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Resumen

Bl neurdlogo debe anticipar y reconocer el inicio de la insuficiencia respiratoria en los
pacientes neuromusculares. La sintomatologia varia en funcion de la velocidad de instau-
racion de la debilidad de la musculatura respiratoria. Las situaciones de catastrofe sue-
len acontecer en 3 supuestos clinicos: 1) manejo incorrecto de una insuficiencia respira-
toria aguda de origen neuromuscular, disautonomia o durante una anestesia general a
pacientes neuromusculares; 2) pronostico y tratamiento erréneos por falta de un diag-
néstico acertado; esta situacién es mas frecuente en pacientes criticos dependientes de
un ventilador con debilidad muscular asociada, en el diferencial de neuropatias agudas o
enfermedad de la neurona motora, y 3) inadecuada actuacién médica en el paciente
neuromuscular con diagnéstico definido, pero con larga evolucién (esclerosis lateral
amiotréfica, atrofia muscular espinal, distrofia mioténica y otras distrofias musculares).
© 2010 Sociedad Espafiola de Neurologia. Publicado por Hsevier Espafa, S L. Todos los
derechos reservados.

Catastrophic neuromuscular diseases

Abstract

Neurologists should anticipate and recognize the onset of respiratory failure in patients with
neuromuscular diseases. ymptomsvary accordingto the speed of onset of respiratory muscle
weakness. Catastrophic situations usually occur in three clinical scenarios: 1) incorrect
management of acute respiratory failure of neuromuscular origin, autonomic dysfunction or
during general anaesthesia of patients with neuromuscular diseases ; 2) incorrect prognosis
and treatment due to the lack of a correct diagnosis. This situation is more common in
ventilated patients with associated muscular weakness, acute neuropathies or motor neuron
disease, and 3) inappropriate medical intervention in patients with neuromuscular disease
with a definitive diagnosis but longstanding disease (amyotrophic lateral sclerosis, spinal
muscular atrophy, myotonic dystrophy and other muscular dystrophies).
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Introduccion

Consideramos enfermedades neuromusculares catastroficas
a aquellos procesos, agudos o subagudos, en los que su cur-
so clinico asocia un riesgo inminente de fallecimiento. H
manejo correcto de estas situaciones, en tiempo y forma,
reduce la posibilidad de un desenlace fatal y permite ini-
ciar, o reajustar, el tratamiento especifico de su enferme-
dad neuromuscular. También revisaremos los abordajes te-
rapéuticos adecuados para las fases avanzadas de esta
patologia, con los objetivos de estabilizar el deterioro clini-
co natural o mantener la calidad de vida del paciente.

Desarrollo

El manejo de situaciones de urgencia provocadas por pato-
logia neuromuscular no es frecuente en la préctica clinica.
En nuestro hospital supusieron el 5%de las urgencias neuro-
I6gicas admitidas durante el ano 2007 (tabla 1). De ellas,
s6lo una cuarta parte requirié ingreso hospitalario, en plan-
ta de neurologia o en la unidad de cuidados intensivos
(UChH?'. La aplicacion de protocolos de manejo facilitara la
toma de decisiones eficaces y ajustadas a la evolucién del
paciente.

La debilidad motora aguda es el motivo principal de ur-
gencia neuromuscular. Su origen puede localizarse en uno o
varios segmentos de la unidad motora: cuerpo de la neuro-
na motora, raiz anterior, nervio periférico (mielina, axén o
ambos), union neuromuscular (terminacion presinaptica,
hendidura sinaptica, membrana muscular) y en la fibra mus-
cular inervada (fig. 1).

Las situaciones de catastrofe en enfermedades neuro-
musculares son aquellas en las que su curso clinico es sus-
ceptible de causar riesgo de muerte para el paciente. Este
desenlace puede estar relacionado con 3 supuestos: a) insu-
ficiencia respiratoria aguda de origen neuromuscular; b)
disautonomia, y c¢) anestesia general o regional (tabla 2).

