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• Existen diversas causas de debilidad muscular, entre las cuales encontramos 
las enfermedades neuromusculares (ENM),  las lesiones de la médula 
espinal, las enfermedades neurológicas primarias y la debilidad muscular 
adquirida en la unidad de cuidados intensivos.

• Las ENM tienen diverso origen y evolución, pero todas comparten la 
afección de los músculos respiratorios (inspiratorios, espiratorios y 
bulbares). 

• Las complicaciones respiratorias que pueden desarrollarse debido a estas 
patologías, son una causa conocida de morbilidad y mortalidad.

• La dificultad para generar una tos efectiva como mecanismo protectivo en 
este grupo de pacientes es una de las principales causas de admisión 
hospitalaria.

• La evaluación de la función pulmonar y de la tos puede ser útil en la 
selección de la técnica de asistencia mas adecuada para el tratamiento y 
seguimiento de pacientes con ENM.

• El propósito es proveer las herramientas para identificar, seleccionar y 
aplicar las técnicas para el manejo  respiratorio en pacientes con debilidad 
neuromuscular.

Algunas apreciaciones….



• Los músculos respiratorios 
cumplen una doble función, de 
generar gradientes de presión 
para movilizar volúmenes de aire 
en el ciclo respiratorio con la 
finalidad de oxigenación y 
eliminación de CO2 producido.

• El mecanismo tusígeno normal 
requiere de la conservación de la 
sensibilidad en toda la vía aérea y 
una secuencia muscular compleja 
que consta de tres fases.

• Podemos evaluar la tos en forma 
subjetiva o bien apoyarnos en 
medidas objetivas en determinar 
la tos efectiva.

• La evaluación nos servirá para la 
selección de la mejor técnica de 
asistencia de la tos.
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Gentileza  Dr Renteria



CVF: Hallazgo patológico 



Asistencia a la CVF: Capacidad 
insuflación pulmonar CIPP o CIM 



Debilidad de Alt. Control anomalías de la
los MR Ventilatorio caja torácica

IC- diafragma hipoventilación noche / día
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desnutrición

Insuficiencia respiratoria aguda y crónica
Gentileza  Dr de Vito

Desde el punto de vista Respiratorio las enfermedades neuromusculares 
se pueden agrupar con ciertos criterios evolutivos fisiopatológicos 



Guía BTS Manejo respiratorio Pediátrico ENM



• Patrones respiratorios clínicos: Observación, mecánica, frecuencia       
respiratoria, LLANTO(fuerza), auscultación, TOS (sonido).

• Interrogatorio Cuidador: Respiración, Sueño y Alimentación.
• Oximetría de pulso: Saturación O2 y Frecuencia cardíaca.
• Medidores de flujo pico espiratorio para evaluar la TOS. 
• Fuerza de Músculos Respiratorios: PIMAX  PEMAX
• Capacidad Vital Forzada( espirómetro o medidor flujo/volumen)
• ETCO2: CO2 al final de la espiración.
• Gasometría arterial: EAB 
• Estudio de la Deglución : Clínica y Estudios complementarios.
• Poligrafía o Polisomnografía
• Oxicapnografía: Análisis de datos guardados.
• Imagenología
• Pletismografía
• Tecnología multiparamétrica : Análisis de datos respiratorios guardados.

Identifico y Selecciono herramientas básicas



Herramientas Avanzadas
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Identifico objetivamente la Tos

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



Fuerza Muscular 
Respiratoria Niños



Fuerza Muscular Respiratoria Niños y Adolescentes



ETCO2
02

SAT02
Hipoventilación

• Método de evaluación de la ventilación.
• Es no invasivo, con una buena relación costo efectividad, al evitar 

complicaciones clínicas
• Es la medida y visualización de los parámetros básicos de la CO2, que 

incluye la CO2 al final de la espiración (ETCO2).
• El 02 no provee asistencia a los músculos respiratorios débiles.
• La Hipoventilación es confundida  con un problema en la transferencia de 

02 y la administración de 02 enmascara el problema.
• El 02 NO es el tratamiento de la Hipoventilación, el 02 mejorará la SAT02 

pero no la Hipoventilación.
• En la  Hipoventilación el  C02 aumenta  y la SAT02 desciende=Insuficiencia 

Respiratoria Hipercápnica.
• La ventilación mecánica con aire y sin 02,  disminuye el CO2 alveolar, 

corrige la SatO2 y reposa los Músculos Respiratorios.



Supplemental Oxygen Impairs Detection of Hypoventilation by Pulse Oximetry*. Eugene S. Fu, MD. CHEST 
2004; 126:1552–1558

• El uso de O2 
suplementario 
enmascara la 
hipoventilación.

