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RESUMEN

Introduccioén: la enfermedad de Steinert es una enfermedad neuromuscular
cronica y progresiva de caracter autosdomico dominante. Debido a que puede
afectar a los musculos respiratorios, los pacientes se benefician de distintas
técnicas de fisioterapia con el fin de evitar complicaciones.

Caso clinico: paciente con enfermedad de Steinert que fue tratada en un hospital
publico de la provincia de Buenos Aires durante un cuadro de insuficiencia
respiratoria aguda, de manera no invasiva.

Comentarios: esta experiencia muestra que estos pacientes pueden ser tratados
de manera no invasiva, fuera de la unidad de cuidados intensivos, y ser controlados
ambulatoriamente luego de su egreso pudiendo reinsertarse en la comunidad.
Asimismo, cabe destacar que esto fue posible en un hospital publico, dentro de un
contexto institucional y socioecondmico desfavorable.

Palabras clave: enfermedad de Steinert; tos asistida; ventilacion mecanica;
enfermedad neuromuscular.

383
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Medicina Militar. 2017;46(4):383-388

ABSTRACT

Introduction: Steinert's disease is a chronic and progressive autosomal dominant
neuromuscular disease. Because this disease can affect respiratory muscles, these
patients benefit from different physiotherapy techniques in order to avoid
complications.

Case presentation: patient with Steinert's disease who was treated in a Public
Hospital of the Province of Buenos Aires during an acute respiratory failure with
non-invasive way.

Comments: This experience shows that these patients can be treated non-
invasively, outside the intensive care unit, and be controlled outpatient after
discharge, being able to be reinserted in the community. It should also be noted
that this was possible in a public hospital, within an unfavorable institutional and
socio-economic context.

Key words: Steinert's disease; assisted cough; non-invasive mechanical
ventilation; neuromuscular disease.

INTRODUCCION

La enfermedad de Steinert es una enfermedad neuromuscular crénica y progresiva,
autosdmica dominante, que se caracteriza por debilidad muscular y su prevalencia
es de 1-5/10 000 habitantes.! Cuando el compromiso involucra a los musculos
respiratorios, puede presentarse hipoventilacion alveolar, tos ineficaz y déficit en la
proteccién de la via aérea. Otros trastornos asociados son fatiga, hipersomnolencia,
disfagia y alteraciones gastrointestinales, entre otras. La mortalidad precoz es
frecuente y alrededor del 50 % ocurre como consecuencia de trastornos
respiratorios.?> Por esta causa, muchos pacientes se benefician de estrategias y
técnicas de fisioterapia cuyos objetivos son la prevencion y tratamiento de
complicaciones respiratorias. Incluyen maniobras de aumento y mantenimiento de
la compliance toraco-pulmonar, drenaje de secreciones, técnicas de tos asistida y
soporte ventilatorio no invasivo.2-46-11

El objetivo de este trabajo es presentar el caso de una paciente con enfermedad de
Steinert que fue tratada de manera no invasiva en un hospital publico de la
provincia de Buenos Aires durante un cuadro de insuficiencia respiratoria aguda.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 17 afios de edad que el dia 17 de marzo de 2016 se presenta
en la guardia de nuestro hospital con un cuadro de disnea CF I1I, fiebre y dolor en
hemitorax derecho de 48 horas de evolucion. Antecedentes de Hepatitis B y
enfermedad de Steinert diagnosticada en el 2014 con historia familiar de padre y
hermano afectados por la misma enfermedad.
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Segun datos de la historia clinica, en la guardia la paciente se encontraba
taquipneica, con regular mecanica ventilatoria y 76 % de saturacion de oxigeno por
oximetria de pulso (SpO 2). En base a los criterios clinicos y estudios
complementarios (ecodoppler cardiaco, radiografia, tomografia de térax) se
diagnosticé neumonia del l6bulo inferior derecho y se descartd la existencia de
cardiopatia estructural. Se decidié su internacién en la Unidad de Cuidados
Intermedios (UCI) y se inicié tratamiento antibidtico, oxigenoterapia con mascara
Venturi al 50 % y nebulizaciones con bromuro de ipratropio regladas. Equilibrio
acido basico de ingreso: 7,39/38/44/23/-2/79 (FiO2 21 %).

Cuatro dias posteriores a la internacién recibimos la interconsulta del servicio de
Clinica Médica para la evaluacién de la deglucion. A la inspeccidn, la paciente
presentaba delgadez extrema y facie miopatica, lucida, con tendencia al suefio,
referia cansancio y cefalea. SpO2 89 % con mascara Venturi al 50 %, respiracion
bucal, frecuencia respiratoria (FR) 44 resp/min, utilizacidon de musculos accesorios,
sialorrea, tos productiva inefectiva. La paciente presentaba voz hiumeda y referia
dificultad para tragar su propia saliva. A la auscultacién presentaba rales gruesos
diseminados, crepitantes bibasales a predominio derecho, MRC SUM Score: 40/60,
cuestionario de Epworth'? 17/24. Se evaluaron los musculos respiratorios utilizando
un monitor de mecanica respiratoria FLUXMED® modelo GrH cuyos resultados
pueden observarse en la tabla 1.