Insuficiencia respiratoria aguda
neuromuscular

La insuficiencia respiratoria aguda (IRA) en pacientes neu-
romusculares esta ligada a debilidad muscular de instaura-
cién aguda o subaguda, y esla primera causa de mortalidad

Tabla1 Diagnésticos al ingreso por patologia
neuromuscular

Mastenia grave 25%
Sindrome de Guillain-Barré 20%
Esclerosis lateral amiotréfica 15%
Polineuropatias 15%
Miopatias 10%
Plexopatias 8%
Miscelanea 5%
Botulismo 2%

Mielopatia \{\ilr_us
ELA Nilo
Occidental

PNP-miopatia
enfermo critico

Blogueo NM
farmacos

Figura 1 Unidad motora. ELA: esclerosis lateral amiotréfica;
LEMS: sindrome de Lambert-Eaton; MG: miastenia grave; NM:
neuromuscular; PNP: polineuropatia; SGB: sindrome de Gui-
[lain-Barré.

en esta patologia?, es decir, la IRAdebe detectarse y mane-
jarse lo antes posible para evitar el riesgo de muerte inmi-
nente asociado. E neurdlogo no sélo interviene en el diag-
nostico y el tratamiento especifico de la enfermedad de
base, sino que también debe anticiparse y reconocer el ini-
cio de la insuficiencia respiratoria en los pacientes neuro-
musculares, implicarse en garantizar su monitorizacion,
evaluar las indicaciones y la oportunidad del soporte venti-
latorio.

Al atender a un paciente con debilidad muscular de ins-
tauracién aguda, la primera medida debe ser comprobar el
estado ventilatorio y hemodinédmico del paciente. Una vez
alcanzada la estabilidad hemodinamica y la adecuada ven-
tilacion del paciente, podremos abordar el diagnéstico y el
tratamiento especificos causantes de la debilidad muscu-
lar (inmunoglobulinas, plasmaféresis, inmunosupresores)
(fig. 2).

La IRA en procesos neuromusculares puede ser el co-
mienzo de la enfermedad (sindrome de Guillain-Barré,
miastenia grave, esclerosis lateral amiotrofica, botulis-
mo), desencadenarse por un proceso intercurrente (mias-
tenia grave, esclerosis lateral amiotréfica, distrofia mus-

Tabla 2 Catastrofes neuromusculares

Insuficiencia respiratoria SGB, MG
aguda
Disautonomia SGB

Anestesia de pacientes NM
Debilidad NM del paciente
critico

MG, miopatias, ELA

Blogueo NN farmacos, PNP
enfermo critico,
miopatias enfermo
critico, sindrome de

Hopkins
Enfermedades NM en fase ELA, distrofias musculares,
terminal AME

AME: atrofia muscular; ELA: esclerosis lateral amiotréfica;
MG: miastenia grave; NM: neuromuscular; PNP:
polineuropatia; SGB: sindrome de Guillain-Barré.
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Fisiopatologia IRA-NM
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Figura 2 Fisiopatologia de la insuficiencia respiratoria aguda
(IRA) neuromuscular (NM).

Figura 3 Tresintervencionesde inicio en IRA-NM.

cular, atrofia muscular espinal) o formar parte de la fase
terminal en la historia natural de la enfermedad (esclero-
sis lateral amiotréfica, distrofia muscular, atrofia muscu-
lar espinal). La sintomatologia de la IRA varia en funcién
de la velocidad de instauracion de la debilidad en la mus-
culatura respiratoria, de la comorbilidad asociada (bron-
coneumopatia cronica, insuficiencia cardiaca) y de los
procesos intercurrentes al ingreso (aspiracién, trombo-
embolismo pulmonar). Todo ello influye de forma signifi-
cativa a la hora de decidir las medidas terapéuticas ade-
cuadas.

Debe evitarse el soporte ventilatorio in extremis (parada
respiratoria, aspiracion broncopulmonar), y es aconsejable
su inicio de forma electiva, antes del colapso respiratorio.
S ha comprobado que esta actitud preventiva influye favo-
rablemente en la morbimortalidad del paciente (encefalo-
patia anoxica, dias de ventilacién asistida, estancia hospi-
talaria)®. Las decisiones encaminadas a iniciar el soporte
ventilatorio deben basarse, en primer lugar, en la evalua-
cion clinica del paciente y, en segundo lugar, en los datos
aportados por los estudios complementarios realizados de
urgencias. En definitiva, la actitud adecuada en los pacien-
tes neuromusculares con IRA seria vigilar de forma continua
su situacion clinica, intubar en el momento adecuado y
ventilar hasta superar el proceso causante del cuadro de
IRA (fig. 3)*.

Evaluacion clinica de la insuficiencia respiratoria
aguda en pacientes neuromusculares

La debilidad de la musculatura respiratoria (diafragma,
musculos accesorios) y orofaringea provoca disnea de repo-
so, disfagia, aspiracion broncopulmonar, infeccién y parada
respiratoria. La intolerancia al decubito caracteristica (or-
topnea) y los episodios de agudizacion de la insuficiencia
respiratoria en los pacientes neuromusculares durante el
suefio se deben al deterioro que ocasiona la posicién hori-
zontal en la movilidad diafragmatica, en la capacidad de
aclarar las secreciones orofaringeas y en la permeabilidad
de la via aérea superior.

