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Rehabilitacion respiratoria en el paciente
neuromuscular: efectos sobre la tolerancia
al ejercicio y musculatura respiratoria.
Resultado de una serie de casos
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Respiratory rehabilitation in neuromuscular patients: effects on exercise tolerance
and respiratory muscles

Background: The pulmonary rehabilitation (PR) has acquired an important role in neuromuscular
patient treatment. The aim was to investigate the effects of PR program on 6-minute walking test varia-
bles (6MWT) and respiratory muscle function (RMF) in patients with neuromuscular disease. Patients
and Methods.: In the study were included 13 patients, age 12.5 + 2.8 years old. Seven of them were able
to walk (2 Facioscapulohumeral Muscular Dystrophy (FSHD), 1 Becker Muscular Dystrophy, 1 Conge-
nital Myopathy, 1 Bethlem Syndrome, 2 Duchenne Muscular Dystrophy), and 6 were unable to walk (4
Duchenne Muscular Dystrophy, 1 Spinal Muscular Atrophy (SMA) type Il and 1 SMA II). The results
of RMF and 6MWT before and after 13 weeks of respiratory muscle training (RMT) (40-50% Pimax
and 60-70% Pemax) and aerobic training (AT) (50% heart rate reserve) were analyzed. Wilcoxon test
with 95% confidence interval was used to assess statistical significance. Results: Significant changes
(p < 0.05) were observed in the averages of dyspnea score that decreased in 1.8 points (from 4.4 to 2.6,
-40.9%) and in sustained inspiratory pressure (Pims) that increased in 14.3 cm H,O (from 16 to 30.3;
+89.4%). Other variables that assessed aerobic capacity (6 MWT, heart rate and leg fatigue) and RMF
(Pimax and Pemax) showed a trend towards improvement, but did not reach statistical significance.
Conclusion: In patients with neuromuscular diseases significant changes in dyspnea after cardiopul-
monary training protocol were observed. Moreover, the moderate intensity respiratory muscle training
was well tolerated and an effective method to generate significant increases in Pims, constituting an
alternative to previously established protocols.

Key words: Pulmonary rehabilitation, neuromuscular disease, respiratory muscle training, six minute
walk test, aerobic exercise, children.

Resumen

Introduccion: La rehabilitacion respiratoria (RR) ha adquirido un papel importante en el manejo
del paciente con enfermedad neuromuscular. El objetivo de este estudio fue investigar los efectos de
un programa de rehabilitacion respiratoria (RR) sobre variables del test de caminata de 6 min (C6M)
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v funcion muscular respiratoria (FMR) en pacientes con patologia neuromuscular. Pacientes y Méto-
dos: En el estudio se incluyeron 13 pacientes, edad: 12,5 + 2,8 anios, de los cuales 7 son ambulantes (2
distrofia muscular (DM) fascio-escapulo-humeral, I DM de Becker, 1 miopatia congénita, 1 sindrome
de Bethlem, 2 DM de Duchenne); y 6 no son ambulantes (4 DM de Duchenne, I atrofia espinal (AT)
tipo 3y 1 AT 2). Se analizaron los registros de FMR y C6M al inicio y posterior a 13 semanas de entre-
namiento muscular respiratorio (40-50% Pimax y 60-70% Pemax) y cardiopulmonar (50% de FCR).
Se utilizo el test no paramétrico de Wilcoxon con un intervalo de confianza de 95%. Resultados: Se
observaron cambios significativos (p < 0,05) en el puntaje de disnea que disminuyo 1,8 puntos (de 4,4
a 2,6, -40,9%) y en la presion inspiratoria maxima sostenida (Pims) que aumento 14,3 cm de H,O (de
16 a 30,3 cm H>0; +89,4%). Las otras variables que evaluaron capacidad aerdbica (C6M, frecuencia
cardiaca y fatiga de las piernas) y funcion de los musculos respiratorios (Pimax y Pemax) mostraron
una tendencia a la mejoria, sin embargo, no alcanzaron significacion estadistica. Conclusiones: En pa-
cientes con enfermedades neuromusculares se observan cambios significativos en la disnea posterior a
un protocolo de entrenamiento cardiopulmonar. Por otra parte, el entrenamiento muscular respiratorio
de moderada intensidad fue un método bien tolerado y efectivo para generar incrementos significativos
en la Pims, constituyendo una alternativa a los protocolos previamente establecidos.

