi cat iva no obt ienen mej oría en la superviven-
cia, pero sí en la calidad de vida percibida por el paciente22.  
Cuando los pacientes con esclerosis lateral amiot rófi ca pre-
sentan IRA en el comienzo de la enfermedad o, con más 
frecuencia, por procesos intercurrentes, evolucionan mal a 
pesar de instaurarse soporte vent ilatorio invasivo para su 
estabilización. En dos tercios de los casos no puede ret irar-
se (mant ienen el soporte con t raqueotomía), y sólo el 2% 
son extubados. El ot ro tercio fallece durante la fase aguda 
del cuadro de insufi ciencia respiratoria23.

La ut il ización de oxigenoterapia debe hacerse con pre-
caución en estos pacientes para no bloquear el est ímulo 
posit ivo que ej erce la hipoxia para mantener el esfuerzo 
vent ilatorio. El aporte de oxígeno puede provocar disminu-
ción del t rabaj o respiratorio, mayor acumulación de CO2,  

sedación secundaria y parada respiratoria. En la fase termi-
nal de los pacientes neuromusculares crónicos, dent ro de 
un contexto de cuidados paliat ivos, sí está indicada la ad-
minist ración de oxígeno j unto a ot ras medidas de soporte 
que garant icen comodidad y t ranquilidad al paciente.

La causa fundamental de muerte en pacientes con escle-
rosis lateral amiot rófi ca es la insufi ciencia respiratoria, con 
una evolución rápida en un corto espacio de t iempo, de tal 
forma que el 40% fallece en las primeras 12 h, el 58% en la 
primera semana, y sólo el 2% en más de un mes24.  Los pa-
cientes refi eren sensación de obst rucción de la vía respira-
toria ocasionado por difi cultad respiratoria, a pesar de que 
el análisis post  mort em de estos casos muest ra una vía aé-
rea permeable. Debemos ant iciparnos a la aparición de es-
tas crisis respiratorias mediante un cuidadoso manej o de la 
sintomatología secundaria a IRA. Debe respetarse el dere-
cho del paciente a su autonomía en la decisión concernien-
te al grado de agresividad que debemos aportar en el t rata-
miento de soporte.
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