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1. INTRODUCCION

Las enfermedades neuromusculares (ENM)
se caracterizan por la pérdida de fuerza
muscular secundaria a la afectacion, congé-
nita u adquirida, de algin componente de la
unidad motora: motoneurona del asta ante-
rior medular (por ejemplo, atrofia medular
espinal [AME]), unién neuromuscular (por
ejemplo, miastenias), nervio periférico (por
ejemplo, neuropatias periféricas) o fibra
muscular (por ejemplo, distrofias muscula-
res y miopatias).

A pesar de que en los ultimos afios ha evolu-
cionado la investigacion sobre determinadas
entidades, alin no existe ningun tratamiento
curativo por lo que un abordaje multidiscipli-
nar precoz de las distintas comorbilidades es
basico en el seguimiento del nifio con ENM.

La patologia respiratoria ha sido clasicamente
la principal causa de morbimortalidad del pa-
ciente con ENM, pero la instauracién oportuna
de técnicas de fisioterapia respiratoria y venti-
laciéon no invasiva (VNI) ha ocasionado un
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cambio evolutivo del paciente, en términos de
calidad de vida y de supervivencia.

2. FISIOPATOLOGIA RESPIRATORIA

La instauracion y evolucion de la disfuncién
respiratoria en los pacientes con ENM puede
variar en funcién de cada entidad, pero todas
comparten una fisiopatologia similar que pue-
de progresar, en fases avanzadas, a fracaso
respiratorio crénico (Figura 1).

El fallo de la bomba respiratoria es el proble-
ma principal en los pacientes con ENM y pue-
de conllevar hipoventilacion nocturna (HN).
De no tratarse de forma precoz y adecuada, la
HN puede evolucionar a insuficiencia respira-
toria crénica hipercarbica. Las causas mas fre-
cuentes del fallo de la bomba respiratoria, a
parte de la debilidad muscular, son la altera-
cion de la caja toracica y del centro de control
respiratorio.

Muchas ENM pueden cursar con deformidad
en la caja toracica, sobre todo aquellas con
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Figura 1. Fisiopatologia respiratoria en la enfermedad neuromuscular
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mayor afectacion de musculatura proximal.La  drome de apnea-hipoapnea obstructiva del
escoliosis es la deformidad mas frecuente, suefio (SAHOS), sindrome de resistencia au-
ocasionando pérdida del equilibrio en sedes-  mentada de la via aérea superior, apneas cen-
tacion, acortamiento del tronco, compresion  trales e HN. Diferentes mecanismos estan im-
de las estructuras intratoracicas, compromiso  plicados en la aparicién de estos trastornos,
de la funcion respiratoria y, mas raramente,  como la debilidad de los masculos respirato-
dolor. Suele ser progresiva, agravando mas  rios (especialmente del diafragma) y de la via
aun la mecanica de la pared toracica. También  aérea superior, el patrén respiratorio restricti-
la disminucién crénica de la amplitud de la  vo y la alteracion del control ventilatorio du-
respiracion en estos pacientes puede producir  rante el suefo.
anquilosis de las articulaciones costoesterna-
les y costovertebrales, que, junto con la fibro-  En determinadas ENM los pacientes pueden
sis de los musculos intercostales o de elemen-  presentar disfagia por alteraciones de la mas-
tos del tejido conectivo, pueden reducir la  ticacion y/o de la deglucion y reflujo gas-
distensibilidad de la caja toracica. En ENM  troesofagico, que pueden condicionar episo-
graves de inicio en el lactante, debidoalagran  dios de broncoaspiracion.
distensibilidad del torax en la primera infan-
cia, evolucionan a pectum excavatum, téraxen  También pueden presentar tos ineficaz por al-
quilla y/o térax hipoplasicos y acampanados.  teracion en una o mas partes del circuito tusi-
geno. Para que el reflejo tusigeno sea eficien-
Los pacientes con ENM tienen elevada predis-  te, se requiere una inspiracién profunda, buen
posicién a padecer trastornos respiratorios  cierre glético y una buena coordinacion entre
durante el suefio (TRS). Estos comprendensin-  |la musculatura espiratoria y una rapida aper-
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tura glética. Este circuito genera un elevado
flujo aéreo capaz de arrastrar las secreciones
respiratorias y asi proteger la via aérea.

