CASOS CLINICOS

Evaluacion de los musculos respiratorios
en la paralisis diafragmatica bilateral
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Assessment of respiratory muscle strength in bilateral diaphragmatic paralysis

Measurement of respiratory muscle strength is useful in order to detect respiratory muscle weak-
ness and to quantify its severity. Apropos of a patient with bilateral diaphragmatic paralysis, we review
the clinical manifestations and methods for assessing the strength of the respiratory muscles. In patients
with severe respiratory muscle weakness, vital capacity and total lung capacity are reduced but are
a non-specific and relatively insensitive measure. Conventionally, inspiratory and expiratory muscle
strength has been assessed by maximal inspiratory and expiratory mouth pressures sustained for one
second (PIMax and PEMax). The sniff manoeuvre is natural and probably easier to perform. Sniff
pressures are more reproducible and useful measure of diaphragmatic strength. However, the PIMax-
PEMax and sniff manoeuvres are volition dependent, and submaximal efforts are most likely to occur
in patients who are ill or breathless. Non-volitional tests include measurements of twitch esophageal,
gastric and transdiaphragmatic pressure during bilateral electrical and magnetic phrenic nerve stimu-
lation. Electrical phrenic nerve stimulation is technically difficult and is also uncomfortable and painful.
Magnetic phrenic nerve stimulation is less painful and transdiaphragmatic pressure is reproducible in
normal subjects. Systematic clinical evaluation and additional laboratory tests allow the diagnosis in
most patients with respiratory muscle weakness.

Key words: Respiratory muscle strength, diaphragmatic function, diaphragm paralysis, lung vo-
lumes, phrenic nerve stimulation.

Resumen

La evaluacion de la fuerza de los musculos respiratorios permite diagnosticar y cuantificar la
gravedad de la debilidad muscular en diferentes enfermedades. A proposito de un paciente con para-
lisis diafragmatica bilateral, hemos revisado el cuadro clinico y los procedimientos diagndsticos para
evaluar la fuerza de los musculos respiratorios. En los pacientes con debilidad muscular respiratoria
severa, disminuye la capacidad vital y la capacidad pulmonar total, pero es una medida inespecifica
y relativamente insensible. Tradicionalmente, la fuerza muscular respiratoria es evaluada midiendo
la presion inspiratoria y espiratoria maximas en la boca sostenidas durante un segundo (PIMax y
PEMax). La medicion de la presion inspiratoria maxima en la nariz (SNIP) es una maniobra natural,
mds simple de medir y mas reproducible, siendo util en la evaluacion de la fuerza diafragmadtica. Sin
embargo, estas técnicas no invasivas son operador dependiente, por lo tanto, esfuerzos submadximos es
mas probable que ocurran en pacientes graves o con disnea. Las mediciones de las presiones esofdgica,
gastrica y transdiafragmadtica mediante estimulacion eléctrica o magnética del nervio frénico no son
dependientes de la voluntad y son mas confiables. Sin embargo, la estimulacion eléctrica del nervio
frénico es técnicamente dificil y puede ser incomoda y dolorosa. La estimulacion magnética del nervio
frénico es menos dolorosa y la medicion de la presion transdiafragmadtica es reproducible en sujetos
normales. La evaluacion clinica sistemdtica y los examenes de laboratorio complementarios permiten
establecer el diagnostico en la mayoria de los pacientes con debilidad de los musculos respiratorios.

Palabras clave: Fuerza de los musculos respiratorios, funcion diafragmatica, paralisis diafrag-
matica, volumenes pulmonares, estimulacion del nervio frénico.
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Introduccion

El compromiso funcional de los musculos
respiratorios suele afectar a pacientes con enfer-
medades agudas y cronicas de diferentes sistemas
u o6rganos, a menudo no es detectado ni tratado en
forma apropiada, ocasionando morbilidad y mor-
talidad significativas' (Tabla 1). La debilidad de
los musculos respiratorios es un factor agravante
en multiples condiciones, tales como la enfer-
medad pulmonar obstructiva crénica (EPOC),
insuficiencia cardiaca congestiva, malnutricion,
enfermedades neuromusculares, endocrinas y
metabolicas, vasculitis y sepsis®®. La medicion
de la fuerza de los muisculos respiratorios permite
establecer el diagndstico, cuantificar la gravedad
de la disfuncién y planificar el tratamiento a largo
plazo'. En la Tabla 2 se describen las principales
indicaciones de la evaluacion de la funciéon mus-
cular respiratoria.

