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Abordaje en ninos y adolescentes con
enfermedad neuromuscular

Existe una amplia lista de enfermedades neuromusculares, cada entidad
tiene manifestaciones clinicas, evolucion, prondstico y tratamientos
diferentes

El abordaje Kinésico se direcciona en los pilares de la Rehabilitacion Motriz y
Equipamiento, manejo de las alteraciones de la Deglucion y facilitacion del
habla en pacientes tragueostomizados a largo plazo, y el manejo
Respiratorio estandarizado

La falla respiratoria es la causa mas comun de morbilidad y mortalidad en
ENM progresiva de curso lento o rapido

la evaluacion y tratamiento del potencial compromiso respiratorio debe
permitir la realizacion de una propuesta para abordar esta poblacion
pediatrica




Abordaje Respiratorio Pediatrico ENM
progresiva de curso lento

Evaluar la debilidad de los musculos respiratorios, las deformidades toracicas y las
anomalias del control de la ventilacion

El aspecto en comun es la debilidad de los musculos respiratorios, la evolucion
progresiva hacia la insuficiencia respiratoria cronica (IRC) y la aparicion en algun
momento de la evolucion, de episodios de insuficiencia respiratoria aguda (IRA).

Hipercapnia que comienza durante el suefio

Ciertas condiciones tales como la c/foescoliosis, conducen a insuficiencia ventilatoria
por la restriccion debida a la deformidad toracica y a la alteracion de la geometria de
los musculos respiratorios. En estos casos, la fuerza de los musculos respiratorios
solo esta levemente alterada y la tos y el manejo de las secreciones suele ser normal
0 casi normal

DMD tienen un compromiso predominante de los mdusculos respiratorios y la
restriccion es secundaria a la debilidad. En el otro extremo, se encuentran los
pacientes con /Ajpoventilacion alveolar central que conservan la fuerza muscular
respiratoria y la capacidad pulmonar pero tienen trastornos centrales que los
conducen a hipoventilacion cronica.




Abordaje Respiratorio Pediatrico ENM
progresiva de curso lento

Pruebas Funcionales Respiratorias son de particular interés porque pueden
revelar la severidad del compromiso.

La Capacidad vital disminuye conforme aumenta la debilidad de los
musculos respiratorios y las deformidades toracicas

La Pimax y la Pemax evallan mas directamente la fuerza muscular
inspiratoria y espiratoria respectivamente.

La Pemax puede ser reemplazada con la medicion del flujo espiratorio pico
y es igualmente util para la evaluacion de la tos solo en ausencia de
obstruccion bronquial.

Los sintomas diurnos (cefaleas matinales, hipersomnia diurna, anorexia,
disminucion del rendimiento intelectual, etc.)




PRUEBAS FUNCIONALES RESPIRATORIAS

NINOS MAYORES
Flujos y voliumenes: espirometria (espirdmetros o neumotacografos)
Fuerza musculos respiratorios: Pimax, Pemax, pletismografia, pico flujo convencional y tosido.

INFANTES (3m-3afios)
Fuerza musculos respiratorios: Pimax, Pemax

ACEPTABILIDAD: La curva F/V provee mas detalle de la porcion inicial de la maniobra de CVF y da idea de la magnitud del
esfuerzo

REPRODUCTIBILIDAD: Minimo de 3 maniobras aceptables.
EVALUACION BASICA: P MAXs, PETCO2, CV, SAT 02
EVALUACION AVANZADA: EAB, Pdimax, P01/ PETCO2, PSG




L Name Sex: M

F Name: AGUSTIN Age 12
Identity number © 94 Height (cm): 165
Date of birth :  27/01/2000 Weight (kg): 65
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PRUEBAS FUNCIONALES RESPIRATORIAS

CVF

Maniobra: Calibrar el equipo. Demostrar la técnica. Lavado de manos.
Sentado, con clip nasal .Boquilla con labios cerrados y sin obstruir con la
lengua. Inhalacion rapida desde CRF. Sin pausa (a los sumo 1-2 seqg) exhalar

(“una explosion, no un soplido”) completamente. Minimo:3 maniobras.
Maximo: 8 maniobras.

Criterio de fin del test:
No puede continuar exhalando mas

No cambio en la curva V/t por mas 1 segundo, y exhalé > 3 segundos
en menores de 10 anos y > 6 segundos en mayores de 10 anos

Alteracion ventilatoria restrictiva: definicion: Disminucion de la

CPT < 80% del Tedrico. Grados de restriccion leve CPT< 80% Teorico,
moderada CPT < 60% Tedrico, severa <40% tedrico




Indice de Fuerza Muscular Respiratoria en

infant& WBRABSbilidad

Muscular Infante Sano

Pediatr Pulmonol. 1991;10(3):172-7.

Airway pressures during crying:

an index of respiratory muscle strength in infants with
neuromuscular disease.

Shardonofsky FR, Perez-Chada D, Milic-Emili J.

Meakins-Christie Laboratories, McGill University, Montreal, Canada.

Pediatr Pulmonol. 1989;6(1):14-8.