B paciente neuromuscular con IRA suele presentar una ac-
titud externa diferente ala del paciente con patologia bron-
copulmonar primaria. S actitud es de aparente “calma’,
debido a la paralisis muscular que les caracteriza, sin aumen-
to destacable en el trabajo respiratorio ni en la frecuencia
de contraccién de los musculos accesorios. Para detectar la
presencia de compromiso respiratorio y determinar su inten-
sidad, en pacientes con debilidad muscular aguda, hay que
valorar otros datos clinicos, destacando la presencia de los
siguientes: sudoracion frontal, taquicardia sinusal, intoleran-
cia al decubito, debilidad de la musculatura flexora del cue-
Iloy de la cintura escapular (trapecios), potencia del suspiro
(inspiracion) y de la tos (espiracion), manejo de las secrecio-
nes orales (disfagia), movilidad orolingual y del velo del pa-
ladar, la articulacién y el volumen del habla (tabla 3).

Ademas de estos sintomas y signos clinicos, es importan-
te recabar datos de pruebas complementarias en la primera
evaluacion de los pacientes neuromusculares con IRA. La
valoracion conjunta de ambos nos ayuda a decidir la indica-
cion y el momento adecuado de la intubacién y de la venti-
lacion mecanica electivas. Esta medida es prioritaria cuan-
do existe una disfuncion intensa de la musculatura bulbar.
Entre las pruebas complementarias destacamos las siguien-
tes (tabla 4):

Tabla3 Clinica asociada a insuficiencia respiratoria
aguda-neuromuscular

Masculos respiratorios Masculos bulbares

Ortopnea Cumulo de secreciones
orales

Insomnio Debilidad de la movilidad
lingual

Hipersomnolencia diurna  Parédlisis del velo del paladar

Cefalea matutina Voz nasal

Disminucio6n de la Tos debilitada
concentracion

Cansancio para actividades

Taquicardia sinusal

Sudoracién

Taquipnea

Debilidad del trapecio
y flexores del cuello

Respiracién paraddjica
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Tabla4 Pruebas complementarias urgentesen la
insuficiencia respiratoria aguda-neuromuscular

Pulsioximetria, sedestacion
y decubito

< 90%de saturacion O,

Gasometria arterial PO, <70 mmHg
PCO, < 45 mmHg
Radiografia de to6rax Atelectasias, condensacion,
diafragma

lones, CPK, anemia
FVC < 20 ml/ kg peso
PIM < 30 cmH,0
PEM < 40 cmH,0

Analitica sanguinea
Espirometria

FVC: capacidad vital forzada; PIM: presién inspiratoria
maxima; PEM: presion espiratoria méaxima.

a) Pulsioximetria en sedestacion y decubito supino. In-
tervencion antes de encontrar desaturacion de O, (< 90%.
Descartar el origen de la desaturacion en el parénquima
(tromboembolismo, neumonia).

b) Gasometria arterial. Los cambios en |a gasometria ar-
terial pueden ser tardiosy poco predictivos en aquellos pa-
cientes con evolucién répida, minutos u horas, como ocurre
en el sindrome de Guillain-Barré o en la miastenia grave.
Las cifras de PCO, pueden presentar cambios muy bruscos o
muy lentos en los pacientes neuromusculares. Se aconseja
intervenir antes de encontrar hipoxemia (< 70 mmHg), hi-
percapnia (> 45 mmHg) o acidosis respiratoria.

¢) Radiografia de tdrax. Evaluar la presencia de infeccién,
aspiracion, pardlisis diafragmatica, neumotorax y atelecta-
sias. La presencia de atelectasias acentla la IRA de nuestros
pacientes al provocar hipoxemia inicial, hipercapnia poste-
rior sin acidosis y, finalmente, acidosis respiratoria.

d) Analitica general sanguinea. Descartar la presencia de
anemia, insuficiencia renal o hepatica, alteracionesi6nicas
e hipercpkemia.

e) Espirometria. Determinacion mediante espirometro
manual (fig. 4) de parametros respiratorios basicos: capaci-
dad vital forzada (FVC), presion maxima inspiratoria (PIM) y
espiratoria (PEM). Estos valores son poco fiables cuando el
paciente tiene debilidad de la musculatura facial inferior,
ya que le impide ocluir los labios alrededor de la boquilla
del espirémetro. Los procesos neuromusculares agudos son
susceptibles de presentar una disminucién rapida en su fun-
cion respiratoria. Para tomar decisiones preventivas ante
una posible parada respiratoria (intubacién electiva), de-
bemos considerar la curva de deterioro de los parametros
espirométricos obtenidos en varios momentos evolutivos
mediante monitorizacién continuada, y se considera signifi-
cativa una caida superior al 30%de los valores basales. Los
parametrosde |la espirometria en rango para decidir la intu-
bacién electiva se han consensuado en los siguientes limi-
tesinferiores: FVC <20 ml/ kg de peso, PIM< 30 cmH,0, PEM
<40 cmH,0.