La parélisis diafragmatica se caracteriza por
una pérdida completa de la movilidad del dia-
fragma, con ascenso diafragmatico secundario,
debido a aplasia o atrofia de las fibras musculares
o una lesion del nervio frénico, sin un defecto de
su continuidad'’®. En adultos, la principal causa
es el trauma de columna cervical y las enferme-
dades neuromusculares: miastenia gravis, enfer-
medades del asta anterior, distrofias musculares y
miopatias™®. Se puede observar en 2-20% de los
pacientes sometidos a cirugia cardiaca y ocasio-
nalmente debido a invasion tumoral. Su inciden-
cia es desconocida debido a que frecuentemente
no es diagnosticada’®. Los pacientes suelen con-
sultar por disnea de esfuerzos progresiva, que se
agrava con los cambios de posicion, al agacharse
o0 acostarse, siendo con frecuencia invalidante, lo
cual sugiere el diagnéstico'. En relacion a un caso
clinico, examinaremos los principales elementos
diagnosticos de esta entidad.

Caso clinico

Hombre de 69 afios, ex-fumador de 50 paque-
tes/afio, no fuma hace 17 afios, procedente de

Tabla 1. Enfermedades asociadas a disfuncion
muscular respiratoria

Enfermedades neurologicas
Hemiplejia, paraplejia, tetraplejia (trauma)
Enfermedades de la motoneurona
Polineuropatias

Sindrome de Guillain Barré
Esclerosis lateral amiotrofica
Poliomielitis

Paralisis del nervio frénico
Mielitis transversa

Esclerosis multiple

Enfermedad de Parkinson

Disfuncion muscular

Atrofia muscular

Distrofia muscular

Enfermedad Pulmonar Obstructiva Cronica
Insuficiencia cardiaca congestiva
Miopatias inflamatorias

Lupus eritematoso sistémico

Artritis reumatoidea

Dermatomiositis

Polimiositis

Cifoescoliosis

Disfuncion de la union neuromuscular
Miastenia gravis

Sindrome de Eaton-Lambert

Botulismo

Tétanos

Crisis colinérgica

Sepsis

Veneno de serpiente

Medicamentos

Anestésicos, aminoglicosidos, barbituricos, cloroquina,
quinidina, fenitoina, antidepresivos triciclicos

Intoxicaciones
Organofosforados, plomo, arsénico

Malnutricion
Beriberi, miopatia alcohdlica, anorexia nerviosa

Metabdlicas

Hipoxemia, hipercapnia, insuficiencia renal cronica,
hipocalcemia, hipokalemia, hipomagnesemia, hipofos-
femia, paralisis periddica, porfiria intermitente aguda

Endocrinas

Diabetes mellitus, miopatia esteroidal, hipotiroidismo,
tirotoxicosis, hiperparatiroidismo, insuficiencia supra-
rrenal, deficiencia de maltasa acida

Tabla 2. Principales indicaciones para la medicion de la fuerza de los misculos respiratorios

Evaluacion de pacientes con disnea y tos de origen incierto

Evaluacion funcional respiratoria en pacientes con enfermedades neuromusculares

Evaluacion de la fuerza de los musculos respiratorios en pacientes con enfermedades cardiopulmonares

Evaluacion del paciente critico y protocolos de desconexion de ventilacion mecéanica (weaning)

Evaluacion de intervenciones terapéuticas (seguimiento de pacientes con enfermedades cardiovasculares, neuromus-
culares o respiratorias cronicas, pacientes en terapia esteroidal, pacientes en entrenamiento muscular inspiratorio)
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Tabla 3. Examenes de laboratorio de un paciente adulto con paralisis diafragmatica bilateral

Exdmenes de laboratorio:

Hemograma: Hto: 43,1%, Hb: 15 g/dL, leucocitos: 8.200/mm?, Plaquetas: 235.000/mm?
Pruebas hepaticas, funcion renal, electrolitos plasmaticos, glicemia, albuminemia, calcemia, fosfemia, magnesemia:

normales

Anticuerpos antinucleares, anticuerpos anti DNA, ANCA y Perfil ENA: Negativos
Gases arteriales: pH: 7,41, PaO,: 67 mmHg, Sa0,: 95%, PaCO,: 42,8 mmHg, Bicarbonato actual: 25 mEq/L
Prueba de caminata 6 minutos: distancia recorrida: 495 m (95% teérico), con disnea leve (Borg: 3) y sin caida signi-

ficativa de la Sa0; al final del ejercicio

Radiografia de torax: volimenes pulmonares conservados con diafragmas planos
Fluoroscopia de térax: se observa movimiento paradodjico del diafragma en la respiracion espontanea y sniff test
Tomografia computada de torax: Silueta cardiovascular y parénquima pulmonar normales. Mediastino sin hallazgos

patologicos

Ecocardiograma: normal. Sin evidencias de sobrecarga ventricular derecha

Espirometria (basal y posbroncodilatador)
CVF : 2.260 ml (63%) ------ 2.540 ml (71%)
VEF;: 1.530 ml (54%) ------ 1.990 ml (70%)
Tiffenau: 68% ---------------- 78%

