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Hipoventilacion durante el sueno
en trastornos neuro-musculo-esqueléticos:
criterios diagnosticos y predictivos

Dres. José P Arcos', Maria N. Mdrquez?, Adriana Muifo?,
Marta Gutiérrez’, Laura De Castellet*, Gustavo Emanuelli’,
Héctor Piriz®y Mario Médici’

Resumen

La hipoventilacion alveolar de instalacion progresiva es la principal causa de
morbimortalidad en pacientes con trastornos neuro-misculo-esqueléticos.

El diagndstico precoz y la intervencion con ventilacion no invasiva pueden restablecer la
Juncion respiratoria y prolongar la sobrevida. Con este propdsito estudiamos la funcion
respiratoria en vigilia y la saturacion de pulso de oxigeno (SpO,) durante el suefio nocturno de
29 pacientes (20 hombres y 9 mujeres, edad = 8 a 80 afios) portadores de enfermedades
neuromusculares o esqueléticas en etapa estable. Los resultados mostraron una alteracion
restrictiva moderada (capacidad pulmonar total [CPT] = 74,4 + 27,0%, capacidad vital
Jorzada [CVF] = 51,1 + 27,8%, presidn mdxima inspiratoria [Plmdx] = -47,1 + 25,1 cmA,0,
presion mdxima espiratoria [PEmdx] = +46,8 + 34,9 cmH,0) e hipoxemia leve en vigilia
(Pa0,=783 = 17,8 Ty PaCO,= 40,6 + 5,8 T). La desaturacion de O, durante el suefio
mostré una amplia dispersion: tiempo con Sp0O,< 90% = 0 a 478 min (tiempo acumulado [TA ]
< 90% = 0 a 99% del tiempo total de registro). En tres casos se confirmé por polisomnografia
la asociacion con apneas obstructivas del suefio. El TA < 90% se correlaciond negativamente
con la PIM y la CVF independientemente del tipo de enfermedad. La presion arterial de
arhidrido carbonico (PaCO, ) elevada en vigilia fue el mejor predictor de desaturacion
durante el suefio. Se discuten los métodos y criterios de diagndstico, con especial énfasis en la
indicacion de ventilacion no invasiva a largo plazo
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Hipoventilacién nocturna en enfermedades neuromusculares

Introduccion

La insuficiencia respiratoria es la principal causa de mor-
bimortalidad en pacientes que padecen trastornos neuro-
musculo-esqueléticos (TNME)Y. La distrofia muscular de
Duchenne (DMD), la esclerosis lateral amiotréfica y la ci-
foescoliosis severa, son cldsicos ejemplos de enfermeda-
des que evolucionan a la falla respiratoria de forma lenta-
mente progresiva. La afectacién de los muisculos respira-
torios causa defectos ventilatorios de tipo restrictivo que
llegan a la hipoventilacién alveolar crénica y al cor pul-
monar. Las alteraciones ventilatorias comienzan inicial-
mente durante el suefio, para extenderse luego a las horas
del dia en las etapas avanzadas de la enfermedad®. La
hipotonia muscular del suefto es el hecho fisioldgico que
condiciona la hipoventilacién y es el mecanismo que ex-
plica esta peculiar forma de inicio de la insuficiencia res-
piratoria de instalacion progresiva. Mediante la monitori-
zacién fisioldgica continua durante el suefio, se ha podido
demostrar que los episodios de hipoventilacién ocurren
inicialmente en el estadio de suefio con movimientos ocu-
lares rdpidos (REM)®. En esta etapa, el tono de los miis-
culos accesorios de la respiracion desciende marcadamente
y el diafragma es el misculo que soporta todo el gasto
energético del trabajo respiratorio™. Con la progresién
de la enfermedad, la ventilacion se altera en todos los es-
tadios del suefio. La arquitectura normal del suefio se frag-
menta por multiples despertares que impiden la consoli-
dacién del suefio profundo.