El sindrome aspirativo cronico, junto a la alte-
racion del aclaramiento mucociliar por tos in-
eficaz, puede ocasionar enfermedad paren-
quimatosa que ocasione o empeore la
hipoxemia.

Las infecciones respiratorias son la principal
causa de insuficiencia respiratoria aguda en
los pacientes con ENM, debido a que se produ-
ce una disminucion de la fuerza respiratoria
en pacientes gran fatigabilidad muscular y,
debido a que existe una dificultad para elimi-
nar secreciones, se favorece la aparicion de
atelectasias y neumonias.

Otras causas menos frecuentes de fallo respi-
ratorio agudo son: fallo cardiaco secundario a
la cardiomiopatia y/o arritmia, utilizacién de
sedantes, aspiracion, neumotérax y embolis-
mo pulmonar.

Otros aspectos a considerar:

« Estado nutricional: Ia evolucion del peso
de los pacientes con ENM varia en fun-
cion de la enfermedad de base y del esta-
dio de la misma. Los pacientes con distro-
fia muscular de Duchenne (DMD)
presentan un aumento de peso alrededor
de los 13 afos, coincidiendo con la pérdi-
da de deambulacion, hecho que produce
un impacto negativo en la progresiva pér-
dida de funcién motora y en el desarrollo
de escoliosis. Posteriormente tienden a
presentar una pérdida de peso. En gene-
ral, en las ENM la progresiva pérdida de
peso se debe al empeoramiento del esta-
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do respiratorio, debido al aumento del
gasto calérico por el trabajo respiratorio
que conllevan los episodios de infeccion
respiratoria y la HN, y en ocasiones tam-
bién a las dificultades en la alimentacion
oral.

« Cardiopatia: la afectacion cardiaca es fre-
cuente en muchas ENM. Las principales
manifestaciones son la miocardiopatia di-
latada, la miocardiopatia hipertréfica, y los
trastornos del ritmo y de la conduccién. En
pacientes graves, se debe descartar hiper-
tension pulmonar secundaria en caso de
presentar hipoxemia y/o hipoventilacion
cronica.

3. EVALUACION RESPIRATORIA DEL PACIENTE
NEUROMUSCULAR

La funcién del neumopediatra en el segui-
miento del nifo neuromuscular es la de preve-
nir, diagnosticar y tratar precozmente todas
aquellas comorbilidades respiratorias que
puedan presentarse a lo largo de la evolucién
del paciente. Para ello, se requiere un segui-
miento precoz y sistematico, clinico y funcio-
nal, para establecer de forma individualizada
el inicio de las medidas oportunas segun se
desarrolle la enfermedad.

No existe consenso internacional sobre cuan-
do debe iniciarse el seguimiento en todas las
ENM: en la DMD, la American Thoracic Society
(ATS) aconseja una primera evaluacion a los
4-6 afos y posteriormente reevaluar a los pa-
cientes a los 12 afios o antes si precisan sedes-
tacion definitiva, se detecta una capacidad vi-
tal forzada (CVF) < 80%, presentan signos o
sintomas de disfuncién respiratoria y/o re-
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quieren cirugia. Otras enfermedades mas pre-
coces y/o rapidamente evolutivas (AME 1y I,
miopatias congénitas u otras) van a precisar
un abordaje mas precoz e incluso al diagndsti-
co de la enfermedad.

3.1. Anamnesis

Debe interrogarse sobre aquellos datos que
permitan establecer la progresion de la enfer-
medad, las enfermedades intercurrentes, la
sintomatologia respiratoria en estado basal y
la clinica propia de otras comorbilidades que
puedan influir en la funcién respiratoria del
paciente.