• Sólo en los pacientes 
respirando aire 
Ambiente, la 
oximetría de pulso 
puede mostrar el 
evento
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Selección y Aplicación de la tos de 
acuerdo al PFT Niños > 12 años

Gentileza  Centro del Parque



ASISTENCIA MANUAL TOS
EDUCACION DE LA TECNICA 



ASISTENCIA MECANICA TOS 
EDUCACION DE LA TECNICA
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CAPACIDAD VITAL-CAPACIDAD DE INSUFLACIÓN MÁXIMA:
PROGRAMA DE RECLUTAMIENTO PULMONAR REGULAR

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

• RANGO DE MOVIMIENTO DE CAJA 
TORÁCICA ( contractura  anquilosis)

• PROGRAMAS DE INSUFLACIONES 
PULMONARES DIARIAS

• DISMINUYEN EL DESARROLLO DE 
ATELECTASIAS Y COLAPSO ALVEOLAR 
POR VENTILACIÓN A BAJOS 
VOLÚMENES



Aplicación Ventilación Mecánica No Invasiva
• Descompensación aguda o de evolución crónica con hipercapnia intolerable, la VNI 

ha demostrado su eficacia.
• La VNI no es solo una medida terapéutica de sostén hasta que la complicación sea 

superada sino que tiene efecto terapéutico en la condición crónica.
• El efecto terapéutico de la VNI esta probablemente relacionado con la 

disminución de la carga de los músculos respiratorios, su reposo, con la 
disminución de la PaCO2 y posiblemente con la reversión de la fatiga de los 
músculos respiratorios. 

• Tiene como objetivo, revertir la hipoventilación alveolar.
• Soporte en sesion de aclaramiento de secreciones ayudando a prevenir fatiga 

muscular. 



The protocol used at the
University of Wisconsin is as follows:

• 1. CoughAssist machine, 4 sets of 5 breaths, followed by oral suctioning of secretions

• 2. Secretion mobilization with manual or mechanical chest physiotherapy

• 3. CoughAssist machine, 4 sets of 5 breaths, and oral suctioning

• 4. Postural drainage (Trendelenburg positioning) for 15 to 20 minutes as tolerated

• 5. CoughAssist machine, 4 sets of 5 breaths and oral Suctioning

Mary K. Schroth
Special Considerations in the Respiratory Management of Spinal Muscular Atrophy
Pediatrics 2009



PROGRAMA DE ASISTENCIA DE LA TOS
Un ejemplo: NIÑA 17 MESES, AME I , ANTECEDENTES 4 INTERNACIONES POR INFECCION RESPIRATORIA,  SIN CONTROL DE TRONCO SIN 

CONTROL CEFALICO, LLANTO TOS Y FONACION DEBIL,  HIPOTONIA GENERALIZADA CON RESPIRACION PARADOJICA CON COLAPSO 
TORACICO Y PROTRUSION ABDOMINAL. ALIMENTACION VIA ORAL. . AUSCULTACION REGULAR ENTRADA DE AIRE POR RONCUS.  
PIMAX 40 CMH2O  PEMAX 35 CMH20  SAT02 94%  FC 110  FR  30   ETCO2  NO REPRODUCIBLE.    EAB:  PH 7,35/PC02 44 mmhg/ PO2 
70mmhg/bicarbonato 26mmol/L/ EB 0,5mmol/L / SATO2 94%   ( AIRE AMBIENTE) 

ESTRATEGIA TERAPÉUTICA: 
A  Unica forma ( mecanico o manual)
B  COMBINADO

PRESIONES in-ex DE USO IDEAL 40  cmH20 Rango 30/50.
EVALUAR SIEMPRE EFECTIVIDAD CONFORT DESCANSO TOLERANCIA DEGLUCION DE SECRECIONES  ASPIRACION?

PROTOCOLO TERAPEUTICO HOSPITALARIO (EDUCACION)
MI-E + CT-A( compresión toraco-abdominal en exuflaciòn) 1 SERIE DE 5 RESPIRACIONES para expulsar secreciones
1. Movilizaciòn y Eliminaciòn de secreciones con DP+AFE+CT-A( durante presencia de tos) 10 MINUTOS
2. MI-E  4 SERIES DE 5 RESPIRACIONES 
3. Movilizacion y Eliminacion de secreciones con DP+AFE+CT-A  10 MINUTOS
4. MI-E  4  SERIES DE 5  RESPIRACIONES

En ausencia de secreciones terminar con M-I ( solo insuflaciones) 
En presencia de secreciones evaluar nesecidad de ASPIRACION 

PROTOCOLO TERAPEUTICO HOGAR (EDUCACION)

CONDICIÓN ESTABLE( 3 VECES/DÍA)
1. Movilizaciòn y Eliminaciòn de secreciones con DP+AFE+CT-A 10 minutos.
2. Movilizaciòn y Eliminaciòn de secreciones con DP+AFE+CT-A con/sin VMNI 10 min.
3. Movilizaciòn y Eliminaciòn de secreciones con DP+AFE+CT-A o TOS guiada 10 min.
Evaluar nesecidad de ASPIRACION

CONDICIÓN INESTABLE (6VECES/DÍA) Y MANEJO HOSPITALARIO EN CONTEXTO AGUDO



HERRAMIENTAS BASICAS

PRACTICO
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