El uso de métodos de asistencia respiratoria mecdnica
no invasiva a largo plazo, durante el suefio nocturno o
durante todo el dia, es un tratamiento eficaz que puede
prolongar la vida de estos enfermos®?. Para su prescrip-
cidn es necesario contar con métodos diagndsticos apro-
piados, que permitan establecer una indicacién precisa y
la elaboracidn de un prondstico acertado.

En una comunicacién anterior®® presentamos los ha-
llazgos de la funcién pulmonar en vigilia de los pacientes
con TNME referidos a nuestro laboratorio.

El siguiente es un estudio descriptivo de los datos fi-
siolégicos durante el suefio de un grupo de pacientes se-
leccionado para estudio por su severidad.

Material y método

De los pacientes con TNME, se seleccionaron para estudio
durante el suefio quienes presentaron alteraciones restric-
tivas severas, hipercapnia diurna o sintomas sugestivos
de trastornos del suefio. Fue posible estudiar a 29 pacien-
tes (20 hombres, 9 mujeres, edad media 32,9 afios, mini-
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ma = 11 afios, midxima = 80 afios) durante el suefio noc-
turno. Los pacientes concurrieron al hospital para una
noche de monitorizacién del suefio espontdneo, tomando
las precauciones para intentar reproducir una noche de
suefio habitual. Luego de medir los gases en sangre arte-
rial se registrd la saturacién del puiso (SpO,) en forma
continua (oximetro Criticare 504, con fotoemisor-detec-
tor en dedo mayor de la mano, promediacién de sefiales
cada tres segundos y almacenarmiento de datos cada cinco
segundos). Un técnico permanecié al lado del enfermo,
observando especialmente la presencia de ronguido,
apneas y la calidad del registro. Se evalué la desaturacién
de O,computando los siguientes pardmetros: distribucién
de frecuencias de SpO, en el porcentaje tiempo total de
registro (%TTR), SpO, minima y tiempo acumulado con
SpO, menor a 90% (TA<90%).

En cuatro pacientes en quienes la clinica orienté al
diagndstico de apneas del suefio, se realizé polisomno-
grafia: registro de electroencefalograma, electro-
oculograma, electrocardiograma, electromiograma, flujo
respiratorio nasal y bucal (termocupla), ruidos respirato-
rios (micréfono en el cuello) y movimientos téracoabdo-
minales (transductor piezoeléctrico).

En 27 pacientes fue posible evaluar las fuerzas mus-
culares respiratorias estimadas como presién méxima
inspiratoria (PIméx) y presién mdxima espiratoria (PE
mdx) a nivel de la boca. Se utilizé el método de Black y
Hyatt"”), con pieza bucal, clip nasal y tubo oclusor de la
via aérea, con orificio disipador de presién de 15 mm de
longitud por Imm de didmetro. Se midi6 la presién en
este tubo, con un transductor de presién, registro en poli-
grafo Grass 79 y almacenamiento de datos luego de con-
versién analégico digital. Se registraron PImédx y PEmax
como las presiones (sub y supra atmosféricas, en cm de
H,0) que pudieron ser sostenidas al menos durante un
segundo. Se realizé espirometria, volimenes pulmonares
por circuito cerrado de dilucidn de helio y gases en san-
gre arterial al comienzo del registro nocturno (excepto en
un paciente que no pudo realizar maniobras forzadas acep-
tables y en dos que rechazaron punciones arteriales).