Es habitual que el paciente neuromuscular es-
table no exprese problemas respiratorios en la
consulta, por lo que es util realizar una anam-
nesis sistematica en la busqueda de aquellos
sintomas caracteristicos dada la fisiopatologia
de la enfermedad: presencia de tos habitual,
fuerza y eficiencia del reflejo tusigeno, grave-
dad y frecuencia de los procesos infecciosos
respiratorios, sintomas sugestivos de disfagia,
sintomas de reflujo gastroesofagico, clinica
sugestiva de TRS (Tabla 1) y presencia de com-
plicaciones respiratorias tras intervenciones
quirurgicas.

3.2. Exploracion fisica

Caracteristicamente el paciente neuromus-
cular con afectacién de musculatura respira-
toria presenta una respiracion superficial. En
aquellos pacientes con patron restrictivo se
detecta una taquipnea compensadora, que
frecuentemente es el signo mas precoz de
afectacién respiratoria. En casos mas graves
puede detectarse expansion toracica escasa,
nula o respiracion paraddjica. Es caracteristi-
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Tabla 1. Signos y sintomas sugestivos de trastornos
respiratorios durante el suefio

Ronquidos

Apneas

Despertares nocturnos

Posturas anémalas durante el suefio

Hipersudoracion nocturna

Cefalea o irritabilidad matutina

Excesiva somnolencia diurna

Hiperactividad

Alteraciones en la conducta y/o aprendizaje

Falta de medro/desnutricion

Infecciones respiratorias y/o atelectasias recurrentes

Episodios de cianosis durante el suefio (casos muy graves)

Hipertension pulmonar £ cor pulmonale (fases avanzadas)

co el escaso o nulo tiraje intercostal aun en
situacion de aumento del trabajo respirato-
rio. La configuracion de la caja toracica pue-
de ser muy variable seguln la edad, la enfer-
medad subyacente y la fase evolutiva,
observandose desde térax normoconfigura-
dos en fases iniciales a tdrax acampanados,
hipoplasicos y rigidos con cifoescoliosis gra-
ve en aquellos casos mas avanzados. Tam-
bién es importante considerar el estado nu-
tricional, pues, como se ha expuesto
previamente, puede estar alterado por falta
0 exceso de peso. La auscultacion puede ser
normal, presentar hipofonesis bilateral se-
cundaria a la escasa movilizacion de aire en
cada ciclo respiratorio, ruidos de secreciones
a nivel faringeo en pacientes con disfagia,
roncus y/o tos débil en aquellos pacientes
con tos ineficaz y/o presentar la propia se-
miologia de complicaciones respiratorias es-
tablecidas (atelectasia, neumonia...).
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3.3. Exploraciones complementarias

Las exploraciones complementarias mas habi-
tuales en el seguimiento del paciente neuro-
muscular son las siguientes:

3.3.1. Medicion de la capacidad vital (CV)

La espirometria es la principal exploracion
para la medida de CV del paciente. Habi-
tualmente se utiliza la espirometria forza-
da, pero en pacientes con ENM la espirome-
tria lenta es otra opcion de utilidad. En
pacientes de 3 a 5 cinco afios y/o en pacien-
tes con retraso cognitivo leve suele ser de
utilidad el uso de incentivadores. Cada en-
fermedad neuromuscular tiene su propia
evolucion espirométrica, por ejemplo, en
DMD la CV aumenta hasta los 13-14 afios y
posteriormente disminuye a razén de 4,1 +
4,4% cada afo. Aun asi, el patron restrictivo
es el caracteristico de las ENM: se define por
una capacidad vital forzada (CVF) < 80% del
tedrico manteniendo la relacion entre el vo-
lumen espiratorio en el primer segundo
(VEF,)/VCF igual o superior al 80%. Se cono-
ce que en los pacientes con ENM una CVF
menor del 60% se relaciona con mayor inci-
dencia de TRS y CVF menor del 40% con ma-
yor incidencia de HN. La CVF inferior a un
litro en pacientes adultos con DMD no ven-
tilados se asocia a una supervivencia media
de 3,1 anos (8% a los 5 aios). El valor de de-
clive de la CVF en decubito respecto al valor
medido en sedestacion ayuda a evaluar la
debilidad diafragmatica, siendo significati-
va cuando la diferencia es > 7-10% y con
riesgo de HN cuando es superior al 20%. En
adultos con DMD, una CVF inferior al 25% o
menor de 680 ml es sugestiva de fracaso
respiratorio diurno.
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La pletismografia es una técnica menos utiliza-
da para el estudio de la funcién pulmonar en el
nifio con ENM. Caracteristicamente, el volumen
corriente estara disminuido. En estadios inicia-
les se puede observar un aumento del volumen
residual (VR) con preservacion de la capacidad
pulmonar total (CPT), que disminuye en fases
mas tardias. Si coexiste deformidad de la caja
toracica, el VR también disminuye.

