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RESUMEN

La debilidad muscular aguda (DMA) es el sintoma
predominante de las urgencias neuromusculares, espe-
cialmente si afecta a la musculatura respiratoria u oro-
faringea. La DMA es un sindrome plurietiolégico y con
distintos niveles lesionales en la unidad motora. Den-
tro del amplio grupo de enfermedades neuromuscula-
res, las que con mayor frecuencia provocan DMA e
insuficiencia respiratoria son el sindrome de Guillain-
Barré (SGB) y la miastenia gravis (MG).

El SGB constituye la causa mas frecuente de para-
lisis flacida aguda; puede ocasionar fallo respiratorio
en un tercio de los casos precisando ventilacién meca-
nica. El diagndstico preciso de este sindrome permitira
iniciar tratamiento inmunomodulador, que ha demos-
trado que modifica el curso de la enfermedad. Ademas,
la valoracion clinica de los pacientes y el conocimiento
de sencillos tests neurofisiolégicos y de funcion respi-
ratoria guiaran la decisién de ventilacion mecanica evi-
tando la intubacion de urgencia.

La urgencia mas frecuente que ocasiona la MG es
la crisis miasténica, definida por el deterioro en la fun-
cion bulbar con insuficiencia respiratoria aguda y ries-
go de parada respiratoria. Ocurre en un 15-20% de
pacientes miasténicos y puede desencadenarse por
multiples factores. Ademas del diagndstico preciso de
la crisis es importante la supresion de los factores
desencadenantes y medidas de soporte ventilatorio.
Entre las medidas farmacolégicas son la plasmaféresis
y las inmunoglobulinas intravenosas los instrumentos
mas ttiles en la actualidad; estos tratamientos no sus-
tituyen la vigilancia intensiva y el reconocimiento de
los signos inminentes de fallo respiratorio que impli-
can soporte ventilatorio invasivo o no invasivo.
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ABSTRACT

Acute muscle weakness (AMW) is the predominant
symptom of neuromuscular emergencies, especially if it
affects the respiratory or oropharyngeal musculature .
AMW is a multi-etiological syndrome, with different
lesion levels in the motor unit. Within the broad group
of neuromuscular diseases, those that most frequently
provoke AMW and respiratory failure are Guillain-Barré
syndrome (GBS) and myasthenia gravis (MG).

GBS is the most frequent cause of acute flaccid
paralysis; it can cause respiratory failure in a third of
cases, making mechanical ventilation necessary.
Accurate diagnosis of this syndrome enables
immunomodulatory treatment to be started, which has
been shown to modify the course of the disease.
Besides, clinical evaluation of the patients and
knowledge of the simple tests of neurophysiology and
respiratory function will guide the decision on
mechanical ventilation, avoiding emergency intubation.

The most frequent emergency caused by MG is
myasthenic crisis, defined by the deterioration in the
bulbar function with acute respiratory insufficiency and
risk of respiratory stoppage. This occurs in 15-20% of
myasthenic patients and can be triggered by numerous
factors. Besides early identification of the crisis, it is
important to suppress the triggering factors and to
provide measure of ventilatory support. Amongst the
pharmacological measures, the most useful instruments
at present are plasmapheresis and intravenous
immunoglobulins; these treatments do not cancel the
need for intensive vigilance and of checking for
imminent signs of respiratory failure that will involve
invasive or non-invasive ventilatory support.
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INTRODUCCION

El sintoma basico en urgencias neuro-
musculares es la debilidad motora, expre-
sion de patologia neuromuscular preexis-
tente o enfermedad neurologica de
comienzo. Se define debilidad muscular
aguda (DMA) como la pérdida de fuerza
instaurada en horas o dias (menos de 4
semanas) mas o menos generalizada cau-
sada por alteracion en algiin punto de la
unidad motora (UM). La UM es la unidad
anatémica del sistema neuromuscular inte-
grada por el cuerpo celular de la neurona
motora del asta anterior o de los ntcleos
motores del tronco cerebral, su axén y
todas las fibras musculares inervadas por
dicho axén.

La DMA constituye una urgencia médi-
ca sobre todo si afecta a musculatura oro-
faringea y respiratoria; supone el 0,26-1,1%
de ingresos en unidad de cuidados intensi-
vos (UCI) precisando el 60% de estos
pacientes ventilacion asistida.

La DMA es un sindrome plurietiolégico
y con diferente topografia lesional segtn el

nivel lesional de la unidad motora. En la
valoracion del paciente con DMA hemos de
considerar otras causas de debilidad gene-
ralizada, excluyendo patologia de sistema
nervioso central especialmente enfermeda-
des de troncoencéfalo o medulares. Una
historia clinica detallada y una exploraciéon
clinica precisa permitira localizar el nivel
lesional y asi dirigir los estudios comple-
mentarios necesarios para confirmar la
sospecha diagnoéstica (Tabla 1).

ENFERMEDADES DE LA NEURONA
MOTORA

Poliomielitis

Es una enfermedad producida por un
enterovirus; es excepcional su presenta-
cion en paises donde la vacunacion esta
establecida. Cursa con debilidad asimétri-
ca que evoluciona en dias y se acompafa
de fiebre, meningitis aséptica, arreflexia,
fasciculaciones y atrofia. Cuadros clinicos
similares pueden originarse por el virus de
la parotiditis e infecciones por herpes.