Se presentan los datos como media + desvio estandar.
Como las pruebas de funcidn pulmonar pueden pronosti-
car la desaturacién nocturna, se estudio su valor predicti-
vo mediante una curva ROC (“receiver operating charac-
teristic”)1". Se selecciond el mejor puato de corte para
los distintos parametros estudiados mediante un andlisis
de sensibilidad versus [1-especificidad]. Las pruebas con
mayor sensibilidad y menor relacién de falsos positivos
fueron consideradas las més dtiles para predecir desatu-
racién de O, nocturna.
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Tabla 1. Datos clinicos y fisioldgicos.
N° Edad S Dx CVF VRE VEF1s/ CRF CPT Plmdx a VR PEmdéx a CPT
(afios) (%) (L) CVF (%) (%) (-cmH,;0) (cmH;0)

1 11 m AG 99,9 0,79 0,9 77,0 99,9 75 40

2 8 m AME 23,8 0,00 1,0 - - - -

3 46 m CE 15,5 0,31 0,66 28,0 26,4 29 88

4 54 m DFEH 454 0,66 0,75 96,0 102,8 39 37

5 15 f DFEH 117,0 1,10 0,91 105,4 101,3 34 33

6 22 m DFEH 43,0 0,00 0,85 78,0 79,0 90 82

7 80 m DM 48,6 1,44 0,73 141,2 105,0 34 22

8 43 m DM 90,0 1,73 0,86 145,9 1171 46 48

9 19 m DM 30,0 0,00 0,95 - - 14 12

10 12 m DM 544 047 0,99 85,9 59,1 91 76

11 13 m DMD 296 1,88 0,88 72,0 69,6 62 38

12 11 m DMD 63,0 0,45 0,89 108,6 69,2 128 114

13 11 m DMD 82,6 0,20 0,73 - - 45 50

14 15 m DMD 20,7 0,27 0,78 - - 20 10

15 15 m DMD 71,6 0,54 0,96 131,9 93,5 42 22

16 65 f DOF 70,0 0,63 0,84 94,6 82,0 27 15

17 65 m DOF 416 0,50 0,72 139,0 103,5 37 36

18 14 m MT 482 1,12 1,0 99,6 86,0 57 57

19 68 f ELA - - - - - - -

20 12 m M 98,4 0,92 0,96 1071 99,4 39 102

21 23 m M 747 1,18 0,94 95,1 78,6 49 34

22 29 f M 60,4 1,21 0,85 73,5 70,1 36 50

23 25 m M 36,7 0,14 0,29 103,2 75,5 42 62

24 40 f M 33,8 0,59 0,97 62,0 47,0 29 27

25 50 f MCN 359 0,41 0,82 55,6 54,6 17 49

26 48 f PM 15,6 0,01 0,94 103,2 68,0 15 10

27 56 m SP 20,1 0,34 0,7 10,0 15,0 50 50

28 43 f SP 294 0,15 0,81 42,0 52,4 50 35

29 40 f SP 30,0 0,20 0,95 30,0 30,0 27 17

Media 32,9 -- -- 51,1 0,6 0,8 86,9 74,4 471 46,8

Ds 21,2 -- -- 278 1,00 0,2 36,8 27,0 25,1 34,9
AG: artrogriposis; AME: amiotrofia espinal; CE: cifoescoliosis; DFEH: distrofia facio-escapulo-humeral; DM: distrofia muscu-
lar; DMD: distrofia muscular de Duchene; DOF: distrofia oculofaringea; MT: miotonia de Thompson; ELA: esclerosis lateral
amiotréfica; M: miopatia; MCN: miopatia centronuclear; PM: polimiositis; SP: secuela de polio.
S: sexo; Dx: diagnostico; CVF: capacidad vital forzada; VRE: volumen de reserva espiratorio; VEF1s: volumen espiratorio
forzado en un segundo; CRF: capacidad residual funcional; CPT: capacidad pulmonar total; PIméx a VR: presion inspiratoria
maxima medida a volumen residual; PEméx a CPT: presion espiratoria méaxima medida a capacidad pulmonar total.

Resultados

Los datos clinicos y de funcién respiratoria en vigilia se
muestran en la tabla 1.