Espirometria en decubito
CVF : 770 ml (21%)
VEF,: 530 ml (18%)
Tiffenau: 69%

Fuerza de los musculos respiratorios
Presion inspiratoria maxima: 18 cm H,O
Presion espiratoria méxima: 150 cm H,O

Estudio de conduccion nerviosa y electromiografia de diafragma y musculos periféricos: ausencia de conduccion
nerviosa por ambos nervios frénicos y signos de denervacion del diafragma. No existe compromiso funcional de los

nervios y musculos periféricos

Poligrafia respiratoria en dectbito lateral: indice de eventos respiratorios: 5 eventos/h, *CT90%: 22% del registro,
Sa0, minima: 83%, 46 hipopneas y 1 apnea obstructiva. *CT 90% = % del registro con SaO, < 90%

Coquimbo, portador de cardiopatia coronaria,
antecedente de cirugia de revascularizacion
miocardica (triple bypass aortocoronario) en
2011, con dehiscencia esternal postoperatoria
y complicaciones respiratorias postoperatorias.
Consulta por disnea de medianos esfuerzos que se
acentua en decubito dorsal y al nadar en el mar, y
ortopnea de cinco almohadas desde que se operd
en el 2011. En el examen fisico destaca: FC: 72
lat/min, PA: 120/70 mmHg, FR: 14 resp/min,
T°: 37°C, Sa0,: 96% respirando aire ambiente.
Peso: 92 kg. Talla: 1,73 m. IMC: 30,7 kg/m?.
Perimetro cervical: 47 cm. Escala de Mallampati:
Clase 1. Examen pulmonar: sonoridad normal,
MP conservado sin ruidos agregados. Respiracion
paraddjica y uso de muisculos respiratorios acce-
sorios. No tolera la posicion en decubito dorsal.
En la Tabla 3 se describen los principales hallaz-
gos de los examenes de laboratorio, los cuales
permitieron confirmar el diagnéstico de paralisis
diafragmatica bilateral postoperatoria de cirugia
de revascularizacion miocardica, cuantificar su
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gravedad y planificar el tratamiento a largo plazo.
Las principales recomendaciones indicadas al
paciente fueron bajar de peso, dormir en posi-
cidn semisentada, uso de BiPAP nasal nocturno,
realizar ejercicios de musculos respiratorios
con valvula umbral, prevencion de infecciones
respiratorias y optimizacion del manejo de las
comorbilidades.

Discusion

La evaluacion funcional de los musculos res-
piratorios comprende la evaluacion clinica (his-
toria y examen fisico) inicial, la medicion de los
volumenes pulmonares, intercambio gaseoso y
fuerza de los musculos respiratorios, los estudios
de imagenes estaticos y dindmicos, la evaluacion
cardiovascular y la poligrafia respiratoria o poli-
somnografia'”.

La paralisis diafragmatica unilateral puede ser
asintomatica u ocasionar disnea en presencia de
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infecciones respiratorias intercurrentes o aumento
de la demanda ventilatoria’®. Los pacientes con
paréalisis diafragmatica bilateral suelen consultar
por disnea de esfuerzos progresiva que en los
casos mas graves puede ser de reposo, la cual
se agrava al agacharse o en decubito supino, no
pueden permanecer acostados, refieren ortopnea
y aumento de la disnea al bafiarse en piscina o el
mar. La ortopnea obligada y la respiracion para-
dojica o alternante aparecen cuando la fuerza del
diafragma disminuye a 25% del valor normal’®.
En posicion sentada, los musculos abdominales
pueden ser reclutados durante la espiracion, lo
cual eleva el diafragma y facilita su descenso
por efecto de la gravedad durante la inspiracion.
La falla ventilatoria debido a la debilidad de los
musculos respiratorios se desarrolla gradualmente
y la hipoventilacion suele aparecer primero du-
rante el suefio!!. Los casos mas avanzados evo-
lucionan con insuficiencia respiratoria global, hi-
pertension pulmonar y corazon pulmonar cronico.