Una forma sencilla de evaluar la capacidad vital del pa-
ciente neuromuscular a pie de cama consiste en pedirle que
vocalice nimeros consecutivos en voz alta tras una inspira-
cion forzada sin volver a coger aire. S llega al 10, equivale

Figura4 Espirémetro manual.

a 1 litro de capacidad vital; hasta 20, a 1,5 litros, y hasta
30, a2 litros.

Sindrome de Guillain-Barré

B sindrome de Guillain-Barré puede evolucionar de forma
rapida, en minutos u horas, y asociar debilidad de la muscu-
latura bulbar. La presencia de diplejia facial se asocia a un
mayor riesgo de IRA. La presencia de disfuncion autonémica
es una complicacion frecuente en dos tercios de los pacien-
tes®. Esto afade el riesgo de sufrir asistolia durante la rea-
lizacion de maniobras exploratorias que estimulen el terri-
torio del nervio vago (intubacién endotraqueal). Hasta un
30%de los pacientes necesitara ventilacion mecanica, lo
que anade una mayor mortalidad comparado con |os casos
sin necesidad de ventilacion invasiva (20 frente a 3-5%¢.

La intubacion realizada in extremispor parada respirato-
ria en el sindrome de Guillain-Barré duplica el tiempo nece-
sario de ventilacién asistida y la incidencia de encefalopa-
tiaandxica®. Lamonitorizacién continuada de losparametros
clinicosy de las pruebas complementarias es necesaria para
ofrecer al paciente una intubacion electiva (fig. 5).

Ctro aspecto que debe considerarse es la indicacién y el
momento oportuno para realizar una traqueotomia. La tra-
queotomia aporta beneficios en el manejo de los pacientes
neuromusculares, ya que contribuye a reducir el espacio
muerto de ventilacion, a disminuir la mortalidad intrahospi-
talaria y a acelerar las desconexiones del ventilador. Esta
medida suele abordarse tras 12 dias de ventilacién invasiva
utilizando los datos espirométricos obtenidoslosdias 1y 12
de la ventilacion asistida (XPF [valores absolutos de capaci-
dad vital + PIM + PEM]). Esta relacion se denomina PFratio,
y se calcula mediante la formula:

TPF

dia 12 de ventilacion ™

SPF

dia 1 de ventilacion
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Sindrome de Guillain-Barré

'
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Si
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FVC = 20 mi/kg
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PEM = 40 cmH,O
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4

y

Intubacién UCI
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Figura 5 Algoritmo de vigilancia respiratoria en el sindrome de Guillain-Barré.

EFSGB: escala funcional del sindrome de Guillain-Barré.
Modificado de Rabinstein y Wijdicks’.

S estarelacién es = 1, los pacientes necesitan menos de
3 semanas de ventilacion y evitaremos la traqueotomia. S
es < 1, el riesgo de ventilacion asistida por més de 3 sema-
nas es elevado y se aconseja realizar la traqueotomia®.

Miastenia grave

B paciente miasténico puede iniciar el cuadro o evolucio-
nar a una IRAdentro del curso natural de su enfermedad, o,
con mayor frecuencia, desencadenarse por un proceso in-
tercurrente externo que acentle la alteracion de la trans-
misién neuromuscular, y, en consecuencia, aumente la fati-
gabilidad y ladebilidad muscular del paciente. Consideramos
que se encuentra en “crisis miasténica” cuando presenta
IRAy necesidad de soporte ventilatorio®.

Los pacientes miasténicos son susceptibles de soporte no
invasivo, mediante presién positiva con mascara facial com-
pleta (BiPAP), como alternativa a la intubacién y ventilacion
invasiva'®. Para ello, el paciente debe estar consciente, ca-
pacitado para proteger su via aérea (buen manejo de secre-
ciones orofaringeas, evitar la deglucion del aire inspirado) y
mantener una PCO, < 45 mmHg. B soporte con BiPAP puede
ser continuo o intermitente, mientras aplicamos la terapia
especifica para controlar la crisis miasténica. También puede
indicarse para agilizar la extubacion del paciente ventilado
de forma invasiva y acelerar su salida de la UCI.

