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Neuromuscular y Pulmén

 E—

m |Los problemas respiratorios juegan un papel importante
en la calidad de vida y expectativas de los nifios con

patologia neuromuscular.

Enfermedad Neuromuscular Enfermedad Neuromuscular

— ]

m La causa mas frecuente de ingreso no previsto es el
fallo respiratorio asociado a una infeccién respiratoria.

Con una apropiada intervencién

—— Podemos disminuir la incidencia de ingresos

m La probabilidad de problemas respiratorios mas notable
con debilidad global mas severa.

Podemos mejorar la esperanza de vida
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Neuromuscular y Pulmoén Aspiracioén
Problema'r’notolr orofaringeo/'l'rastorno dela
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RGE Es importante distinguir el origen de la
aspiracion ya que el tto es diferente.
Aspiracion Neuromuscular y Pulmén

La aspiracion recurrente por cualquier mecanismo origina:
QO infeccién pulmonar aguda, y
U dafio e inflamacion pulmonar crénico que lleva a

Bronquiectasias E

‘ Dificultad en el manejo de las secreciones

‘ Predispone a infecciones recurrentes.

La aspiracién de comida o saliva es frecuente
= generalmente silente y

= un importante factor de neumonia de repeticién.
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Tos y aclaramiento pulmonar pobre

m La tos es una actividad compleja q requiere fuerza muscular de
los musculos abdominales espiratorios e intercostales,
coordinandose con musculos gléticos.

m  Habitualmente es insatisfactorio en nifios con ENM (CVF <
60%).

m  Consecuencias:

= Pobre proteccién para la aspiracion.
=_Aclaramiento inadecuado de las secreciones

Aclaramiento via aérea y entrenamiento
musculatura respiratoria

 E—

Opinidn de los expertos y la experiencia clinica fuertemente
sugieren que es una parte critica del manejo..

m Técnicas de fisioterapia pulmonar:

Previo util inhalado (humedificacion, mucoliticos o SSHT)

» Fisioterapia pulmonar estandar:

Ventilacion intrapulmonar percusiva: modificacion PPI
Oscilacion de la Pared Pulmonar a alta frecuencia
Espirometria incentivada

» Aumento de la tos (parte clave del aclaramiento efectivo)
» Exuflacion Insuflacién Mecanica (P 15-40 cmH20)
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Fisioterapia pulmonar

Identificando los nifios con RCR |

Espirometria

m Capacidad Vital Thorax 201267:1-i40.
m Determinada por la fuerza de musculos inspiratorios y la
compliance de la caja toracica y del pulmén.

= Casi todos.

= Ha demostrado ser un predictor de susceptibilidad a infeccién
(< 1.1L S 90% E 70.8%, en adultos).

m Y de la necesidad de soporte respiratorio:
CV< 25% predice hipercapnea diurna;
CV< 680 ml,

Col

Identificando los nifios con Riesgo de

mplicaciones Respiratorias

Test de fuerza muscular

respiratoria

PIM, PEM Y SNIP

Valoran la debilidad muscular a nivel de diferentes grupos
musculares afectados de forma variable en las ENM:
Inspiratorios,Espiratorios,Bulbares

PIM <de -80 o un PEM > de 80 no debilidad significativa
PIM < 60 y SNIP < 40 comenzar VNI.

Thrax 20126i1—40.

Identificando los nifios con RCR |
1

Pico flujo de la tos

= Adultos sanos PFT > 400 I/min
= Adultos y nifios > 12 a. PFT < 270 I/min
= vulnerable a fallo respiratorio en infecciones triviales.
= aplicar técnicas de tos asistida.
u Adultos y nifios > 12 a. PFT < 160 I/min
= no aclaran secreciones, ni extubacion sin VNI e IT.
= en nifios predice frecuencia de exacerbaciones graves
S 75% E 79%. (An Ped 2014)
= Valores equivalentes en nifios no hay disponibles.