Larestriccién pulmonar fue promedialmente de grado
moderado: capacidad pulmonar total = 74,4% (rango 15,0%
a 103,5%) y capacidad vital forzada = 51,1 % (rango
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15,6% a 117%). La PImdx y la PEmé4x estuvieron descen-
didas en todos los pacientes (PIméx = -44,3 + 24,5cmH, 0
y PEméx = + 44,7 + 26,6 cmH,0). La PaO, media fue de
783 £16,2 Ty laPaCO, de 40,6 = 5.8.

La observacién por el técnico permitié confirmar cli-
nicamente el suefio sin interrupciones significativas, la
adecuada sefial de oximetria de pulso y la ausencia de
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Tabla 2. Gases en sangre y datos durante el sueno.
Caso PaO: PaCO:, TTR |IAH/M SpO2vig SpO2min TA<94% TA<94% TA<90% TA<90%
N (M) (T) _ (min) (%) (%) (min) (%) (min) (%)
1 - - 358 - 99 89 12 4 5 2
2 71,9 44.0 475 - 94 68 475 100 363 76
3 75,0 44,0 466 - 97 58 167 36 62 13
4 64,7 36,9 517 - 97 92 49 10 0 0
5 61,5 36,8 425 - 98 86 0 0 0 0
6 98,9 39,0 516 - 99 96 0 0 .0 0
7 - - 516 - 98 91 1 0 0 0
8 87,1 40,2 425 - 98 77 38 9 12 3
9 90,2 39,6 390 - 98 91 1 0 0 0
10 - - 491 - 99 96 0 0 0 0
11 90,3 31,5 441 - 98 a3 0 0 0 0
12 87,6 417 319 - 97 89 1 0 0 0
13 100,0 41,0 532 - 97 97 0 0 0 0
14 65,3 50,2 224 - 94 80 224 100 169 75
15 108,8 38,2 405 - 99 95 0 0 0 0
16 94,4 40,2 484 - 99 96 0 0 0
17 61,5 36,8 427 - 97 78 178 42 11 3
18  100,0 40,3 516 - 97 90 1 0 0 0
19 71,5 491 477 - 96 71 360 75 96 20
20 101,0 40,4 470 - 99 95 0 0 0 0
21 83,4 42,7 485 0 99 92 0 0 0 0
22 102,0 39,6 480 - 99 94 3 1 0 0
23 56,9 47,6 481 - 85 46 481 100 478 99
24 77,3 40,0 443 - 97 88 1 0 1 0
25 93,2 37,3 450 - 98 83 200 44 12 3
26 95,3 46,5 480 - 97 78 0 25 96 20
27 64,0 57,9 174 80 96 42 82 47 57 33
28 - - 203 153 97 73 158 78 33 17
29 35,1 53,7 403 38 72 84 403 100 212 81
Media 78,3 40,6 430 9 96 83 98 27 55 15
DS 17,8 5,8 92 57 5 14 151 37 113 28
* Estudio con O, 2 L/min
TTR: tiempo total de registro de oximetria; 1AH/h: indice de apneas + hipopneas por hora de suefio; SpO, vig: SpO, en vigilia;
TA<94% y TA<90%: tiempos acumulados con SpO, menor a 84% y a 90%, en minuios y en porcentaje del TTR.

apneas del suefio ostensibles.

Los datos de los gases en sangre en vigilia, la oximetria
de pulso nocturna y el indice apneas mds hipopneas del
suefio se muestran en la tabla 2. Un registro tipico de sa-
turacién del pulso de oxigeno se muestra en la figura 1. El
TA<90% vario entre 2% y 99% del TTR. Quince pacien-
tes mostraron algin grado de desaturacién durante el sue-
fio y en ocho pacientes el TA<90% fue mayor de 20% del
TTR. Larelacién entre el TA<90% y la PImdx, PEmax, CVF,
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Pa0, y PaCO, se muestra en las figuras 2, 3 y 4. Las cur-
vas de caracteristicas recibidoras del operador para
TA<90% igual o mayor a 20% del tiempo de registro se
muestran en la figura 5. Se puede ver que la PaCO, igual
o mayor a46 T (punto @) fue el mejor punto de corte para
predecir desaturacién nocturna significativa, con sensibi-
lidad de 90%, especificidad de 100% y valor predictivo
positivo de 100%. Para CVF igual o menor a 36% ( punto
b) la sensibilidad fue de 86%, la especificidad de 71% y
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Figura 1. Registro de saturacion de pulso de oxigeno (SpO,) durante el suefio (total 416 min) representativo
de los obtenidos en este estudio. Se observan tres periodos de duracién prolongada (1:32 min, 2:43 min, 3:22 min)
con SpO, menor de 90%. Al final del registro se observan desaturaciones cortas que corresponden a apneas