Airway pressures during crying in healthy infants.
Shardonofsky FR, Perez-Chada D, Carmueqga E, Milic-Emili J.
Meakins-Christie Laboratories, McGill University, Montreal, Canada




VALORES STANDARD EN NINOS Y ADOLESCENTES:
Pimax-Pemax y flujos picos tosidos

PRESION INSPIRATORIA MAXIMA: MEDIA (DS) (cmH20) 75.4 (23). Varones
PRESION ESPIRATORIA MAXIMA: MEDIA (DS) (cmH20) 95.7 (23) Varones
PRESION INSPIRATORIA MAXIMA: MEDIA (DS) (¢mH20) 63.1 (21) Nifias
PRESION ESPIRATORIA MAXIMA: MEDIA (DS) (cmH20) 80.3 (21) Nifias

PICO FLUJO TOSIDO: PERCENTILO (50t (I/m) desde 147 a 488  Nifias
PICO FLUJO TOSIDO: PERCENTILO (50t™) (I/m) desde 162 a 728  Varones

Cough Peak Flows: Standard Values for Children and Adolescents

Carlo Bianchi, MD Paola Baiardi, DMathSc Affiliations: From the Fondazione Don Carlo Gnocci Onlus, Centro IRCCS “Santa Maria Nascente,” Milan, Italy (CB); and
Consorzio Valutazioni Biologiche e Farmacologiche, Universita™ di Pavia e Fondazione S. Maugeri, Pavia, Italy (PB). American Journal of Physical Medicine &
Rehabilitation 2008

Predicted normal values for maximal respiratory pressures in caucasian adults and children
SH WILSON, NT COOKE, RHT EDWARDS, SG SPIRO

From the Department of Respiratory Medicine, Rayne Institute, University College Hospital, London

Thorax 1984;39:535-538




EVALUACION TUSIGENA

VIDEO 1

VIDEO 2




Deteccion precoz en potencial compromiso respiratorio

Disfagia y/o broncoaspiracion
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Cough Peak Flow as a Predictor of Pulmonary Morbidity in Patients with
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MANEJO RESPIRATORIO EN NINOS CON ENM

Grado de Recomendaciones

IDENTIFICAR RIESGOS DE COMPLICACIONES RESPIRATORIAS

LA LONGITUD DEL_CUBITO O ENVERGADURA DEL BRAZO DEBEN SER USADAS PARA PREDECIR FUNCION
PULMONAR EN NINOS CON ENM CUANDO SU TALLA NO PUEDA SER MEDIDA CORRECTAMENTE.(B).

LA CAPACIDAD VITAL DEBE MEDIRSE EN TODOS CON ENM CAPACES DE REALIZAR UNA ESPIROMETRIA COMO
PARTE DE LA EVALUACION RESPIRATORIA.(C)

MANEJO DE LAS SECRECIONES DE LA VIA AREA Y ENTRENAMIENTO DE MUSCULOS
RESPIRATORIOS

TOS INEFECTIVA( INCLUYENDO NINOS DE MAS DE 12 ANOS CON PFT <270 I/m) Y CON EPISODIOS DE INFECCION
RESPIRATORIAS, DEBEN INCORPORAR TECNICAS DE ASISTENCIA TUSIGENA.(C).

ASISTENCIA MANUAL DE LA TOS Y AIR STACKING PARA LOGRAR UNA CAPACIDAD DE INSUFLACION MAXIMA SON
METODOS EFECTIVOS PARA MEJORAR LA EFICIENCIA DE LA TOS Y DEBEN SER USADOS CUANDO ES
APROPIADO.(C)

ASISTENCIA TUSIGENA MECANICA(M I-E) DEBE SER CONSIDERADA EN NINOS CON PERDIDA DE LA FUNCION
BULBAR Y LOS QUE NO PUEDAN COOPERAR CON LA ASISTENCIA MANUAL O AIR STACKING O EN QUIENES ESTOS
METODOS NO SON EFECTIVOS. (C).

VENTILACION ASISTIDA

LOS NINOS CON HIPOVENTILACION NOCTURNA SINTOMATICA O HIPERCAPNIA DURANTE EL DiA DEBEN SER
SOPORTADOS CON VNI. (C).

British Thoracic Society guideline for respiratory management of children with euromuscular weakness
Thorax 2012;67:i1ei40. doi:10.1136/thoraxjnl-2012-201964




CAPACIDAD VITAL-CAPACIDAD DE INSUFLACION MAXIMA:
PROGRAMA DE RECLUTAMIENTO PULMONAR REGULAR

Volume (L)

Lung Volume Recruitment Slows Pulmonary Function Decline in Duchenne Muscular Dystrophy

Douglas A. McKim, MD, Sherri L. Katz, MDCM, Nicholas Barrowman, PhD, Andy Ni, MSc,
Carole LeBlanc, RRT

2012 American Congress of Rehabilitation Medicine




MANEJO NO INVASIVO DE SECRECIONES




ASISTENCIA TUSIGENA MECANICA




SOPORTE VENTILATORIO NO INVASIVO

Descompensacion aguda o de evolucidon crénica con hipercapnia
Intolerable, la VNI ha demostrado su eficacia.

La VNI no es solo una medida terapéutica de sostén hasta que la
complicacion sea superada sino que tiene efecto terapeutico en la
condicion cronica.

El efecto terapéutico de la VNI esta probablemente relacionado con la
disminucion de la carga de los musculos respiratorios, su reposo, con la
disminucion de la PaCO, y posiblemente con la reversion de la fatiga de
los musculos respiratorios.




SOPORTE VENTILATORIO NO INVASIVO







Gracilas

H.I.A.E.P. “Sor Maria Ludovica”
Bruno Javier FIERRO Lic. Klgo. Fta