Tabla 1. Etiologia de la debilidad muscular aguda segin nivel lesional.

A. Neurona motora del asta anterior
Poliomielitis
Enfermedad de neurona motora
B. Raiz anterior y Nervio periférico
Sindrome de Guillain-Barré
Porfiria aguda intermitente
Difteria
Neuropatia del enfermo critico
Neuropatias por intoxicaciones
Hipofosfatemia
Paralisis por garrapata
C. Unién neuromuscular
Miastenia gravis
Sindrome de Lambert-Eaton
Botulismo
Hipermagnesemia
Mordedura de serpiente
Farmacos
D. Fibra muscular
Miopatia del enfermo critico
Hipopotasemia
Hiperpotasemia aguda
Paralisis periodicas hereditarias
Paralisis periddicas adquiridas

Rabdomiolisis generalizada y mioglobinuria
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Décadas después de que la pardlisis por
poliomielitis se haya recuperado o sobre
las secuelas residuales, en un 30% de los
supervivientes, pueden reaparecer sinto-
mas de debilidad, dolor y fatiga que afec-
tan a la misma extremidad y constituyen el
sindrome postpolio.

Enfermedad de neurona motora

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA)
se caracteriza por sintomas y signos de
degeneracion de neuronas motoras supe-
riores e inferiores que lleva a debilidad
progresiva de la musculatura bulbar, de
extremidades, musculatura toracica y
abdominal. No se presenta como DMA sino
como torpeza progresiva y la aparicion de
insuficiencia respiratoria es insidiosa,
habitualmente en fases avanzadas.

La complejidad de esta enfermedad y
ausencia de tratamiento curativo hace pre-
ciso un diagndstico temprano y seguimien-
to neurolégico y multidisciplinar préximo
que mejore la calidad de vida de estos
pacientes y evite situaciones de urgencias
no previstas'.

ENFERMEDADES DE NERVIO
PERIFERICO Y RAICES

Sindrome de Guillain Barré (SGB)

Es una polirradiculopatia desmielini-
zante inflamatoria aguda de patogenia
disinmune; constituye la causa mas fre-
cuente de pardlisis flacida aguda que afec-
ta a cualquier edad, sobre todo a adultos
jovenes y por encima de los 55 anos con
una incidencia de 1-4 por 100.000 habitan-
tes/ano en los diferentes estudios®®. Es fre-
cuente un prédromos de infeccién virica o
bacteriana; la infeccién respiratoria suele
preceder a las formas mas graves detec-
tandose en el 18% de los casos anticuerpos
a Cytomegalovirus y otras veces infeccion
gastrointestinal por Campylobacter jejuni.
Otros gérmenes implicados en la patogé-
nesis del SGB son Mycoplasma pneumo-
niae, virus de Epstein-Barr, HIV y virus de
Hepatitis A.

El comienzo clinico habitual consiste
en debilidad en extremidades inferiores,
dolor en piernas y region lumbar y pares-
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tesias distales. El déficit motor es simétri-
co con afectacion proximal y distal; puede
ocasionar fallo respiratorio en el 33% de
los casos precisando ventilacion mecani-
ca. Es frecuente la afectacion de pares cra-
neales especialmente el facial. La disfun-
cién sensitiva es de tipo irritativo con
dolor y parestesias que son el sintoma ini-
cial en el 50% de los casos, también pre-
sentan disestesias en la fase de recupera-
cién. Los reflejos osteotendinosos (ROT)
estan abolidos en el 70% de los casos aun-
que se conservan en fases iniciales y pro-
gresan a la supresion en 7 dias.

Hay disfuncién autondémica con arrit-
mias y cambios tensionales en el 60% de
los casos.

Es una enfermedad autolimitada que
progresa en 2-3 semanas, presentando su
maxima gravedad a los 9 dias, y posterior
recuperacion en semanas o meses; la mor-
talidad oscila segin las series del 2 al
11%** llegando al 20% en los pacientes que
requieren ventilacién mecanica®.

Se considera el SGB como un espectro
clinico que comprende un grupo heterogé-
neo de entidades con diferentes manifesta-
ciones clinicas, histolégicas y etiopatogé-
nicas. Segin el patrén clinico, fibras afec-
tadas y tipo de lesion se clasifica en cuatro
variantes”

1. Polirradiculopatia inflamatoria des-
mielinizante aguda (AIDP).

2. Neuropatia aguda sensitivomotora
axonal (AMSAN).

3. Neuropatia aguda motora axonal
(AMAN): se asocia al antecedente
de infeccion por Campylobacter jeju-
ni; en muchos casos hay IgG anti-
GM1.

4. Sindrome de Miller-Fisher (SMF): se
caracteriza por oftalmoplejia, ata-
xia y arreflexia, puede desencade-
narse por una infeccién entérica y
es caracteristica la presencia de
anticuerpos antigangliésido GQlb
que reconocen epitopos expresa-
dos en el nodo de nervios oculomo-
tores.