obstructivas (flecha).
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Figura 2. Fuerza muscular respiratoria y desaturacién de O, en el suefio. A. Plmax medida a volumen residual (VR) y
porcentaje de tiempo acumulado durante el suefio con SpO, menor a 90%. B. PEmax medida a capacidad pulmonar
total (CPT) y porcentaje de tiempo acumulado durante el suefio con SpO, menor a 90%.

el valor predictivo positivo de 86%. Para PImax igual o
menor a-49cmH, O (punto ¢), la sensibilidad fue de 80%,
la especificidad de 32% y el valor predictivo positivo de
80%.

Discusién
La disminucién de la fuerza de los musculos respiratorios

es la principal determinante del patrén restrictivo encon-
trado en el grupo de pacientes estudiados. La fuerza mus-
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cular inspiratoria se encontré marcadamente disminuida
(presion inferior a -60 cmH,O en 22 pacientes) y normal
solamente en tres pacientes. La asociacion con enferme-
dad obstructiva de las vias aéreas fue muy escasa (sélo un
paciente tuvo una espirometria con VEF/CVF menor de
0,70) y probablemente vinculada al tabaquismo. La ci-
foescoliosis estuvo presente en mayor o menor grado en
los pacientes con DMD y con secuela de poliomielitis. Esta
esquelética, en general secundaria al trastorno neuromus-
cular, seguramente agrega una reduccién de la compla-
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Figura 3. Capacidad Vital Forzada medida en vigilia y porcentaje de tiempo acumulado (TA) durante el suefio con

saturacion de pulso de oxigeno (SpO,) menor a 90%.
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Figura 4. Gases en sangre en vigilia y desaturacion de O, en el suefio. A. PaQ, medida en vigilia y porcentaje de
tiempo acumulado durante el suefio con SpO, menor a 90%. B. PaCO, medida en vigilia y porcentaje de tiempo

acumulado durante el suefio con SpO, menor a 90%.

cencia tordcica. La edad y el tiempo de evolucidn de la
enfermedad se asocian en general a mayor nimero de com-
plicaciones infecciosas, por lo que es posible que los efec-
tos de las alteraciones neuromusculares y esqueléticas no
se observen en forma aislada. Es improbable que la dis-
tensibilidad puimonar se conserve normal por mucho tiem-
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po, ya que las infecciones broncopulmonares reiteradas
dejan secuelas cicatrizales que agregan una restriccién pul-
monar propiamente dicha.

1a medida de PImdax y PEmdx permite la estimacion
no invasiva y reproducible de la fuerza muscular respira-
toria. Mientras que el valor de la PImax depende, casi en
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Figura 5. Curvas ROC que comparan la capacidad de PaCO,, CVF y Plmax para predecir desaturacién de O,
(TA<90% mayor o igual a 20% del tiempo total de registro) durante el suefio. La linea punteada indica

una prueba diagndstica nula. Cuanto mayor sea el area encerrada por una curva hacia arriba y a la izquierda de la
linea punteada, mayor sera su capacidad diagndstica. Punto a: PaCO, igual o mayor a 46T, punto b: GVF igual o