3.3.2. Medicion de la fuerza de la musculatura
respiratoria

La presion inspiratoria maxima (PIM) se utiliza
para la medicién de la fuerza de la musculatu-
ra respiratoria inspiratoria. Se realiza median-
te un manémetro conectado a una pieza bucal
(tipo buceo) y con pinza nasal. Se pide al pa-
ciente que tras vaciar completamente el pul-
mén realice de forma rapida una inspiracion
maxima. Se repite la maniobra 3-8 veces, se-
leccionandose el valor mas alto, si es reprodu-
cible. La sniff nasal inspiratory pressure (SNIP)
es otro modo de determinar la fuerza de los
musculos inspiratorios. Se realiza mediante
un manémetro conectado a una pieza instala-
da en una fosa nasal y cierre bucal. Se pide al
paciente que realice maniobra de olfateo. La
presion espiratoria maxima (PEM) para la de-
terminacion de la fuerza de la musculatura
espiratoria se realiza de forma similar a la PIM,
pero pidiendo al paciente una espiracion
maxima partiendo de insuflacién pulmonar
maxima (Figura 2).

Existen formulas para el calculo de los valores
de normalidad de PIM, PEM y SNIP, pero se esti-
ma que cuando la PIM es inferior a -80 cmH,0
y la PEM es superior a + 80 cmH,0, el paciente
no presenta una debilidad clinicamente rele-
vante. Una vez afectados, estos parametros
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Figura 2. Manémetro con pieza bucal para determi-
nacién de PIMy PEM, y manémetro con pieza nasal
para determinacion de SNIP

<

pueden ser indicadores del estadio evolutivo
del paciente: una PIM inferior a -30 se asocia a
alto riesgo de fracaso respiratorio con paCoO,
elevado en vigilia. El SNIP aumenta hasta los
10,5 afios en DMD y posteriormente desciende,
siendo el marcador inicial de declive de fuerza

respiratoria. Una PEM inferior a +60 cmH,0 su-
giere tos ineficaz y cuando es inferior a +45
cmH,0 se correlaciona con tos ausente. Estas
maniobras requieren cierto grado de colabora-
ciény entrenamiento del paciente y pueden ser
complejas de realizar en determinados nifios.
Hay estudios que sugieren que la determina-
cion de SNIP es mas facil que la de PIM y que
presenta una buena correlacion con la CV.

3.3.3. Medicion de la fuerza de la tos
Se realiza midiendo el pico flujo en tos (peak

cough flow [PCF]) con un medidor de pico flujo
espiratorio con boquilla en boca y pinza nasal
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o mediante conexion a mascarilla nasobucal
colocada de forma casi hermética en cara, en
aquellos pacientes con dificultad de oclusion
bucal. Los valores de normalidad en el adulto
oscilan entre 360-960 |/min. Un valor de PCF
inferior a 160 |/m se asocia a infecciones recu-
rrentes y a un incremento en la mortalidad en
adultos afectos de DMD, aconsejandose asis-
tencia de tos de forma diaria. Un PCF entre
160y 270 |/m se asocia a complicaciones res-
piratorias por tos ineficaz en el curso de proce-
sos respiratorios intercurrentes, por lo que la
asistencia de tos estd indicada durante los
mismos. En adultos con DMD una CVF inferior
a2,11se correlaciona con un PCF inferiora 270
|/m. Se considera que estos valores predictivos
de PCF son aplicables para pacientes mayores
de 12 anos. Existen tablas con valores de nor-
malidad de PCF segln edad, sexo y talla para
ninos pequenos.