El diagnéstico se basa en las caracte-
risticas clinicas, y se apoya en datos del
laboratorio y el estudio neurofisiologico
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(Tabla 2). El liquido cefalorraquideo (LCR)
los primeros dias puede ser normal pre-
sentando a partir de la primera semana
aumento de proteinas y minima o ausente
pleocitosis linfocitica (disociacién albami-
na-citolégica). Los estudios inmunolégicos
séricos son también ttiles para el diagnos-
tico confirmando la sospecha clinica; la
asociaciéon mas sélida es la presencia de
anticuerpo de la clase IgG anti-GQ1b en el
96% de la variante de SMF. Otros anticuer-
pos dirigidos contra gangli6sidos y otros
glicolipidos de las estructuras neurales
tiene también una alta prevalencia en SGB,
incluyendo anti-GM1b, GM2, GDla, Gal-
NAc-GD1a, GD1b, GT1a, GT1b y GM1%

El estudio electrofisiologico puede ser
normal o inespecifico en el 20% hasta la
segunda o tercera semana; después lo mas
frecuente es la presencia de una polineuro-
patia multifocal desmielinizante, en el 80%
de los casos se encuentra disminucién de
velocidades de conduccién (VC) o bloque-
os de la conduccioén en algin momento. La

VC es <60% de lo normal, pero la afecta-
cion es a parches y no todos los nervios se
afectan. Las latencias pueden aumentar
hasta el triple de su valor normal y las
ondas F se encuentran ausentes o con
latencias alargadas.

El tratamiento sintomatico incluye las
medidas de soporte respiratorio’, preven-
cibn de tromboembolismo pulmonar,
monitorizacion y tratamiento de la disau-
tonomia y de las infecciones.

El tratamiento especifico o inmunomo-
dulador que ha demostrado que altera
favorablemente el curso natural del SGB
son inmunoglobulinas intravenosas (Iglv)
y la plasmaféresis. Esta indicado dicho tra-
tamiento en pacientes con incapacidad
para caminar y en las 2 primeras semanas
de evolucién; probablemente sea eficaz
también en fases iniciales y en debilidad
moderada y en las variantes como SMF
con un curso natural mas benigno®. Los
corticoides no han demostrado eficacia'.

Tabla 2. Criterios diagndsticos del sindrome de Guillain-Barré.

1. Datos que se requieren para el diagnéstico
-Debilidad motora progresiva en més de una extremidad

-Arreflexia

2. Datos que apoyan el diagnéstico
-Progresion inferior a 4 semanas
-Relativa simetria

-Sintomas o signos sensitivos minimos

-Afectacion de pares craneales (especialmente facial bilateral)
-Inicio de la recuperacion 2-3 semanas tras progresion

-Afectacion autonémica
-No fiebre al inicio

-Liquido cefalorraquideo: elevaciéon de proteinas a partir de la primera semana y menos

de 10 células
-Estudio electrofisiologico tipico

3. Datos que hacen dudar del diagndstico

-Asimetria marcada y persistente
-Alteracion esfinteriana persistente

-Alteracion esfinteriana vesical o rectal inicial
-Pleocitosis superior a 50 células mononucleares/mm
-Presencia de polimorfonucleares en liquido cefalorraquideo

-Nivel sensitivo claro
4. Datos que descartan el diagnéstico

-Neuropatia toxica por hexacarbonos (n-hexano), plomo, organofosforados o farmacos
-Diagnéstico definitivo de poliomielitis, botulismo, porfiria, difteria

-Sindrome puramente sensitivo
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Las Iglv a dosis de 2gr/kg de peso
repartidas en 2-5 dias, mejoran la enferme-
dad y son la terapia primaria por ser tan
eficaces como la plasmaféresis'**, su infe-
rior coste, menores efectos secundarios,
facil administracion y posibilidad de utili-
zarse en niflos y hospitales comarcales. Se
ha probado la combinaciéon de Iglv con
metilprednisolona sin demostrar mayor
eficacia que con Iglv solas; estan en mar-
cha otros ensayos para valorar el efecto
adicional de inmunosupresores como
mofetil micofenolato asociados a Iglv'.

La plasmaféresis también ha demostra-
do mejoria en estudios controlados®;
deben efectuarse 4-5 recambios de 2a 4 L
cada uno en 7-10 dias. Es el tratamiento de
eleccion cuando hay efectos secundarios
con Iglv, insuficiencia cardiaca congestiva,
insuficiencia renal y déficit de IgA.

OTRAS ENFERMEDADES DE NERVIO
PERIFERICO

Porfiria aguda intermitente

Es una enfermedad hereditaria autosé-
mica dominante mas frecuente en muje-
res. Se debe a la conjuncién de un déficit
de la actividad de la enzima porfobiliné-
geno(PBG)-desaminasa (también llamada
uroporfirinégeno I sintetasa) y determina-
dos factores desencadenantes. Las crisis
tipicas se inician con dolor abdominal y
en 75% de los casos hay clinica neurologi-
ca siendo lo mas habitual la neuropatia
tipo SGB axonal.

La polirradiculopatia puede afectar a
musculatura respiratoria y requerir venti-
lacion mecénica. Son frecuentes (70%) las
manifestaciones neuropsiquiatricas y
puede haber crisis convulsivas hasta en el
20%. El diagnéstico se basa en la deteccién
de elevacion de acido delta-amino-levulini-
co (ALA), PBG y uroporfirina en orina
durante los ataques. Es esencial compro-
bar déficit de PBG-desaminasa para estu-
dio de portadores. El estudio de LCR es
normal.

El estudio neurofisiolégico es de poli-
neuropatia axonal mixta de predominio
motor. El tratamiento se basa en la preven-
cion, evitando factores desencadenantes,
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e infusion de hematina para inhibir sinte-
sis de ALA sintetasa durante los ataques.