menor a 36%; punto ¢: PImax igual o menor a -49 cmH,O.
2

su totalidad, de la fuerza desarrollada por el diafragma, la
PEmix esta estrechamente vinculada al esfuerzo conjun-
to de todos los grupos musculares espiratorios y al rebote
elastico téraco-pulmonar. La PImdx se correlaciona muy
bien con la presién transdiafragmdtica y, a diferencia de
esta técnica, no requiere para su medida el uso de catéteres
y balones en esdfago y estdmago. No hemos expresado la
PImax en referencia a valores normales, porque no exis-
ten a la fecha estudios publicados con valores en pobla-
ci6n normal aplicables a nuestro medio. No obstante, es
posible fijar un limite de PImdx en -60 cmH, O, por deba-
jo del cual la fuerza muscular inspiratoria puede conside-
rarse disminuida en ambos sexos y en todas las edades.
Se ha documentado que la PIméx disminuye antes que la
alteracion de la capacidad vital y los volimenes pulmo-
nares sea manifiesta, por lo que puede ser la prueba mas
sensible para el diagndstico'™. En esta serie no existié
una vinculacién clara entre las distintas enfermedades y
los grados de afectacién de la PImax y PEmadx. Lo reduci-
do del grupo quizas explique la ausencia de patrones es-
pecificos bien conocidos para cada enfermedad.
Nuestros resultados aportan elementos de juicio ¢lini-
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co Utiles para la indicacion del estudio respiratorio duran-
te el suefio. Es conveniente contar con estudios de vigilia
que orienten acerca de la existencia de desaturacién du-
rante el suefio. La PImdx igual o menor a-49 cmH,Oy la
capacidad vital forzada igual o menor a 36% fueron
predictores aceptables de desaturacién nocturna signifi-
cativa. El mejor predictor resulté Ia PaCO, (todos los pa-
cientes con PaCO, igual o mayora 46 T tuvieron desatu-
racién nocturna). En esta observacion puede existir algiin
grado de sesgo, puesto que la hipercapnia fue uno de los
criterios de seleccién para estudio, aunque no exclusivo.
La PaO, en vigilia mostré una pobre correlacién con la
desaturacién nocturna y, como era esperable, los pacien-
tes con hipoxemia severa (<55 T) profundizaron la desa-
turacion durante el suefio. Es importante destacar que cinco
de 18 pacientes con Pa0O, en vigilia mayor a 70 T (valor
que puede percibirse como correspondiente a una altera-
cién leve), presentaron desaturacion de O, significativa
en el suefio.

Desde el punto de vista evolutivo, el desarrollo de
hipoxemia o hipercapnia en vigilia es un hecho tardio en
los TNME de evolucién crénica. Las primeras alteracio-
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nes del intercambio gaseoso ocurren durante e] suefio REM,
y con la progresién de la enfermedad la hipoventilacion
puede generalizarse a todos los estadios del suefio resul-
tando en perfodos de hipoxia sostenidos que pueden al-
canzar un tercio de las horas del dfa. Este proceso de ins-
talaci6n insidiosa sorprende muchas veces al clinico con
una presentacion que recuerda enfermedades agudas
hipoxémicas con cor pulmonar!'?. Parecerfa importante
contar con un método apropiado para el diagnéstico pre-
coz de hipoventilacién nocturna. No hay duda que la po-
lisomnograffa (registro completo de variables fisiolégi-
cas durante el suefio), ofrece el diagndstico fisioldgico
més exhaustivo™. Sin embargo, no es claro atin cudles
son los pardmetros mds Utiles para el diagnéstico especi-
fico de hipoventilacion (por ejemplo, gases en sangre, pre-
sion parcial de CO, final espiratoria, presién parcial de
CO, transcutdnea), ni los [imites de corte para diagnosti-
car hipoventilacién clinicamente significativa. En nues-
tros pacientes realizamos polisomnografias cuando la cli-
nica orient hacia apneas del suefio y su rendimiento fue
muy bueno (tres diagndsticos positivos en cuatro enfer-
mos). La asociacién con apneas del suefio de tipo obstructi-
vo por colapso inspiratorio repetitivo de la via aérea orofa-
ringea puede observarse con relativa frecuencia en este
grupo de enfermos y requiere una estrategia particular de
tratamiento. El abordaje general que hemos usado, basa-
do en la evaluacidn clinica del paciente durante el suefio
por un técnico entrenado, y el registro de la SpO, (alma-
cenado digitalmente y analizado posteriormente), tiene nu-
merosas ventajas. Es no invasivo, interfiere minimamente
con el suefio y permite procesar los datos de manera rdpi-
da, estandarizada y con gran exactitud. Es posible tam-
bién realizar una oximetria no atendida por técnico, pero
aumenta el ndmero de estudios no vélidos por pérdida de
datos debido a sefiales defectuosas. Las limitaciones pro-
vienen de la necesidad de un flujo pulsatil adecuado, del
error del método (+ 2% de saturacion), y de la necesidad
de correlacionar al menos el valor inicial con la satura-
ci6n medida en sangre arterial. Una vez conocida esta re-
lacién, el seguimiento de los cambios de SpO, durante un
registro es exacto y reproducible. El diagnéstico de desa-
turacién puede clasificarse en:

a) episodios prolongados de SpQ, disminuida (dura-
cién de minutos a horas) (figura 1), que corresponden en

general a hipoventilacidn alveolar o inhomogeneidad de

la distribucién de la relacién ventilacién/perfusion pul-
monar; b) episodios cortos (“dips”™) de desaturacién (du-
racidon menor a un minuto) o un patrén equivalente, (“fluc-
tuante”) de saturacién, que responden en general a apneas
del suefio de tipo obstructivo!. Se ha estudiado la sensi-
bilidad y especificidad de este método para el diagndsti-
co de apneas del suefio y se ha demostrado su valor cuan-
do la probabilidad de enfermedad previa al estudio es ele-
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vadda'®. En este sentido, pensamos que esta interpreta-
cién de los mecanismos sélo tiene valor en el contexto
clinico fisiolégico de un trastorno neuro-misculo-esque-
lético, y sirve para la formulacién del diagnéstico cuando
estd acompafiada de una evaluacion clinica y de la fun-
cién pulmonar en vigilia. De otra forma, seria imposible
distinguir el trazado oximétrico de un TNME de urno co-
mrespondiente a una enfermedad pulmonar obstructiva cré-
nica. La desaturacion de O, puede cuantificarse de forma
de conocer cudnto del tiempo nocturno transcurre con
SpO, disminuida. Es conocida la variacion fisiolégica de
la SpO2 en individuos normales, por lo que valores me-
dios inferiores a 95% y tiempo de suefio mayor a 10%
con saturacién inferior a 93%, pueden considerarse anor-
males!. Se han establecido limites de corte arbitrarios
para diagnosticar desaturacién clinicamente significativa.
Hemos usado para este estudio el TA<90% mayor a 20%
de TTR. Esto implica la ocurrencia reiterada, dia a dia, de
perfodos nocturnos de hipoventilacién de aproximadamen-
te 90 minutos, que transcurren en hipoxia severa. Parece
razonable que una situacion de esta entidad tenga reper-
cusiones significativas sobre la arquitectura del suefio y
desencadene los mecanismos fisiopatoldgicos conocidos
de 1a hipoxia.