En los pacientes miasténicos con ventilacién invasiva, el
tiempo medio de soporte esde 2 semanas. S la prevision de
intubacion es superior a 3 semanas, deben someterse a tra-
queotomia. Tienen riesgo elevado de intubacién prolongada
los pacientes con edad superior a 50 afos, los que manten-
gan cifras de bicarbonato > 30 mg/ dl o una FVC < 25 ml/ kg
de peso al sexto dia de ventilacién'.

Una vez establecido el soporte respiratorio adecuado, se
aplica el manejo especifico de la crisis miasténica. En nues-
tro centro utilizamos plasmaféresis o inmunoadsorcion de
inicio (6 sesiones, |la mitad en dias consecutivos, el resto en
dias alternos), y podra seguirse, dependiendo de la situa-
cion clinica del paciente, de inmunoglobulinasi.v. (0,4 g/ kg
de peso/ dia, 5 dias consecutivos). Ambos han demostrado
igual eficacia en el tratamiento de la crisis miasténica, pero
la aféresis es més rapida en alcanzar el méximo de eficacia,
acortando la estancia en UCI. Ademas, se deben extremar
los cuidados generales (control de arritmias cardiacas, pro-
filaxis de tromboflebitis, proteccién gastrica, antitérmicos),
suprimir los anticolinesterasicos (piridostigmina) e iniciarse
la administracion de esteroides por viai.v., mediante metil-
prednisolona a dosis de 1 mg/ kg de peso/ dia®2.

La crisis colinérgica aislada es excepcional en nuestra ex-
periencia. La sintomatologia secundaria a un exceso de es-
timulacion colinérgica suele asociarse a intentos de contro-
lar situaciones de agudizacion clinica de la miastenia con
dosis crecientes de piridostigmina. Esto provoca un efecto
paradojico de agravacién del cuadro de debilidad muscular
asociado a sintomatologia colinérgica. Es aconsejable esta-
bilizar primero al paciente (hemodindmica y ventilacién);
después, retirar la medicacion anticolinesterésica, y a con-
tinuacion observar la evolucién clinica. Habitualmente es
necesario iniciar de inmediato la terapia especifica para la
crisis miasténica.

Disautonomia
En los pacientes con sindrome de Guillain-Barré, la disautono-

mia es mas frecuente en aquellos con déficit motor intenso,
insuficiencia respiratoria y lesién axonal®™. Las alteraciones
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cardiovasculares que presentan estos pacientes no siempre se
deben a disautonomia; es preciso excluir otras causas como
un tromboembolismo pulmonar, hemorragia digestiva o alte-
raciones hidroelectroliticas. La labilidad en la presién arterial
puede persistir durante semanas, a pesar de la estabilizacion
o lamejoria clinica. La presencia de crisis hipertensivas, aso-
ciadas o no a hipotensién ortostatica, se asocian a cuadros de
cuadriplejia e IRA, o como respuesta anémala a distintos far-
macos (hipersensibilidad por denervacién).

La taquicardia sinusal sostenida es la arritmia cardiaca
mas frecuente asociada a disautonomia, aunque habitual-
mente inocua. Los episodios vagales ocasionan bradicardia,
parada sinusal o asistolia, asociadas o no a un estimulo ex-
terno (intubacién, aspiracién de secreciones, maniobras de
Valsalva) o a hipoxemia. Suelen presentarse durante la fase
clinica de mayor debilidad y, en ocasiones, durante la con-
valecencia. Son de breve duracién y cesan de forma espon-
tanea o con atropina intravenosa, aunque a veces requieren
la colocacidon de un marcapasos.

Ctra sintomatologia autonémica asociada se debe a la
alteracion de la regulacién en la temperatura corporal oca-
sionada por una incapacidad para disipar calor, asociada a
inestabilidad vasomotora cutanea, disminucion de la sudo-
racion o diaforesis. Los episodios de hipertermia deben di-
ferenciarse de las infecciones concomitantes.