Estudios de imdgenes

La evaluacion radiologica de la funcion del
diafragma tradicionalmente se ha realizado con
la radiografia y fluoroscopia de torax en posicion
erecta!. En la pardlisis diafragmatica unilateral
es posible observar la elevacion del hemidiafrag-
ma y en la paralisis bilateral se puede objetivar
reduccion del volumen pulmonar y elevacion
de ambos domos del diafragma'?. La paralisis
diafragmatica también podria ser detectada en la
fluoroscopia con el paciente en posicion supina
realizando maniobras de olfateo breves y agudas'.
En condiciones normales, el hemidiafragma iz-
quierdo se mueve mas que el derecho, con excur-
sion craniocaudal de 6 y 3 cm respectivamente.
Los movimientos paraddjicos aparecen cuando
la presion ejercida por el abdomen supera la
fuerza del diafragma, por lo cual el movimiento
se invierte durante la inspiracion y las maniobras
de olfateo. Esto puede ocurrir en la paralisis dia-
fragmatica debido a lesiéon o compromiso tumoral
de los nervios frénicos. El ultrasonido en tiempo
real durante la respiracion espontanea permite
diferenciar la paralisis diafragmatica de una masa
abdominal'*!4, Este examen seria de utilidad en la
evaluacion de la paralisis diafragmatica, ruptura
diafragmatica, anomalias de la caja toracica y
defectos abdominales en el recién nacido.

Evaluacion funcional respiratoria

La debilidad de los musculos inspiratorios
y espiratorios de magnitud moderada y severa
reduce la capacidad vital (CV), por lo tanto, la
capacidad vital normal permite descartar disfun-
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cioén significativa de los musculos respiratorios'.
La medicion de la capacidad vital es dependiente
del esfuerzo y la cooperacion del paciente, esta
disminuida en multiples afecciones cardiovascu-
lares, metabolicas y sistémicas. Por lo tanto, la
medicion de la CV es poco sensible y especifica
para la pesquisa de disfuncion de los musculos
respiratorios!?®. En pacientes con paralisis dia-
fragmatica, la reduccion de la capacidad vital
aumenta en decubito, especialmente en pacientes
con ortopnea y respiracion paradodjica'®.

El compromiso funcional de los musculos
inspiratorios se acompafia de reduccion de la
capacidad pulmonar total (CPT) y capacidad
residual funcional (CRF), conservandose ¢l vo-
lumen residual®!?. La resistencia de la via aérea
es normal. La capacidad de difusion (DLco) esta
disminuida pero es normal cuando se ajusta al
volumen (DLco/VA)'.

La paralisis diafragmatica bilateral aislada rara
vez ocasiona insuficiencia ventilatoria'®. Inicial-
mente, la hipoxemia e hipercapnia se desarrollan
durante el suefio, lo cual puede ser detectado
mediante una oximetria nocturna, poligrafia res-
piratoria o polisomnografia. En algunos pacien-
tes con disfuncion diafragmatica severa puede
haber desaturacion arterial durante el suefio, lo
cual puede ser agravado por el colapso de la via
aérea superior durante el suefio, especialmente
en pacientes con enfermedades neuromusculares
cronicas'!'. Desde el punto de vista clinico, es im-
portante destacar que la presencia de hipercapnia
diurna traduce debilidad muscular severa (inferior
al 30% del teorico) con un pobre pronostico fun-
cional y vital'.

Evaluacion de la fuerza de los miuisculos
respiratorios

La medicién de la presion inspiratoria maxima
(PIMax) y presion espiratoria maxima (PEMax)
en la boca permite estimar la fuerza global de
los musculos respiratorios'®?°. Es un examen
no invasivo, reproducible, de costo razonable,
tiene valores de referencia normales en nifios y
adultos, depende de la edad, género, posicion,
volumen pulmonar y caracteristicas de la pieza
bucal'®?!. Valores elevados de PIMax (80 cm
H,0) y PEMax (90 cm H,O) permiten excluir una
disfuncion significativa de los musculos respira-
torios!32°. La PIMax es medida desde volumen
residual y la PEMax es medida desde capacidad
pulmonar total, en posicion sentada con una pieza
bucal estandar y pinza nasal. Se consigna el valor
mas elevado que se sostiene por un segundo. Los
equipos portatiles permiten evaluar la fuerza de
los musculos respiratorios al lado de la cama del
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paciente, especialmente en los enfermos criticos
en ventilacion mecénica o durante la fase de
desconexion del ventilador®’. Las principales
desventajas de esta medicion es ser operador
dependiente, la maniobra es demandante y oca-
siona incomodidad, depende de la motivacion del
paciente, tiene curva de aprendizaje, el manejo de
las fugas alrededor de la boquilla especialmente
en pacientes ancianos o con deterioro cognitivo,
se ha observado una amplia variabilidad entre
individuos y rango de valores, incluso en pobla-
cion normal®.