Teniendo en cuenta nuestros resultados, en esquema
racional de estudio de los pacientes con TNME deberia
transcurtir por tres etapas. Una inicial, de estudio de la
funcién pulmonar completa en vigilia. Una segunda eta-
pa, en caso de reduccién severa de los voliimenes pulmo-
nares, disminucién significativa de la fuerza muscular o
hallazgo de hipercapnia, en la que la oximetria de pulso
durante el suefio es suficiente para completar el diagnds-
tico. Finalmente, cuando existe sospecha de apneas del
suefio, o se comprueba alguna discordancia clinico-fisio-
16gica, la polisomnografia estard indicada. De esta mane-
racs muy probable que la insuficiencia respiratoria se diag-
nostique precozmente y se evite la aparicién de cor pul-
monar. '

Alos pacientes que presentaron desaturacién signifi-
cativa les hemos indicado ventilacién nocturna a largo
plazo. La evaluacidn de su eficacia requerird estudios ul-
teriores, ya que el tratamiento de la hipoventilacidn
alveolar crénica se ha visto transformado por el desarro-
llo de técnicas y aparatos de ventilacién no invasivos!!®'7,

Agradecimientos

Al Dr. D. Lorenzo por su experta colaboracién con las
polisomnogratias. Al Dr. Daniel Machiavello por el se-
guimiento clinico. A los técnicos: A. Da Rosa, L.
Chiappella, C. Ekroth, A. De Marco, N. Otaiio y R. Palesse
por la realizacién de los estudios.

133




Dres. José P Arcos, Maria N. Mdrquez, Adriana Muifio, Marta Gutiérrez, Laura De Castellet y colaboradores

Summary

Alveolar hipoventilation of progressive development is
the main cause of morbimortality in pacientes with neuro-
skeletic-muscular disorders.

Early diagnosis and non-invasive ventilation interven-
tion may restore respiratory function and improve survival.
With this aim, we studied respiratory function in vigil and

SpO, during nocturnal sleep in 29 patients (20h and 9 min;
ages: 8 to 80 years) carriers of stable neuromuscular or
skeletic diseases.

Results showed a moderate restrictive alteration (CPT
=744427.0%, CVE =51.1 £ 27.8%, PImax = -47.1 +
25.1 cmH,0, PEmdx = +46.8 = 34.9 cmH,0) and slight
hypoxaemia in vigil. Oxygen desaturation during sleep
showed a wide dispersion: time with SpO,< 90% =0 to
478 min (TA < 90% = 0 to 99% of total record time). In
three cases, asoociation with sleep obstructive apneas were
confirmed by polysomnography. TA < 90% was negatively
correlated with PIM and CVF regardless of the kind of
discases. High values of PaCO, in vigil were the best
predictor of desaturation during sleep. Methods and
diagnostic criteria are discussed, emphasizing long-term
non-invasive ventilation.

Résumé

L’hypoventilation alvéolaire 4 installation progressive est
la cause principale de morbimortalité chez des patients 2
troubles neuro-musculosquelettiques.

Le diagnostic précoce et I’ intervention avec ventilation
pas invasive peuvent rétablir la fonction respiratoire et
prolonger la survie. C’est dans ce but qu’on a étudié la
fonction respiratoire en veille et la SpO, pendant le
sommeil nocturne de 29 patients (20 hommes et 9 femmes,
dge: 8 a 80 ans) porteurs de maladies neuromusculaires
ou squelettiques en période stable.

Les résultats ont montré une altération restrictive

modérée (CPT = 74,4 * 27,0%, CVF = 51,1 + 27,8%,

PImax = -47,1 * 25,1 cmH O, PEmax = +46,8 + 34,9
emH,0) et hypoxémie légére en veille (PaO, = 78,3 +
17.8 T et PaCO, = 40,6 + 5.8T). La désaturation de 0,
pendant le sommeil a montré une vaste dispersion:le temps
avec SpQ,<90% =02 478 min. (TA <90% =02 99% du
temps total d’enregistrement). Dans 3 cas,on a confirmé
par polysomnographie I’association avec apnées
obstructives du sommeil. Le TA < 90% a correspondu
négativement avec laPIMet la CVE, indépendamment du
type de maladie. La PaCO, élevée en veille a été le meilleur
prédictif de désaturation durant le sommeil. On en discu-
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te les méthodes et les critéres diagnostiques, tout en mettant
I"accent sur I’indication de ventilation pas invasive 2 long
terme.
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