Buena practica
PFT deberia ser usado para valoracion de la efectividad del
aclaramiento de las secreciones en ENM sobre los 12 afios.

Therax 201267112

Identificando los nifios con Riesgo de
e I

Respiratoria

m

pirometria y Test
de fx pulmonar

m Comenzar cuando empieza a colaborar, 4-6 afios:

= Espirometria, PIM PEM y PFT cada afio hasta detectar
alteracion.

= Desde que se altera hasta CVF < 60% y/o PIM PEM < 60%
cada 6m y Sat O2 domiciliaria anual.

= CVF <60% o PIM PEM < 60 entonces las pruebas
trimestralmente con registro de Sat O2 cada 6m y PSG
cada afio.

Consensus Statement on Standard of care for congenital myopathies. J Child Neurol 2012 27: 363-

ATS consensus statement. Respiratory care of the patient with Duchenne muscular distrophy. Am J
Respir Crit Care Med 2004: 70; 456-65.

E i6n clinica y jento desde el punto de vista neumologico.
Anales de Pediatria 2014 Articulo en Prensa.

Identificando los nifios con RCR |
|

— = An Ped 2014

Gasometria diurna

 E—

= Hipercapnia diurna indica hV durante el dia, y por supuesto
durante la noche.
= El aumento de Bi puede indicar hV nocturna.

Thorax 201267140

m PCO2 diurna > 45 mmHg hV nocturna S90% E75%.
m El aumento de EB 24 mmol/l E 100% S 55%.




06/02/2016

Ventilacién asistida

Mejora la permeabilidad de la VAS

Mejora ventilacién alveolar

Mejora la complianza pulmonar

Previene la formacion de atelectasias , disminuye ingresos
Disminuye el trabajo de los musculos respiratorios
Revierte la hipercarbia e hipoxemias nocturnas

Mejora la calidad del suefio

Enlentece el deterioro de la funcién pulmonar y de la deformamidad
[ toracica

Revierte los sintomas debidos a hipoventilacién y SAHOS
Mejora la calidad de vida

Disminuye la morbi mortalidad

o Sencillo

o Ligero

o Resistente
o Seguro

o Adaptable a complementos
o Bateria opcional

. Resmed. Mascarilla Facial Mirage Quattro™ .

Respironics. ComfortFull 2 ™

Respironics. ComfortGel™ Full Mask

Neuromuscular y Pulmén

=N

Debilidad de los musculos
espiratorios

=

Nutricion

m La malnutricién:
= atrofia y debilidad de los musculos respiratorios
reduciendo la funcién pulmonar y
= aumentando la colonizacién bacteriana de la via aérea

=y disminuyendo la resistencia a la infeccién.
m  Obesidad

= Aumenta el trabajo respiratorio
= Reduce la complianza de la caja toracica
= SAHS.

En una revision en DMD
m el 50% sobrepeso a los 13 afios
m el 50% desnutricion entre 14-18 afios.

Neuromuscular y Pulmén

N

Debilidad de los musculos
espiratorios

=

|
) =

Complicaciones Respiratorias ‘

‘ Escoliosis

¢ Es un aspecto comuin de muchos NM 70-90% DMD y todas las AE 1
y 2 tendran una E clinicamente significativa.

& La curva lateral desplaza la caja toracica y el diafragma, limitando la
CV al causar asimetria en la inspiracién y disminucién de la
complianza de la pared. (CV -4% por cada 10°).

¢ Hipoplasia pulmonar con escoliosis muy precoz, en los mayores el
desarrollo pulmonar suele ser normal y el compromiso es debido a
limitacién mecanica.

& Mas complicaciones pulmonares por disminucion de la tos efectiva.

« Dificil diferenciar el efecto de la debilidad pulmonar del de la
escoliosis.