Tabla 1. Parametros respiratorios

| Fecha LoV PImax PEmMax PFT PFTA | MIC

' L (ml) | (emM0) | (emH0) | (Umin) | (Umin) | (ml)
s e — B B R
24},!4!!16 2;200 ........ _56 .............. 49 ........... 1?-[' .......... lgn

PFT: Pico Flujo Tosido. PFTA: PFT Asistido. MIC: Capacidad Maxima de Insuflacion.1?

Por presentar signos clinicos de disfagia, se recomendé alimentaciéon por medio de
sonda K108. Se inicié ventilacion mecanica no invasiva (VNI) y se ensefaron
técnicas de insuflacion pulmonar y tos asistida.

VNI: se utilizé un equipo de dos niveles de presion en via aérea (Bi-nivel PAP)
SmartairAirox®, modo PSV ST, IPAP 8 cmH 20, EPAP 4 cm H20, FR: 20 resp/min,
con conexién de oxigeno a 5 L/min, SpO2 de 95 %. Se probaron interfaz oronasal y
nasal con mentonera y finalmente la paciente optd por utilizar una mascara
oronasal. La VNI se interrumpia Unicamente para la realizacién de técnicas de
higiene bronquial y aseo personal, utilizando oxigenoterapia necesaria para
mantener una Sp02 = 95 %. Con el transcurso de los dias, y por desmejora en el
estado clinico, se modificaron parametros ventilatorios a PSV ST 10/5 y PSV ST
12/6 cm H20.

Técnicas de Insuflacion Pulmonar: se realizaron técnicas de air stacking mediante
bolsa de resucitacion manual adaptada a una pipeta bucal. Se educé a la paciente y
a la familia sobre la técnica hasta que fue capaz de realizarla de manera
independiente.
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Tos asistida: se realizaron técnicas de tos asistida posteriores al air stacking
mediante compresion toraco-abdominal. Se instruyd a los familiares para que
realizaran la técnica.

Dos semanas posteriores al ingreso se programo evaluacion de deglucion por video
fluoroscopia en el Hospital Posadas. Segun el informe, se evidencid ausencia de
aspiracion, debilidad y retardo del disparo deglutorio, acumulacién de liquidos en
senos piriformes y de semisoélidos en valéculas. Los residuos valeculares se limpian
con multiples degluciones. Se sugirié espesar liquidos y se brindaron pautas para
una deglucion segura.

Por mejoria del cuadro clinico general y de los resultados en los controles diarios
del estado acido-base (Fig. 1) y parametros ventilatorios (tabla 1), el 20 de abril se
interrumpid la oxigenoterapia suplementaria y la VNI diurna y se indicé Unicamente
su uso de manera nocturna. El dia 24 de abril se evaluaron los musculos
respiratorios (tabla 1) y se obtuvo un Epworth 4/24; al dia siguiente la paciente fue
dada de alta.

Durante la internacidn se realizaron los tramites con la obra social para la obtencion
de un equipo de VNI. La paciente adquirié una bolsa de resucitacion manual y un
oximetro de pulso. Desde el 7 de junio la paciente se encuentra bajo seguimiento
ambulatorio con la residencia de kinesiologia (tabla 1).
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Fig. 1. Registros de pCO2 y HCO3-. El eje de las abscisas representa los valo-
res obtenidos de muestra de gases en sangre arterial y el eje de las ordenadas
los dias de internacion, siendo el dia 1 el dia de ingreso. El dia 5 se inicia VNI
continua y el dia 35 VNI nocturna.

Tabla 1. Parametros respiratorios

| Fecha LoV PImax PEmMax PFT PFTA | MIC
' L (mb) | (emH0) | (emM0) | (Umin) | (Umin) | (ml)
21]{'3!16 ?08 ....... _29 .............. ........ 1 8 ............ ......... 6 D ..................... gD ..............................
24!4‘#16 2’200 ........ _55 .............. 49 ........... 1?0 .......... 190 |

"CV: Capacidad Vital. PImax: Presion Inspiratoria maxima. PEmax: Presion Espiratoria maxima.
PFT: Fico Flujo Tosido., PFTA: PFT Asistido, MIC: Capacidad Maxima de Insuflacion.1?
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COMENTARIOS

Actualmente la paciente se encuentra bajo tratamiento, fundamentado en la
evidencia y las recomendaciones descriptas en la bibliografia. Consiste en la
insuflacion manual por medio de bolsa de resucitacion, tos asistida y ventilaciéon no
invasiva.3%11 La aplicacion de tales maniobras se basa en la retroalimentacién por
oximetria de pulso con SpO2 superior a 95 %.*

Consideramos que este caso ha presentado ciertas limitaciones. A pesar de que no
se recomienda el uso de ventilacion mediante Bi-nivel PAP en pacientes
neuromusculares y se describe el uso de asistencia mecanica de la tos con grado de
recomendacion 13, en nuestro ambito laboral no tenemos accesos a este
equipamiento. Otra limitacidon es que la interconsulta al Servicio de Kinesiologia se
realizd cuatro dias posteriores a la internacion, con lo cual el inicio del tratamiento
se vio retrasado.

Esta experiencia muestra que estos pacientes pueden ser tratados de manera no
invasiva, fuera de la unidad de cuidados intensivos, y ser controlados
ambulatoriamente luego de su egreso, reinsertados en la comunidad. Asimismo,
cabe destacar que esto fue posible en un hospital publico, dentro de un contexto
institucional y socioeconémico desfavorable.
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