3.3.4. Estudio del intercambio de gases

A diferencia de los adultos, la gasometria ar-
terial es poco utilizada en la poblacién infan-
til, ya que al ser dolorosa puede ocasionar
llanto o apnea al paciente, disminuyendo o
incrementando falsamente los niveles de
paCO,. Por este motivo suele ser mas util Ia
gasometria capilar e incluso la venosa. Los
niveles de CO, son menos fiables, pero el va-
lor elevado de los bicarbonatos o exceso de
base superior a 4 mmol/l pueden orientar a
HN, aun con valores de CO, normales en vigi-
lia. La saturacion de oxigeno de la hemoglo-
bina puede determinarse con facilidad con el
uso de pulsioximetria en la consultay orienta
sobre el estado de oxigenacion del paciente
en vigilia. En casos de disponerse en la con-
sulta, también se puede estimar la CO, en
vigilia con capnografo.
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3.3.5. Estudio de los TRS

La polisomnografia (PSG) es la prueba de oro
para determinar la existencia de SAHOS y/o
HN, pero es poco accesible. La realizacion de un
registro pulsioximétrico y capnografico duran-
te el suefio es una técnica también valida, mas
econdmica, e incluso realizable en domicilio.

4. ABORDAJE TERAPEUTICO
4.1. Fisioterapia respiratoria

Los objetivos principales de la fisioterapia respi-
ratoria son la preservacién de la distensibilidad
pulmonar, el mantenimiento de la ventilacion
alveolary la optimizacion del PCF y del manejo
de las secreciones. Las distintas técnicas de fi-
sioterapia respiratoria se aplican en funcion de
la edad del paciente y del tipo de enfermedad,
y suelen ir dirigidas a drenar las secreciones y a
optimizar el trabajo respiratorio para mantener
la funcion ventilatoria. Dentro de las técnicas
pasivas para el drenaje de secreciones destacan
el drenaje autégeno asistido, la espiracion lenta
prolongaday la tos asistida manual.

4.2. Asistencia de la tos

Para producir una tos efectiva es necesario al-
canzar una PEM igual o superior a + 60 cmH,0,
por lo que muchos pacientes afectos de ENM
tienen tos ineficaz para eliminar las secrecio-
nes respiratorias. La asistencia de la tos inclu-
ye medidas para incrementar el esfuerzo espi-
ratorio y, frecuentemente también, medidas
de asistencia en la fase inspiratoria.

De forma manual la fase espiratoria puede asis-
tirse realizando una presion en la parte supe-
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rior del abdomen y/o en la pared toracica de
forma sincrénica al momento espiratorio de la
tos. La asistencia a la fase inspiratoria puede
realizarse manualmente mediante una bolsa
autoinflable, o bien un dispositivo de presion
positiva intermitente o un ventilador mecanico.
La asistencia de la tos también puede realizarse
con un dispositivo de insuflacién y exuflacion
mecanica (Figura 3) que actda aplicando una
presion positiva durante la inspiracion seguida
de una presion negativa, generando un flujo
aéreo que simula la tos.

4.3. Ventilacion no invasiva
La ventilacion no invasiva (VNI) es un trata-

miento con soporte ventilatorio sin invasion
de la via aérea del paciente (Figura 4). En los

Figura 3. Asistentes mecanicos de la tos, izquierda
Emerson® y derecha E70 Respironics®
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Figura 4. Circuito de VNID: ventilador mecanico do-
miciliario, tubuladura, interfase y cinchas
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enfermos neuromusculares esta técnica ha
demostrado una disminucion de la morbimor-
talidad y ha cambiado la evolucién natural de
la enfermedad. Las principales indicaciones de
la VNI domiciliaria (VNID) son las siguientes:

+ SAHOS no resoluble mediante acto quirur-
gico (por ejemplo, adenoamigdalotomia).