Difteria

Es una enfermedad excepcional en
nuestro entorno por la vacunacién. La cli-
nica debuta con una infeccién faringea
seguida de polineuropatia sensitivo-moto-
ra desmielinizante, borrosidad visual y
afectacion bulbar precoz.

La polineuropatia se instaura a partir
de las 4-8 semanas y puede simular un
SGB, la borrosidad visual y la afectacion
bulbar precoz deben hacen pensar en dif-
teria. El tratamiento con antitoxina diftéri-
ca en las primeras 48 h disminuye la fre-
cuencia y gravedad de las complicaciones,
no siendo eficaz una vez iniciada la poli-
neuropatia.

Neuropatia del enfermo critico

Ocurre en pacientes con estancias pro-
longadas en UCI, especialmente con sepsis
o fallo multiorgéanico. Las principales mani-
festaciones clinicas son la dificultad para
extubar y debilidad de predominio en
extremidades inferiores o tetraplejia. No
hay afectacién de pares craneales, los ROT
estan disminuidos o abolidos. Hay atrofia
muscular y la alteracioén sensitiva es cons-
tante. En la fisiopatogenia se han implica-
do multiples factores: déficits nutriciona-
les, uso de aminoglucésidos, bloqueantes
neuromusculares, alteraciones hidroelec-
troliticas y fallo multiorgénico.

En el estudio neurofisiolégico hay sig-
nos de disfuncién axonal de predominio
motor con latencias distales y estimulacion
repetitiva normales. Con frecuencia hay
datos de miopatia asociada siendo preferi-
ble para algunos autores utilizar el término
de mioneuropatia del enfermo critico’.

El diagnéstico diferencial se plantea
con causas neurolégicas centrales, blo-
queo neuromuscular prolongado, miopatia
del enfermo critico o enfermedad neurol6-
gica preexistente como SGB. La mortalidad
media es del 35% aunque si hay fallo mul-
tiorganico oscila del 50 al 60%. Puede
haber recuperacion completa en los casos
que sobreviven al periodo critico aunque
precisan tratamiento fisioterapico intensi-
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vo y en ocasiones hay secuelas incapaci-
tantes’.

El tratamiento es sobre todo preventi-
vo, el control intensivo de la hiperglucemia
con insulina y las medidas del tratamiento
del shock séptico evitan mayor dafio neu-
ropatico.

Neuropatias por intoxicaciones

Multiples toxicos, farmacos y déficits
nutricionales pueden provocar una poli-
neuropatia aunque generalmente son de
curso subagudo o crénico y rara vez debu-
tan con DMA. Citamos aqui las que con
mas frecuencia pueden ser motivo de con-
sulta urgente.

Arsénico. Se encuentra en rodendici-
das, insecticidas y pesticidas siendo la
intoxicacion accidental, homicida o suici-
da. Si la ingesta de arsénico es abundante,
se caracteriza por cuadro gastrointestinal
seguido de encefalopatia con disminucién
de conciencia y muerte en 24 h; si se
sobrevive al episodio agudo clinica de poli-
neuropatia axonal sensitivo-motora entre
los dias 10 y 20 que puede progresar hasta
la 5* semana. Las formas severas pueden
originar debilidad progresiva afectando a
tronco y requiriendo ventilacién mecénica.

Hexacarbonos. Rara vez originan DMA,
con mayor frecuencia neuropatia subagu-
da-crbénica sensitivo-motora. La intoxica-
cién ocurre por exposicion laboral o adic-
cion a colas o disolventes. En estos tlti-
mos la instauracion es mas rapida, con sin-
tomas autonémicos, debilidad generaliza-
da y oftalmoplejia que plantea diagnéstico
diferencial con SGB.

Marisco. Toxinas marinas como la saxi-
toxina ocasionan paralisis y depresion res-
piratoria.

Farmacos. Vincristina, litio, talio, disul-
firam, amiodarona...ocasionan polineuro-
patia sensitivo-motora, generalmente axo-
nal de curso subagudo y que obliga a la
supresién del farmaco.

Hipofosfatemia. Desencadenada en
nutriciéon parenteral sin f6sforo puede pro-
ducir confusién, somnolencia y coma y
paralisis aguda similar al SGB.

Paralisis por garrapata. Es una parali-
sis flacida ascendente similar a SGB, sin
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alteraciones sensitivas y LCR normal. Esta
causada por toxina inoculada por gran
naimero de especies de garrapatas.

ENFERMEDADES DE LA UNION
NEUROMUSCULAR

Miastenia gravis (MG)

La MG adquirida es una enfermedad
autoinmune producida por anticuerpos
que bloquean el receptor postsinaptico de
la acetilcolina en la uni6én neuromuscular.
Es frecuente su asociacién con otras enfer-
mades autoinmunes y con patologia del
timo en el 70% de los casos (timoma en 10-
15% y en el resto hiperplasia timica).

Las caracteristicas clinicas primordia-
les de la debilidad muscular en la MG son
la fatigabilidad, fluctuaciéon a lo largo del
dia, especial localizacion, reproductibili-
dad mediante maniobras dirigidas a
demostrar fatigabilidad y mejoria con anti-
colinesterasicos. Los musculos mas fre-
cuentemente afectados en MG son el ele-
vador de los parpados, la musculatura
ocular extrinseca, la musculatura facial y
masticatoria, lengua, muasculos faringeos,
laringeos, flexores cervicales, respirato-
rios, muasculos del tronco, del abdomen,
musculatura proximal y distal en extremi-
dades inferiores y proximal en extremida-
des superiores.