Anestesia de pacientes neuromusculares

Los pacientes neuromusculares sometidos a anestesia gene-
ral o regional deben ser evaluados previamente con respec-
to asureserva funcional cardiacay respiratoria. H objetivo
es evitar la insuficiencia cardiaca congestiva y la dificultad
(distress) respiratoria generadas por la cirugia en estos pa-
cientes. Debe monitorizarse de forma continua la tempera-
tura corporal, incluso en los procedimientos realizados con
anestesia regional. Existe un riesgo elevado de hipo o hiper-
termia, asi como desajuste del sistema nervioso auténomo,
con riesgo de gastroparesia y aspiracion broncopulmonar
secundaria. Para la induccion anestésica e intubacion son
preferibles los farmacos intravenosos de accion rapida y
vida media corta. Los farmacos relajantes musculares des-
polarizantes provocan rabdomidlisis en los pacientes neuro-
musculares'. Los anestésicos gaseosos, asociados o0 no a
relajantes despolarizantes, pueden desencadenar hiperter-
mia maligna en los suj etos susceptibles genéticamente™.

Debilidad neuromuscular del paciente
ingresado en la unidad de cuidados intensivos

Los pacientes criticos dependientes de un ventilador, en los
que es imposible realizar la desconexién de la ventilacién
mecénica por asociar debilidad de origen neuromuscular,
suponen un motivo frecuente de consulta neuroldgica por
parte de los médicos intensivistas. B abordaje diagnéstico
debemos iniciarlo con la diferenciacién de su patrén clinico
entre patologia del sistema nervioso central y patologia
neuromuscular?e.

Los pacientes con debilidad secundaria a patologia peri-
férica neuromuscular suelen presentar reflejos osteotendi-

nosos disminuidos o abolidos y, en ocasiones, alteracion
sensitiva distal en los miembros. La debilidad puede ser de
predominio distal (polineuropatia), proximal (miopatia) o
generalizada (alteracion en la transmision neuromuscular).
B diferencial topogréfico y etioloégico lo apoyamos en la
determinacion de lascifras de creatinfosfocinasa (CPK) y en
el estudio neurofisiolégico, incluyendo electromiografia
(BEMG) para detectar actividad espontanea en reposo y tipo
de potenciales de unidad motora (neurégenos, miopaticos),
electroneurografia (ENG) para valorar las velocidades de
conduccion sensitivas y motoras y el test de estimulacién
repetitiva (TER) abajasy altasfrecuencias (alteracién de la
transmision neuromuscular pre y/ o postsinaptica). Por Ulti-
mo, en casos seleccionados, completaremos el estudio con
la realizacién de biopsia muscular o del nervio periférico
(tabla 5).

Bloqueo neuromuscular prolongado por
farmacos

B blogueo neuromuscular inducido por farmacos para per-
mitir la ventilacion mecanica invasiva en UCl puede prolon-
gar su efecto en el tiempo tras cesar su administracién. La
consecuencia comun es la imposibilidad de suspender la
asistencia ventilatoria debido a debilidad muscular del pa-
ciente. Este efecto bloqueante prolongado debe tenerse en
cuenta en el diagnéstico diferencial con otras entidades
causantes de debilidad neuromuscular en la UCI.

Los agentes bloqueantes no despolarizantes acttan me-
diante la union reversible al receptor de acetilcolina, y son
los utilizados para mantener la ventilacién mecanica invasiva
en cuidados intensivos. La interaccion con otros farmacos
(esteroides, aminoglucésidos) o con procesosintercurrentes
(insuficiencia hepatica, renal, alteracién hidroelectrolitica)
puede asociarse a un tiempo prolongado de bloqueo de la
transmision neuromuscular tras su suspension. Este efecto
adverso suele persistir durante un periodo de tiempo infe-
rior a las 2 semanas. H estudio mediante EMG y TER mues-
tra un patrén de alteracion postsinaptica de la transmisién
neuromuscular?.

Polineuropatia del enfermo critico

Estos pacientes presentan un patron clinico consistente en
debilidad, amiotrofia y alteracién sensitiva en miembrosin-
feriores con predominio distal, normalidad de los pares cra-
neales y abolicién de los reflejos osteotendinosos. La mor-
talidad es elevada (36-55%. En los datos complementarios
destacan unas cifras de CPK normales (o con ligera eleva-
cion); LCR normal sin disociacion albamino-citologica; EMG
con potenciales de unidad motora (PUM) neurégenosy pre-
sencia de actividad espontanea en reposo (fibrilacién, on-
das positivas); ENG con velocidades de conduccién motoras
y sensitivas normales. En la histologia del nervio sural en-
contramos degeneracion axonal difusa en las fibras de todos
los tamarnios.