Thorax 2012671 0.
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Neuromuscular y Pulmén Epilepsia

Aspiraciéon

|
|

m El riesgo de aspiracion puede estar aumentado al disminuir
los reflejos protectores de VAS, sobre todo en los que ya tenian

N Epilepsia anomalias en el tono y la coordinacion.

m El efecto sedante de algunos anticonvulsivantes como las
— benzodiacepinas.

Debilidad de los musculos
espiratorios

=

‘, Cifoescoliosis

Complicaciones Respiratorias‘—‘—hF
1 Sueno

Neuromuscular y Pulmoén —=u8Ro—rk!

Hipoventilacion relacionada con el suefio:
Hipoxemia e hipercapnia solo en REM o

S —
% : Apnea obstructiva a través de todo el suefio
- - @ Apneas Hipoapneas obstructivas.
Debilidad de los musculos =l N Epilepsia
espiratorios j

@ La hipoxemia y la hipercapnea pueden originar arausals
e interferir con la calidad del suefio.

‘ El diagnéstico clinico se correlaciona pobremente con PSG

b Cifoescoliosis

=

TRS 10 veces mas prevalente que en poblacién general.

Thorax 2012621 -0

Complicaciones Respiratorias | Complicaciones Respiratorias
| Suefio i Steno
. . H'p_Qy_ellt' aclﬂ'll lI_Q_QI_u“]ﬂ
_|Lagravedad depende del tipo y grado de musculos y edad. 3 Si .
*DMD « Alteracion del suefio

» Despertares con disnea o taquicardia
« Dolor de cabeza matutino o continuo
Pesadillas
Sintomas y signos de fallo cardiaco derecho
« Irritabilidad y ansiedad
» Depresion
« Dolores musculares
« Obesidad
Anorexia matutina o nausea
-+ Suefio diurno
- Fatiga
- Pobre concentracion

m Hasta los 10 afios es mas frecuente SAHOS.
= Posteriormente la hV nocturna.

#Atrofia muscular espinal

= Suelen preservar el diafragma, mayor afectacion de los [
m.i.

m Puede observarse desat en REM 1°, hV después.

4 Miastenia gravis
= TRS son muy frecuentes, predomina SAHOS.

#Distrofia mioténica
= Son muy frecuentes los TRS, todo el espectro.
= 33% movimientos periddicos de piernas. anates de Pediatria 2014 No son especificos

No predicen correctamente

Thorax 2012671 0.
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dentificando los nifios con CR ‘

I o . L 2

Monitorizacion del
suefio

Pulsioximetria:
= No recomendada en VNI y tampoco para excluir TRS en nifio
sintomatico.

Oxicapnografi

mPeriodos de sostenida desaturacion con sostenida hipercapnia
en suefio activo sugiere fuertemente hV

mAunque es posible en severo SAHOS

| i

Poligra
= La ventaja de mayor informacién es que mas facilmente
excluimos artefactos

PSG nos afiade la valoracién del suefio Thorax 2012671-#40

e | Identificando los nifios con Riesgo de
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Cuando? sueno
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Recomendacién:
Valoracion de TRS al menos anualmente:

= En nifios con CV <60% del predicho
= No andan o han dejado de andar D

Buena Practica
Valoracién de TRS al menos anualmente:
= Lactantes con debilidad
= Nifios con DNM que tienes sintomas de SAOS o hV
= Nifios con debilidad diafragmatica
» Nifios con Sindromes de Epina Rigida

Buena Practica

Valoracion de TRS mas frecuente que anualmente:
= Nifios pequefios cuya progresion es incierta

- — — — . S . — o mba . = Nifios mayores que han mostrado deterioro clinico, o

TR - - . - : infecciones respiratorias o sintomas de SDB V

oscon

Torax 2012671 —40.