Se distinguen béasicamente dos formas
clinicas: la miastenia ocular y la generali-
zada. La MG ocular es aquella en la que las
manifestaciones clinicas se restringen a la
musculatura ocular extrinseca aunque por
encima del 80% se generalizaran en los 2
anos posteriores. Es la forma clinica mas
benigna aunque genera dudas diagnosti-
cas y terapeiticas”. La forma generalizada
de la enfermedad se produce cuando estan
implicados musculos extraoculares, haya
o no también participaciéon ocular. Cuando
los sintomas afectan de manera predomi-
nante a extremidades se consideran sinto-
mas A y si predominan en la musculatura
bulbar se consideran sintomas B.

El diagnostico se basa en cuatro pun-
tos: 1. clinica sugestiva y exploracién que
ponga de manifiesto la fatiga muscular, 2.
Test farmacolégico positivo que consiste
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en mejoria sintomaética tras inyecciéon de
Edrofonio, 3. estudio electrofisiolégico
dirigido a demostrar el trastorno en la
transmisién neuromuscular mediante la
estimulacion repetitiva y electromiograma
de fibra Ginica que valora el jitter o tiempo
diferencial entre la activacion de dos fibras
musculares de la misma unidad motora; el
aumento del jitter ocurre en 88-99% de
pacientes con MG, 4. determinacién de
anticuerpos anti-receptor de acetil-colina.
Pueden estar ausentes o a bajos titulos en
el 50% de la MG ocular o infantil. En las for-
mas seronegativas pueden detectarse IgG
anti-MuSK, anticuerpos dirigidos a una
proteina intrinseca de membrana, tirosina
quinasa musculo-especifica, que pueden
llegar a detectarse, segtn las series en el
34-71% de las MG generalizada seronegati-
vas y configuran un subgrupo clinico, evo-
lutivo y de respuesta terapéutica diferente
a aquellas en las que el antigeno es el
receptor de la acetil-colina™".

Existen dos tipos de tratamiento®, el sin-
tomatico dirigido a prolongar la accién de
la acetil-colina en la membrana postsinapti-
ca y mejorar asi la transmisién neuromus-
cular y el etiopatogénico o modificador de
la historia natural de la enfermedad que
engloba la timectomia, los agentes inmuno-
supresores e inmunomoduladores a corto
plazo como la plasmaféresis o las Iglv.

Loa anticolinesterasicos acttian en la
sinapsis colinérgica inhibiendo la acetilco-
linesterasa; el mas usado es el bromuro de
piridostigmina cuya accién comienza a los
15-30 minutos y dura de 3 a 4 horas; la
dosis debe ajustarse segin la respuesta cli-
nica y la apariciéon o no de efectos adver-
sos. La timectomia est4 indicada en la MG
generalizada en pacientes comprendidos
entre los 8-55 anos y si hay timoma por el
riesgo de extension del tumor a estructu-
ras mediastinicas; la eficacia ocurre a par-
tir de los 6 meses de la cirugia y es mayor
cuando la enfermedad comienza antes de
los 50 anos y si se realiza durante los 2 pri-
meros anos de la enfermedad en caso de
hiperplasia timica.

Dentro de los tratamientos dirigidos a
modificar la respuesta inmune los corticoi-
des siguen siendo el principal pilar en la
MG; son eficaces para inducir remisién de
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la enfermedad en el 50-80% de los casos e
inducir mejoria en todos los grados de
debilidad. Dosis altas iniciales pueden
empeorar los sintomas por lo que se reco-
mienda iniciar la medicacién con dosis de
15-20 mg/dia e incremento gradual o dosis
de 1mg/kg/dia si se realiza en régimen de
ingreso hospitalario y monitorizando fun-
cion respiratoria.

La urgencia mas frecuente que aconte-
ce en esta entidad es la crisis miasténica
(CM), definida por el deterioro en la fun-
cion bulbar con insuficiencia respiratoria
aguda y riesgo de parada respiratoria. Ocu-
rren en un 15-20% de pacientes miasténicos
en algin momento de la enfermedad y pue-
den desencadenarse por infecciones, enfer-
medades sistémicas, sobrecarga emocional
o embarazo; la mortalidad es del 4%.

El tratamiento de las CM ha de ir dirigi-
do a mejorar de la forma mas rapida posi-
ble la transmisién neuromuscular. Ademas
de la identificacién precoz de la crisis es
importante la supresion de los factores
desencadenantes y medidas de soporte
ventilatorio.

Dentro de las medidas farmacolégicas
son la plasmaféresis y las Iglv los instru-
mentos mas Utiles en la actualidad. La utili-
zacion de inhibidores de la acetil-colineste-
rasa en CM ha disminuido en las dltimas
décadas por su variable vida media y por
poder dificultar la la extubacién generando
confusién entre crisis colinérgica y CM; por
otra parte el aumento de dosis de corticoi-
des no supone un beneficio en la fase aguda
sino, como ya hemos comentado, empeorar
inicialmente la debilidad muscular.