Palabras clave: Rehabilitacion pulmonar, enfermedad neuromuscular, entrenamiento muscular

respiratorio, test de marcha de 6 min, ejercicio aerdbico, nifios.

Introduccion

La rehabilitacion respiratoria (RR) ha adqui-
rido un papel importante en el tratamiento del
paciente pediatrico con enfermedad respiratoria
cronica. En nuestro pais, forma parte de las es-
trategias de intervencion terapéutica para mitigar
los efectos del deterioro cardiopulmonar causado
por este tipo de patologias!.

Los pacientes neuromusculares son uno de los
grupos beneficiados de los planes y programas
de RR, debido a que la debilidad de los musculos
respiratorios forma parte del sustrato fisiopa-
tologico de la falla respiratoria. Este fenomeno
conduce a hipoventilacion alveolar e hipercapnia,
asi como también, expansioén pulmonar inadecua-
da y formacion de micro atelectasias, causando
desigualdad de la relacion V’/Q’ e hipoxemiaZ.
Por otra parte, la debilidad de los musculos
espiratorios, asociado a la debilidad muscular
inspiratoria conduce a inefectividad de la tos lo
que aumenta el riesgo de neumonia®. En este con-
texto, el entrenamiento muscular respiratorio ha
adquirido protagonismo dentro de los planes de
RR gracias a los beneficios observados tanto en
la fuerza como resistencia muscular respiratoria,
razén por la cual, se encuentra recomendado en
las guias nacionales de rehabilitacion para nifios
con enfermedades respiratorias cronicas’>*°,

En adicion a la disfuncion muscular respira-
toria, los pacientes con patologia neuromuscular
experimentan alteracion del rendimiento fisico y
baja capacidad de ejercicio dinamico, caracteri-
zado por menores niveles de consumo de oxigeno
(VOy,), gasto cardiaco y ventilacion durante el
ejercicio submaximo, asi como también, menores
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peaks de rendimiento durante los tests de ejerci-
cio maximo®. Flaherty y cols demostraron que en
pacientes con miopatia mitocondrial se produce
una respuesta al ejercicio hiperventilatoria e hi-
percirculatoria, lo que demuestra la ineficiencia
de los sistemas de transporte y consumo de oxi-
geno de estos pacientes durante el ejercicio’. Por
otra parte, se ha observado en las distrofinopatias
un control alterado de flujo sanguineo muscular
debido a deficiencias en los mecanismos de sin-
tesis de oxido nitrico muscular, disminuyendo
la capacidad vasodilatadora durante el ejercicio
comprometiendo asi el rendimiento fisico®. Por
esta razon se ha propuesto que el entrenamiento
aerobico puede ser una alternativa para mitigar
el impacto funcional del defecto fisioldgico
originado por la desregulacion proteica. En este
contexto, se ha demostrado en pacientes con
distrofinopatias que el ejercicio aerdbico de baja
a moderada intensidad aumenta el VO, maximo,
sin signos de dafio muscular, concluyendo que
el entrenamiento aerdbico es un método seguro
para aumentar el rendimiento fisico de estos
pacientes®!°,

Si bien es cierto, existen reportes publicaciones
sobre los efectos beneficiosos del entrenamiento
muscular respiratorio (EMR) y cardiopulmonar
(CP) sobre variables funcionales de pacientes
neuromusculares, aun existe controversia respecto
a los posibles riesgos y beneficios de estas estra-
tegias terapéuticas. Por esta razon, el objetivo del
estudio fue evaluar los efectos del entrenamiento
muscular respiratorio y cardiopulmonar sobre
variables del test de caminata de 6 min, fuerza y
resistencia muscular respiratoria en una serie de
pacientes con falla de bomba primaria.
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Pacientes y Métodos

Este estudio corresponde a una serie pros-
pectiva de casos donde se evalu6 el efecto de
13 semanas de EMR y CP de pacientes con
patologia neuromuscular pertenecientes al
programa de rehabilitacion respiratoria infantil
del hospital clinico Dr. Guillermo Grant Be-
navente de Concepcion (HGGB).

Pacientes

En el estudio se incluyeron 13 pacientes de
los cuales 7 pueden desplazarse de manera au-
tonoma a través de la marcha (2 con distrofia
muscular fascio-escapulo-humeral (DMFEH),
1 con distrofia muscular de Becker (DMB), 1
con miopatia congénita (MC), 1 con sindrome
de Bethlem (SB), 2 con distrofia muscular de
Duchenne (DMD)); y 6 requieren silla de rue-
das para desplazarse (4 con distrofia muscular
de Duchene (DMD), 1 con atrofia espinal tipo
3 (AT3) y 1 con atrofia espinal tipo 2 (AT 2)).
Cada uno de los pacientes fue derivado previa
indicacion médica al programa de rehabilita-
cion respiratoria infantil del HGGB.