Primer control pronto al diagndstico.

| nfecciones pu| monares Espirometria, PIM PEM y PFT y Sat 022, CO2 despierto’, TR

Valgragjon clinica: suefio, aspiracion, RGE, asma®:

~ ~ Al menos anualmente:
__| Cadaafio (desde loa 4-6 afios) En nifios con CV <60% del predicho 3
fo:
2 veces al afio: No andan o han dejado de andar
una vez que esta en silla de ruedas o Lactantes con debilidad
CVF <80% y > 60% ylo PIM PEM < 60% Nifios con DNM que tienes sintomas de SAOS o hV
12 afios en DMD. Nifios con debilidad diafragmatica
nfecciones viricas Registro domiciliario de Sat 02 anual Nifios con Sindromes de Epina Rigida
Hematimetria, Rx torax, Gasometria anual*
= |o mas frecuente y severa (pandemia H1N1). Trimestral: Més frecuente que anualmente:
" CVF< 60% o PIM PEM < 60 Nifios pequefios cuya progresion es incierta
m vacunacion y lavado de manos. <o registro de Sat 02 dorniciiario cada 6m Nifios mayores que han mostrado deterioro clinico, o
infecciones respiratorias o sintomas de TRS
PSG y gasometria cada afio.

Sat 02 noctumna > a 93% suficiente para excluir hV en

CV < 70% predice hV noctuma E:71% Si64%
CVI <60% predice TRS y <40% hV

CV <1820 | (16-23 arios) predice hV noct..
DMD caida en VP 7%/afioy CV 200 mi/a > 10 a

PCO2 diurna > 45 mmHg hV nocturna S90% E75%.
El aumento de exceso de bases >= 4 mmolil E 100% S 55%

— Vacunacion frente a gripe y neumococo. —

Los adultos sanos PFT > 400 limin
Adultos y nifios > 12a
PFT < 270 limin fallo respiratorio en infecciones.
Aplicar técnicas de tos asistida.
PFT < 160 limin no son capaces de aclarar secreciones,
ni de extubacién sin VNI y uso de incentivadores de la tos.

Comenzar la VNI:

SAHOS no resuelto con AA.

hV nocturna definida si Pa CO2 > 50 mm Hg > 25% del TTS.

En adultos, hipoxemia durante el suefio si Sat 02 < 90% > 5 min
con nadir 85% o al menos >3 0% (10%?*) del TTS con Sat 02 <
90%

PaCO2 > 45 mmHg diurna

PIM <60 SNIP < 40 TCV < 50

Alelectasias/ Infec recurrentes
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Conclusiones Bilbliografia
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i i K = Guidelines for respiratory of children with eakness. BTS. Thorax July 2012 vol 67,
- sup 1.
Para mejorar la calidad de vida del ENM debemos: = Enfermedad neuromuscular: evaluacion clinica y seguimiento desde el punto de vista neumoldgico. An Ped 2014
En prensa.

= Respiratory Care of the Patient with Duchenne Muscular Distrophy. ATS Consensus statement. Am J Respir Crit
Care Med vol 170: 456-465. 2004.

m Prevenir las infecciones respiratorias m Consensus Statement on Standard of Care for Congenital Myopathies. J Child Neurol 27 (3), 363-382 2012.
i i ” = Respiratory management of the infant with type 1 spinal muscular atrophy. Arch Dis Chhl 2005; 90: 708-711
= Vigilar ?' estado nUt""t|V° ) = Utiidad de la fisioterapia respiraloria. Ventilacion no invasiva en pediatria. 2° Edicion. A. Mediana, M. Pons, F.
m Prevenir las deformidades toracicas G TorTeS  sered broathing, and nootumal fon in chidren with P
- = Sleep, sleep disordered breathing, and noctural in children wi iseases.
m Tratar las comorbilidades (SAHOS, RGE, IRA,.. Paediatric Respiratory Reviews1g1 (2010) 24-30.
» Vlgllar Ia InStauraCIén de Ia |RC = Nocturnal ia and in children with disorders. Eur Respir J 2012, 39: 1206-
1212,
w Sniff nasal inspiratory pressure in children with muscular, chest wall or lung disease. Eur Respir J 2009; 33: 113-
117.

Equipo Multidisciplinar