La plasmaféresis elimina rapidamente
anticuerpos patogénicos y otros compo-
nentes plasmaticos como moléculas de
adhesiéon y citoquinas. El tratamiento
estandar es de 5-6 sesiones a dias alternos.
Las nuevas técnicas aferéticas como plas-
maféresis con doble filtracién e immuno-
adsorcion tienen efectos terapéuticos y
adversos similares?.

Altas dosis de inmunoglobulinas por
via iv (2 g/kg de peso) han demostrado efi-
cacia en CM y en dos ensayos randomiza-
dos doble ciego®* no se encuentran dife-
rencias significativas respecto a la plasma-
féresis aunque otros autores® encuentran
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una recuperaciéon mas rapida y predecible
con plasmaféresis. Ademads, en crisis mias-
ténicas hay consenso clinico y un ensayo
randomizado sobre la utilidad de inmuno-
globulinas en formas clinicas con grave-
dad moderada*.

Botulismo

Esta causado por la exotoxina del Clos-
tridium botulinum que bloquea la libera-
cion presinaptica en la unién neuromuscu-
lar; hay 7 tipos de toxinas, de ellas la A es
la méas grave requiriendo en el 67% de los
pacientes ventilacion mecanica. La clinica
se inicia de 12 a 36 h tras ingesta de comi-
da contaminada (margen de 2 horas a
1semana) con sintomatologia bulbar (dis-
fagia, disartria, pardlisis oculomotora) y
disfuncién autonémica con midriasis arre-
activa, boca seca, estrenimiento o reten-
cion urinaria, expresion del bloqueo para-
simpético. El grado de debilidad muscular
es variable pudiendo presentar paralisis
flacida con progresiéon descendente proxi-
mal y en ocasiones afectacion respiratoria.
La ausencia de sintomas sensitivos es ttil
en el diagnostico diferencial con SGB aun-
que hay dudas diagnésticas con el SMF. El
examen del LCR es normal. Salvo compli-
caciones, la recuperacion es total aunque
pueden permanecer como secuelas fatiga
o sequedad de boca.

El diagnostico es de sospecha ante el
cuadro clinico y los datos epidemiologi-
cos: ingesta de conservas caseras mal
esterilizadas. Se confirma con la deteccién
de toxina en suero, heces o restos de comi-
da contaminada y test de toxicidad en
ratén y se apoya con el estudio neurofisio-
légico que cursa con reducciéon de poten-
cial motor evocado, un 20% de incremento
en estimulacién repetitiva, potenciales
miopaticos en EMG y aumento marcado
del jitter.

El tratamiento mas importante es el
mantenimiento de un soporte vital adecua-
do con vigilancia en UCI en casos graves y
ventilacién mecénica si es necesaria. La uti-
lizacién de antibidticos no es eficaz, Gnica-
mente en forma infantil y formas ocultas del
adulto y la antitoxina sélo si su administra-
cién es muy precoz. El uso de guanidina y
aminopiridina es de escaso beneficio.
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Sindrome de Lambert -Eaton

Es un sindrome miasteniforme carac-
terizado por debilidad proximal con fatiga
que mejora con ejercicio breve; se pre-
senta de forma aguda, subaguda o crénica
y la debilidad predomina en musculatura
de cintura pélvica. Se asocia a disminu-
ci6én o ausencia de ROT y sintomas disau-
ton6émicos. Se debe a un trastorno en la
trasmisién neuromuscular autoinmune
por presencia de anticuerpos dirigidos a
canales de calcio en membrana presinap-
tica. La mitad de los casos tienen una neo-
plasia oculta, que en el 80% de ellos es un
cancer pulmonar de células pequenas.

A diferencia de MG, la afectacion ocular
es menos frecuente siendo el comienzo de
la enfermedad solo en el 5%%, la debilidad
predomina en piernas y no suele ocasionar
insuficiencia respiratoria.

El estudio neurofisiolégico confirma el
trastorno presindptico mostrando incre-
mento de la amplitud del potencial evoca-
do motor en la estimulacion repetitiva de
altas frecuencias.

El tratamiento sintomético con diami-
nopiridina y piridostigmina mejora la fati-
ga y debilidad muscular aunque la res-
puesta es muy variable. Es fundamental el
tratamiento del cancer silo hubiera y en la
formas idiopaticas, inmunosupresién con
prednisona, plasmaféresis o Iglv.

MIOPATIAS

Miopatia del enfermo critico

La debilidad muscular primaria en
pacientes de UCI puede ser el trastorno
neuromuscular adquirido mas comuan de
pacientes criticos; clinicamente cursa con
debilidad generalizada en extremidades,
atrofia, hiporreflexia y dificultad para la
extubacién siendo con frecuencia dificil de
distinguir de la polineuropatia del enfermo
critico'.

Se da preferentemente en ingresados
en UCI por estatus asmatico; la sepsis y
sus mediadores de la respuesta inflamato-
ria juegan un importante papel, y también
la denervacién si hay polineuropatia aso-
ciada y farmacos, sobre todo bloqueantes
neuromusculares y altas dosis de esteroi-
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des. En fases tempranas se produce una
elevacion de la creatin quinasa (CK).

Se han descrito 2 tipos de patrones his-
tologicos, el de miopatia necrotizante con
grados variables de necrosis de fibras y
otro en el que predomina la pérdida de fila-
mentos de miosina®*, la elevacion de CK es
més prominente en el primer tipo y el pro-
noéstico es peor que en el segundo.

El diagnostico se basa en la sospecha
clinica por los factores predisponentes,
elevacion de CK y estudios neurofisiologi-
co e histologico.