La medicion de la presion nasal en una manio-
bra de olfateo maxima (SNIP) permite estimar la
fuerza de los musculos inspiratorios con mayor
fiabilidad y menos variabilidad que la medicion
de la PIMax***. Esta maniobra se mide desde
capacidad residual funcional porque la fuerza
muscular inspiratoria es sobrestimada a voll-
menes pulmonares inferiores a la CRF debido a
la presion de retraccion elastica del torax®. Los
valores normales en varones son mayores de 70
cm H,O y en mujeres mayores de 60 cm H,O%.
Las principales desventajas de la medicion de
SNIP es ser operador dependiente, depende de
la voluntad y motivacion del paciente, esfuerzos
subméximos son més frecuentes en enfermos
graves o con disnea severa, la obstruccion nasal
anatomica o funcional (rinitis, polipos, desvia-
cion septal) puede afectar la transmision de la
presion desde el rinofarinx, las enfermedades
pulmonares obstructivas y restrictivas pueden
disminuir la transmision de la presion pleural a
la via aérea'>?*?%, Sin embargo, esta medicion es
muy util en la evaluacion de pacientes con enfer-
medades neuromusculares, incluyendo la paralisis
diafragmatica.

La evaluacién de la fuerza de los musculos
inspiratorios mediante la PIMax y SNIP son
complementarias y constituyen los principales
procedimientos no invasivos empleados para
diagnosticar y cuantificar la gravedad de la debi-
lidad de los musculos respiratorios.

En algunos pacientes con deterioro cognitivo,
disnea o limitacion funcional severa no es posible
objetivar la debilidad de los musculos respirato-
rios mediante procedimientos no invasivos, en
estos casos se puede medir la presion esofagica,
gastrica y transdiafragmatica (Pdi) mediante la
instalacion de balones bajo anestesia local en
el tercio medio del esdfago y en el cuerpo del
estomago'®!%. La presion esofagica representa
la presion pleural y la presion géstrica refleja la
presion abdominal. La Pdi es la diferencia entre
la presion gastrica y esofagica durante manio-
bras de respiracion tranquila o esfuerzo maximo,
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refleja la tension desarrollada por el diafragma y
depende del volumen pulmonar, por lo cual su
medicion debe ser estandarizada por el volumen
pulmonar al cual se realiza la maniobra®!?. La
medicion de la Pdi permite estudiar especifica-
mente la funcion del diafragma, mientras que la
medicion de la PIMax no permite discriminar en-
tre los diferentes grupos musculares inspiratorios.

La estimulacion eléctrica o magnética del ner-
vio frénico permite evaluar la fuerza de los mus-
culos respiratorios mediante maniobras indepen-
dientes del esfuerzo del operador, permite medir
las sefiales electromiograficas y la velocidad de
conduccidén nerviosa, evaluar ambos hemidia-
fragmas por separado®2. Los valores normales
de Pdi mediante esta técnica fluctian entre 8,8 y
33 cm H>O. Debido al amplio rango de valores
normales, esta técnica seria Util principalmente
en pacientes con debilidad muscular severa.
La ejecucion de esta técnica requiere personal
altamente entrenado, la estimulacion eléctrica a
nivel cervical puede ser dolorosa, el fendémeno de
potenciacion puede sobrestimar la fuerza muscu-
lar, puede ser dificil localizar el nervio frénico en
sujetos obesos o con malformaciones cervicales,
€s riesgoso en niflos pequeios y estaria contrain-
dicada en pacientes epilépticos?*-*2,

En resumen, la evaluacion sistematica de los
pacientes con debilidad de los musculos respira-
torios estaria basada en los siguientes elementos:
a) Historia clinica y examen fisico; b) Radio-
grafia, ultrasonografia y fluoroscopia de torax;
¢) Pruebas de funcién pulmonar (volimenes y
capacidades pulmonares, DLco, gases arteriales);
d) Medicion de la fuerza maxima de los musculos
respiratorios (PIMax, PEMax); ) Medicion de la
presion transdiafragmatica (Pdi); f) Medicion de
la presion nasal maxima (SNIP); g) Estimulacion
eléctrica o magnética de los nervios frénicos.
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