La polineuropatia del enfermo critico est4 asociada a an-
tecedentes de sepsis, fracaso multiorganico o sindrome de
respuesta inflamatoria sistémica (SRS. Su patogenia ha
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Tabla 5 Debilidad neuromuscular en la unidad de cuidados intensivos

Topografia lesién causal Crigen conocido pre-UCI

COrigen desconocido pre-UCI Adquirida en UCI

EHA

Virus del Nilo Occidental
Poliomielitis

SGB

CIDP

Asta anterior

Neuropatia

Unién NM MG

LEMS

Botulismo
Distrofia
Polimiositis
Paralisis periddica
Metabdlica
Mitocondrial

Misculo

ELA
Virus del Nilo Occidental

Sindrome de Hopkins

SGB
Porfiria
Vasculitis
toxica
Compresiva
MG
MG atipica (MUSK+)
téxica
Rabdomiolisis toxica
Polimiositis
DV
Maltasa acida
Plomiositis
Hipopotasemia
Hipofosfatemia

PNP enfermo critico

Bloqueo NM prolongado

Mopatia enfermo critico

CIDP: polineuropatia desmielinizante crénica inflamatoria; DM1: distrofia mioténica; ELA: esclerosis lateral amiotréfica; LEMS
sindrome de Lambert-Eaton; MG: miastenia grave; NM: neuromuscular; PNP: polineuropatia; SGB: sindrome de Guillain-Barré.

sido aclarada de forma parcial. B hallazgo histopatolégico
de la degeneracion axonal difusa estaria causado por isque-
mia de las fibras nerviosas al disminuir la presion de perfu-
sion vascular, superada por el aumento de la presion hidros-
tética intraneural. La presencia de edema endoneural,
causado por mayor permeabilidad del endotelio, provoca el
aumento de la presion hidrostatica. H aumento de E-selec-
tina y otras moléculas de adhesion en el endotelio vascular
son la causa del cambio en la permeabilidad endotelial.
Esta cascada se iniciaria por aumento de la respuesta inmu-
ne a toxicos y patdgenos circulantes, a la produccién de
citocinas proinflamatorias (TNF-«, IL-1) y de 6xido nitroso.
Algunos autores sugieren que la administracién de insulina
podria contrarrestar esta cadena a varios niveles, mejoran-
do su evolucion™ ™,

Miopatias del enfermo critico

Miopatia cuadripléjica aguda por déficit de miosina
(“miopatia del enfermo critico”)

Es la entidad mas frecuente asociada a debilidad en el
enfermo critico, y puede cursar junto a polineuropatia. Su
aparicion no tiene relacién con el tiempo de estancia en la
UCI. También se ha descrito en unidades de cuidados inter-
medios (trasplante hepatico). Presenta factores predispo-
nentes, que actuan de forma aislada o combinada en su
aparicién, como son la utilizacién de farmacos bloqueantes
neuromusculares no despolarizantes, esteroides, ciclospori-
na, presencia de insuficiencia hepatica o renal, trasplante
de érganos, sepsis 0 SRS

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

atrofia muscular secundaria a denervacién distal de las fi-
bras musculares (neuropatia del enfermo critico) y bloqueo
neuromuscular prolongado. Todo ello amplificaria la ac-
cion de los esteroides administrados, y éstos causarian la
pérdida de los filamentos gruesos de miosina®.

Los pacientes presentan una debilidad generalizada de
predominio proximal, con posible alteracién de musculatura
cervical y craneal (respetando los movimientos oculares).
Los reflejos osteotendinosos estan disminuidos o abolidos.
B prondstico es bueno, cuando utilizamos las medidas de
soporte adecuadas, con fisioterapia y retirada de farmacos
(esteroides, bloqueantes neuromusculares, ciclosporina).

La CPK es normal en el 50%de los casos. La EMG muestra
un patron miopético. La histologia muscular con microsco-
pia optica presenta fibras de tamafo variable, atroficas,
nucleosinternos, vacuolas ribeteadas, degeneracion grasay
fibrosis. Con electronico se demuestra la pérdida selectiva
de los filamentos de miosina, manteniendo los de actina y
bandas Z.

Miopatia caquéctica difusa no necrosante

Asociada a una estancia prolongada en la UCI, sedacién,
inmovilidad y malnutricién. Cursa con debilidad muscular
de predominio proximal en miembros. S maneja mediante
la correccién de factores metabdlico-nutricionales asocia-
dos y fisioterapia pasiva. Las cifras de CPK son normales y
no hay alteraciones significativas en la EMGy TER La histo-
logia muscular sblo presenta atrofia de fibras tipo Il.