Paralisis periodicas hereditarias

Son canalopatias genéticas que pue-
den presentarse como crisis de DMA y se
asocian a niveles alterados de potasio.
Hay 2 formas clinicas, la paralisis periodi-
ca hipopotasémica primaria (PPhK) y
paralisis  hiperpotasémica primaria
(PPHK)". La PPhK es una enfermedad
autos6mica dominante causada por muta-
ciones en el gen que codifica una subuni-
dad del canal del calcio del musculo
esquelético. Se inicia de los 10 a 30 afios;
frecuentemente se presentan con crisis
agudas de debilidad flacida en las 4 extre-
midades y arreflexia, sin afectaciéon bul-
bar. Son factores desencadenantes el ejer-
cicio, el frio y la ingesta de hidratos de
carbono. El diagnéstico se realiza por
datos clinicos, historia familiar y determi-
naciéon de potasio sérico disminuido (2-3
mEq/l) durante los episodios. El trata-
miento consiste en grandes dosis de pota-
sio oral o solucién iv de cloruro potésico
y la prevencion con dieta rica en potasio,
baja en hidratos de carbono e hiposédica,
espirolactona, y acetazolamida.

La paralisis periddica hiperpotasémica
es autosdmica dominante por mutaciones
en un gen que codifica una subunidad del
canal de sodio de las fibras musculares.
Comienza en la infancia o segunda década
de vida y cursa con crisis de gravedad
variable tras ejercicio, frio y ayuno que
suelen durar de 1 a 2 horas. El nivel de
potasio sérico es alto o en el limite. Si la
crisis es aguda puede tratarse con 2g/kg de
glucosa via oral e insulina subcutanea o
con gluconato calcico iv al 10%.
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Paralisis peridodicas secundarias

Hipopotasemia

Produce debilidad en el curso de horas
o dias en pacientes con déficit crénico de
potasio (< a 3 mEq/L) que sufren una pér-
dida adicional. Los casos leves s6lo cursan
con debilidad en extremidades inferiores
de predominio proximal a diferencia de las
forma graves en las que hay progresiéon a
brazos y musculos cervicales y respirato-
rios. El tratamiento consiste en adminis-
trar cloruro potasico.

Hiperpotasemia

Suele ocurrir en contexto de una insu-
ficiencia renal o suprarrenal crdnica en
las que se produce aporte adicional de
potasio. Produce una debilidad flacida de
inicio en piernas que se generaliza en
horas o dias y se acompaiia de arreflexia,
pudiendo llegar a producir insuficiencia
respiratoria. Aparece con niveles de pota-
sio de entre 7,5-11,5 mEq/L. El tratamien-
to va dirigido a evitar las arritmias con
gluconato célcico, seguido de suero glu-
cosado e insulina, bicarbonato sédico e
incluso dialisis.

Rabdomiolisis

Es definida por la lesiéon de las fibras
musculares con liberacion de la mioglobi-
na y otros compuestos intracitoplasmati-
cos. La mioglobina es un pigmento de gran
peso molecular que participa en el tras-
porte de oxigeno a través de membranas y
pasa a plasma y posteriormente a orina
produciendo su pigmentaciéon (mioglobi-
nuria)’. Puede ocurrir en miltiples situa-
ciones: necrosis muscular por traumatis-
mos, inmovilizacién prolongada, infeccio-
nes, farmacos o toxicos; es frecuente en
miopatias inflamatorias y trastornos mus-
culares metabdlicos o hereditarios. Los
sintomas predominantes son mialgias,
debilidad muscular proximal o generaliza-
da y marcada elevacion de CK sérica y mio-
globinuria.

El tratamiento es el la enfermedad de
base y de la insuficiencia renal y las com-
plicaciones sistémicas si las hubiera.
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INSUFICIENCIA RESPIRATORIA EN
PATOLOGIA NEUROMUSCULAR

La insuficiencia respiratoria (IR) es la
complicacién mas temida de la patologia
neuromuscular. Enfermedades neuromus-
culares cronicas como la esclerosis lateral
amiotroéfica y distrofias musculares produ-
cen dificultades respiratorias generalmen-
te en fases avanzadas originadas por la
debilidad muscular o bulbar y agravadas
por aspiracion o infecciones respiratorias.
Las decisiones para prolongar la vida
mediante medidas de soporte ventilatorio
se deben tomar mucho antes de que el
paciente desarrolle dificultad respiratoria
aguda después de una informacion detalla-
da al pacientes de las ventajas e inconve-
nientes de estos tratamientos'.

La patologia neuromuscular aguda que
en nuestro medio produce con mayor fre-
cuencia IR son el SGB y MG. Hay cuatro
componentes que pueden contribuir al fra-
caso respiratorio. Primero, a nivel de la via
aérea superior, la debilidad facial, orofarin-
gea o laringea interfiere con la deglucion y
el aclaramiento de secreciones generando
riesgo de broncoaspiraciéon y obstruccién
mecanica al paso del aire sobre todo en
dectbito. En segundo lugar, la debilidad de
los miusculos inspiratorios (diafragma,
intercostales y musculatura accesoria) ori-
gina una inadecuada expansion pulmonar
con microatelectasias que lleva a desaco-
plamiento ventilacién/perfusion e hipoxe-
mia. En tercer lugar, la debilidad de la mus-
culatura espiratoria dificulta la tos adecua-
da y la eliminaciéon de secreciones con el
consiguiente riesgo de aspiraciéon y neu-
monia. Por ultimo, las complicaciones aso-
ciadas como neumonia o embolismo pul-
monar también contribuyen al fracaso res-
piratorio®.