+ ETCO, 0TcCO, > 50 mmHg durante mas del
25% del tiempo total de suefio (TTS).

« Saturacion de la hemoglobina inferior al
88% durante mas de 5 minutos consecuti-
vos o superior al 10% del TTS.

+ Elevacion de bicarbonatos o exceso de base
superior a 4mmol/I.

+ PaCO, diurna superior a 45 mmHg.

« CVinferior a 1| en pacientes adultos con
DMD.

« Infecciones y atelectasias recurrentes a pe-
sar de una buena asistencia de la tos.

« Para favorecer el crecimiento costal y el vo-
lumen toracico en aquellas enfermedades
con grave afectacion respiratoria en prime-
ra infancia.

En el enfermo con ENM, la VNI también se ha
demostrado eficaz como tratamiento de so-
porte ventilatorio en el transcurso de enfer-
medades respiratorias agudas, usada de for-
ma preventiva en prevision de cirugia electiva
en pacientes de riesgo, como apoyo ventilato-
rio durante procedimientos invasivos (por
ejemplo, fibrobroncoscopia), durante el deste-
te del paciente intubado o tras la decanula-
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cion en pacientes previamente traqueostomi-
zados. También se ha utilizado con finalidad
paliativa en enfermos terminales.

En situacion de estabilidad clinica, habitual-
mente la VNID se utiliza solo en las horas de
suefio. Se aconseja utilizar dos niveles de pre-
sion (bilevel positive airway pressure [BiPAP]);
el uso de presion positiva continua (conti-
nuous positive airway pressure [CPAP]) esta i-
mitado en este colectivo de pacientes, dada la
frecuente asociacion del SAHOS con HN, fatiga
muscular y riesgo de apneas prolongadas.

Si a pesar de un adecuado soporte con VNID
nocturna y adecuada asistencia a la tos el pa-
ciente presenta hipoxemia, hipercarbia, dis-
nea diurna y/o infecciones de repeticién, esta-
ra indicado anadir soporte ventilatorio
durante el dia. En pacientes colaboradores
este puede realizarse también de forma no in-
vasiva, inclusive en pacientes que requieren
ventilacion continuada 24 horas al dia.

4.4. Ventilacion invasiva

El apoyo ventilatorio invasivo a nivel domici-
liario implica la realizacion de una traqueosto-
mia, un estoma en la cara anterior de la tra-
quea. Tiene las ventajas de permitir una
conexion mas segura al ventilador, permitir la
administracién de presiones mas altas y la as-
piracion directa de las secreciones traqueales.
Aun asi, a parte de las no infrecuentes compli-
caciones médicas relacionadas con la tra-
queostomia, esta ocasiona una alteracion de
la sociabilizacion y del estado emocional, tan-
to en el nifo traqueostomizado como de los
padres del mismo y se ha descrito una morta-
lidad directamente relacionada con su uso en-
tre el 0,5-3%. Por todo ello, y ante la mayor
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evidencia de que el apoyo no invasivo permite
un soporte domiciliario coste-efectivo incluso
en pacientes con ENM dependientes de venti-
lacién 24 horas al dia, actualmente se restrin-
ge su uso a aquellos casos en los que no hay
alternativa. La ventilacion invasiva en el pa-
ciente neuromuscular estaria indicada en las
siguientes circunstancias:

+ Necesidad continuada de asistencia venti-
latoria en pacientes pequefos y/o poco co-
laboradores, que rechazan la técnica no in-
vasiva continuada o por escasa experiencia
del equipo médico.

+ Insuficiencia bulbar/incapacidad de drena-
je de las propias secreciones con mecanis-
mos no invasivos de asistencia mecanica de
la tos.

+ Paciente con intubacion prolongada que
fracasa al destete a VNI a pesar de asisten-
cia adecuada de la tos.

« Pacientes con obstruccion no resoluble de
la via aérea superior.