Miopatia necrosante aguda (rabdomidlisis)

Esta entidad cursa con debilidad muscular generalizada, y
su prondstico de recuperacion es malo. Su patogenia esta
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relacionada con la utilizacion de farmacos bloqueantes
neuromusculares no despolarizantes, con los esteroides y
con la patologia metabdlica e infecciosa asociada al enfer-
mo critico. H tratamiento de basa en aplicar medidas gene-
rales de soporte y retirada de farmacos. Para el diagndsti-
co, nos basamos en los datos complementarios siguientes:
cifras de CPK muy elevadas (perfil de rabdomidlisis) con
mioglobinuria, EMG con patrén miopatico e histologia mus-
cular con una necrosis difusa de todas las fibras.

Sindrome de Hopkins

Cuadro clinico en nifios asmaticos con IRA (también descrito
en adultos) que cursa con monoparesia o paraparesia flaci-
da agudas, semejante a la poliomielitis, seguida de amio-
trofia que persiste posteriormente. Pueden mejorar con
tratamiento inmunomodulador (inmunoglobulinas i.v.). B
LCR muestra pleocitosis linfocitaria y aumento de protei-
nas. En la EMG encontramos signos de denervacion aguda y
cronica, y en la histologia muscular, un patrén denervatorio
con agrupamiento del tipo de fibras?'.

Abordaje terapéutico de enfermedades
neuromusculares en fase terminal

Los pacientes con patologia neuromuscular de larga evolu-
cion, que entran en fase terminal de su enfermedad por un
proceso intercurrente grave o por su propia historia natural
(esclerosis lateral amiotréfica, atrofia muscular espinal,
distrofia mioténica y otras distrofias musculares), asocian
hipoventilacion cronica. Los pacientes se quejan de disnea,
ortopnea, cefalea matutina, pérdida de peso y apetito, al-
teraciéon del ritmo de suefio e hipersomnolencia diurna.
Para su diagnéstico, debemos considerar |os parametros es-
pirometricos (FVC < 80% NIP < 40 cmH,0), la gasometria
arterial en la madrugada (PCO,> 45 mmHg) y la oximetria
nocturna con desaturacion significativa.

Los pacientes neuromusculares con hipoventilacion cré-
nica se benefician de la ventilacion mecanica no invasiva
mediante presion positiva con BiPAR, reduciendo la mortali-
dad y mejorando la calidad de vida. En la esclerosis lateral
amiotrdfica, los pacientes ventilados con sintomatologia es-
pinal, sin alteracion bulbar, mejoran 205 dias en su supervi-
vencia respecto a los no ventilados. Los casos con clinica
bulbar significativa no obtienen mejoria en la superviven-
cia, pero si en la calidad de vida percibida por el paciente®.
Cuando los pacientes con esclerosis lateral amiotréfica pre-
sentan IRA en el comienzo de la enfermedad o, con mas
frecuencia, por procesos intercurrentes, evolucionan mal a
pesar de instaurarse soporte ventilatorio invasivo para su
estabilizacion. En dos tercios de los casos no puede retirar-
se (mantienen el soporte con traqueotomia), y sélo el 2%
son extubados. H otro tercio fallece durante la fase aguda
del cuadro de insuficiencia respiratoria®.

La utilizaciéon de oxigenoterapia debe hacerse con pre-
caucion en estos pacientes para no bloquear el estimulo
positivo que ejerce la hipoxia para mantener el esfuerzo
ventilatorio. B aporte de oxigeno puede provocar disminu-
cion del trabajo respiratorio, mayor acumulacion de CO,,

sedacion secundaria y parada respiratoria. En la fase termi-
nal de los pacientes neuromusculares cronicos, dentro de
un contexto de cuidados paliativos, si esta indicada la ad-
ministracion de oxigeno junto a otras medidas de soporte
que garanticen comodidad y tranquilidad al paciente.

La causa fundamental de muerte en pacientes con escle-
rosis lateral amiotrofica es la insuficiencia respiratoria, con
una evolucion rapida en un corto espacio de tiempo, de tal
forma que el 40%fallece en las primeras 12 h, el 58%en la
primera semana, y sélo el 2%en mas de un mes*. Los pa-
cientes refieren sensacién de obstruccion de la via respira-
toria ocasionado por dificultad respiratoria, a pesar de que
el andlisis post mortem de estos casos muestra una via aé-
rea permeable. Debemos anticiparnos a la aparicién de es-
tas crisis respiratorias mediante un cuidadoso manejo de la
sintomatologia secundaria a IRA. Debe respetarse el dere-
cho del paciente a su autonomia en la decisiéon concernien-
te al grado de agresividad que debemos aportar en el trata-
miento de soporte.
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