La valoracion clinica de los pacientes y
los tests objetivos de funcién respiratoria
guiaran la decisién de ventilacion mecéni-
ca. Los tests de funcién pulmonar mas
comunes son la espirometria, las curvas
flujo-volumen, la evaluacién de misculos
respiratorios mediante medicion de pre-
siones estaticas maximas inspiratorias
(PImax) y espiratorias (PEmax) en boca o
presiéon nasal tras esnifado (SNIP) y la
gasometria arterial. El parametro mas
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importante de la espirometria es la capaci-
dad vital (CV); frecuentemente se sustitu-
ye por el peak-flow, pero lo ideal es dispo-
ner de un espirémetro electrénico portatil
para determinar CV, volumen corriente y
frecuencia en la cabecera del paciente.
Una caida en la CV <10% en dectbito com-
parada con bipedestacion refleja debilidad
diafragmaética. La presencia de IR en la
gasometria suele ser tardia, una vez que la
disfuncién de la musculatura respiratoria
es importante por lo que es poco sensible
para detectar el deterioro de la musculatu-
ra respiratoria.

Son criterios absolutos de intubacion
en fracaso respiratorio agudo la pérdida
de conciencia, parada respiratoria o cardi-
aca, disfunciéon bulbar con aspiraciéon y
presencia de shock, arritmias o alteracio-
nes gasométricas. Sin embargo, no se reco-
mienda tener que intubar con urgencia a
estos pacientes, sino que la decision debe
tomarse mas precozmente basidndose en
los signos clinicos de fatiga muscular y en
las medidas de funcién respiratoria®.

Los signos generales de fracaso respi-
ratorio inminente son la rapida progresiéon
de la debilidad generalizada, disfagia, dis-
fonia y disnea en ejercicio y en reposo. En
la valoracién subjetiva predicen la necesi-
dad de monitorizacioén la presencia de res-
piracién rapida y superficial, taquicardia,
tos débil, lenguaje entrecortado, utiliza-
cion de musculatura accesoria, movimien-
tos abdominales paradéjicos, ortopnea,
tos tras deglucion y debilidad de trapecios
y musculos cervicales. Las variables obje-
tivas son una CV menor a 15mL/kg o infe-
rior a 1L o caida del 50%, presion inspira-
toria maxima mayor de -30 cm HyO o pre-
sién espiratoria maxima menor de 40 cm
Hy0 y desaturacion nocturna.

En el SGB, una de las principales cau-
sas de IR es la debilidad del diafragma; el
estudio de velocidad de conducciéon del
nervio frénico y registro del potencial de
accion diafragmatico realizado en los pri-
meros dias del inicio clinico pueden ser
atiles para predecir fallo respiratorio y
necesidad de intubacién®.

Lawn y col®, en la revisiéon de 114
pacientes consecutivos con SGB grave
ingresados en UCI de los que 60 precisaron
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ventilaciéon mecanica, analizan los marca-
dores de riesgo de fallo respiratorio; las
variables estadisticamente significativas
que predecian la necesidad de VM fueron
la progresion rapida de la enfermedad, la
disfuncién bulbar, la paralisis facial bilate-
ral, la presencia de disautonomia y la CV
inferior a 20 mL/kg, PIméx superior a -30,
PEmax menor de 40 cm H,0 o reduccion
de > 30% en CV, PImax o PEmax.

Predecir el curso de pacientes con SGB
grave usando informacion clinica, estudios
neurofisiolégicos y tests sencillos de fun-
cidn respiratoria es util para derivar a UCI
y preparar intubacion precoz programada.
Ademas, los predictores de la necesidad
de VM en SGB pueden generalizarse a
otras enfermedades neuromusculares, si
bien en MG, dada la fluctuacion de la clini-
ca, pueden ser mas dificiles de aplicar.

La CM es la complicacién mas grave de
la MG y es definida por la debilidad mus-
cular que precisa ventilacion mecéanica
para mantener correcta funcién respirato-
ria. Ademas de los desencadenantes cita-
dos (infecciones, estrés, cirugia...) son fac-
tores de riesgo de crisis asociados a la
enfermedad la existencia de timoma, la
presencia de debilidad muscular bulbar,
antecedente de CM previa, miastenia con
anticuerpos anti-MuSK y estar en fase ini-
cial de la MG (50% de las crisis ocurren en
los 2 primeros anos)®. Los signos inminen-
tes de fallo respiratorio son: debilidad bul-
bar grave; (CV <20-25 ml/kg); tos débil o
respiracion paradodjica, estos signos predi-
cen la necesidad de ingreso en UCI. Des-
censo de la CV a 15 mL, PI max <20-25 cm
HyO y/o PE max <40 cm H,O implican
soporte ventilatorio. La hipoxemia y la
hipercapnia s6lo son indicadores relati-
VOs.

La ventilacién no invasiva con BiPAP
puede, en casos seleccionados, prevenir la
necesidad de intubacion®. La hipercapnia
superior a 50 mm Hg al comienzo es un
predictor del fracaso de la BIPAP y necesi-
dad de VM invasiva.
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