El paciente ventilado en domicilio debe tener
asegurado el seguimiento ambulatorio por un
servicio técnico y un equipo médico experto
en el manejo de esta enfermedad respiratoria
y en ventilacién mecanica domiciliaria. El se-
guimiento del paciente ventilado debe obser-
var el bienestar del paciente, la disminucién
del trabajo respiratorio y la normalizacion del
intercambio gaseoso. La titulacion y supervi-
sion periddica de |a efectividad de las presio-
nes mediante polisomnografia o capnografia
nocturna es de eleccion, siempre que se posea
este recurso. En caso de requerir 24 horas de
ventilacion, el paciente debe tener doble equi-
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po de ventilacion domiciliaria para facilitar un
recambio rapido de ventilador en caso de dis-
funcion del equipo habitual.

4.5. Otras medidas terapéuticas

« Inmunoprofilaxis: a parte de la inmuniza-
cién segun calendario vacunal de la zona de
residencia, para la prevencion de infeccio-
nes respiratorias es importante la cobertu-
ra con vacuna antineumocdcica conjugada
con antigeno proteico en menores de 2
afos, la vacuna antineumocacica 23-valen-
te en mayores de 2 afios, y anualmente pro-
filaxis con vacuna anti-influenza en los ma-
yores de 6 meses. En menores de 2 afos, el
uso de palivizumab se indica en documen-
tos de consenso de expertos, si bien su efi-
cacia en ENM no esta demostrada.

+ Tratamiento de las infecciones respirato-
rias agudas: las infecciones respiratorias en
nifios con ENM pueden condicionar dificul-
tad respiratoria, reduccion en la capacidad
vital e hipercarbia aguda. El tratamiento
incluye la fisioterapia respiratoria, asegurar
una adecuada hidratacién, el manejo ade-
cuado de las secreciones con asistencia ma-
nual y/o mecénica de la tos e inicio precoz
de antibioterapia. Solo si se asocia obstruc-
cion bronquial pueden utilizarse broncodi-
latadores de accion corta. Los pacientes
que ya dispongan de VNI nocturna en su
domicilio pueden incrementar las horas de
ventilacion durante el dia para evitar las
atelectasias y mejorar el manejo de las se-
creciones. Como el problema principal en
esta entidad es el fallo de la bomba ventila-
toria, el principal tratamiento en caso de
insuficiencia respiratoria es el apoyo venti-
latorio. Se administrara oxigenoterapia su-
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plementaria en funcion de las necesidades
del paciente, solo cuando se asegure una
adecuada ventilacién en el paciente. La oxi-
genoterapia aislada en el paciente con
ENM no esta indicada, pues puede dismi-
nuir los arousals en el paciente con HN y
disminuir el impulso hipoxémico de la ven-
tilacion en el paciente hipercapnico créni-
co, pudiendo incrementar la retencion de
CO,, ocasionando un estado comatoso y
paro respiratorio.

Soporte nutricional: los pacientes con ma-
yor debilidad musculary con ENM de inicio
en edades mas tempranas tienen mas ries-
go de desnutricion. El objetivo principal es
mantener un aporte caldrico y de nutrien-
tes adecuado para el paciente por via oral
siempre que sea posible, si es necesario con
dieta modificada y adaptada. En ocasiones
es necesaria la alimentacién por sonda na-
sogastrica o por gastrostomia. Es impor-
tante valorar el riesgo aumentado de os-
teoporosis debido a la inmovilidad y al uso
de algunos tratamientos, como los corticoi-
des en la DMD.

Cirugia de la escoliosis: |a cirugia es el tra-
tamiento de eleccion de la escoliosis en
estos pacientes, ya que el tratamiento
conservador con ortesis no es efectivo.
Con la cirugia se mejora la postura en se-
destacién, se evita la progresion y se au-
menta la calidad de vida del paciente. El
principal indicador de cirugia es |a progre-
sion de la curvatura. En pacientes con
DMD la cirugia se programa al alcanzar un
angulo de Cobb de 30-50°. En pacientes
con miopatias congénitas se considera tri-
butaria de cirugia una progresién de la
curvatura de mas de 50°.
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