En la Tabla 1 se muestra los datos genera-
les, distribucion de patologias y funcion pul-
monar de los pacientes de este estudio.

Protocolo de evaluacion

Todos los pacientes se sometieron al pro-
tocolo de evaluacion inicial disefiado por el
equipo de RR del HGGB, que consiste en
evaluacién de funcion pulmonar y funcion
muscular respiratoria. Solo aquellos pacientes
que preservaban la posibilidad de caminar de
manera autonoma, realizaron test de caminata
de 6 min (C6M).

Las espirometrias se realizaron con un equi-
po Microlab ML-3500 segtin los estandares
publicados por la Sociedad Chilena de Enfer-
medades Respiratorias!'!2. Se registr6 VEF,,
CVF, VEF,/CVF y FEF;s.ss en valor absoluto
y porcentaje de su valor predeterminado segiin
Knudson y cols'.

La fuerza de los musculos respiratorios
se evaluo a través de la presion inspiratoria
maxima (Pimax), medida a través de un es-
fuerzo inspiratorio maximo mantenido por al
menos un segundo desde el volumen residual;
y presion espiratoria maxima (Pemax) medida
a través de un esfuerzo espiratorio maximo
mantenido por al menos un segundo desde la
capacidad pulmonar total. Como instrumento
se utilizd un “pimdémetro” aneroide NS120-
TRS calibrado en centimetros de agua (desde
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Tabla 1. Caracteristicas de 13 pacientes con
enfermedad neuromuscular

Caracteristicas generales

Hombres (n) 8

Edad (afios)* 12,5+2,8
Peso (kg)* 47,3+ 15,5
Talla (m)* 1,5+0,1
Ambulantes (n) 7
Diagnosticos

Distrofia muscular Facio-escapulo-humeral
Distrofia muscular de Becker

Distrofia muscular de Duchenne

Miopatia congénita

Sindrome de Bethlem

Atrofia espinal tipo 3

—_—— Oy = B

Atrofia espinal tipo 2

Funcion pulmonar

VEF, (L)* 2,0+0,5
% 87,8+ 18,7
CVF (L)* 2,3+0,5
% 87,8 +20,7
VEF,/CVF* 0,88 + 10,6
FEF>5.75 (L/S)* 2,7+1,4
% 91,5+ 42,1

*Cada cifra representa la media aritmética = 1 DS. VEF;: Vo-
lumen espiratorio forzado en el primer segundo; CVF: Capa-
cidad vital forzada; FEF,s.7s: Flujo espiratorio forzado entre
el 25y 75 de la CVF. %: porcentaje del valor de referencia’®.

0a+120y desde 0 a -120 cm de H,O). Los valores
obtenidos de Pimax y Pemax se expresan en valores
absolutos y porcentaje del valor normal segiin va-
lores de referencia esperados, segun la edad y sexo
determinados por Szeimberg y cols'. La resistencia
muscular respiratoria se evalu6 a través de la presion
inspiratoria maxima sostenida (Pims) con una val-
vula umbral Threshold IMT (Phillips Respironics®),
que consiste en la medicion de tolerancia a cargas
incrementales (resistencia) donde se aumenta la car-
ga cada 2 min (a través de incrementos de la carga
del resorte de la valvula) hasta la carga maxima que
el paciente podia sostener por 2 min' (Figura 1).

El test de caminata de 6 min (C6M) se realizod
en aquellos pacientes que podian deambular (n = 7)
seguin protocolo ATS y considerando adaptaciones
para poblacion pediatrica, donde se indica realizarlo
en un sitio absolutamente plano con una longitud
igual o superior a 30 metros, no transitado, donde el
nifio debe realizar la mayor cantidad vueltas por el
tramo delimitado en 6 min. Se registra percepcion
subjetiva de disnea, fatiga de piernas (a través de
la escala de Borg), saturacion y frecuencia cardiaca
antes y después el test. La distancia caminada se
expresa en metros (m) y en porcentaje del resultado
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normal para la edad segun valores de referencia
de Geiger y cols'.

Protocolo de entrenamiento cardiopulmonar

En aquellos pacientes capaces de deambular,
el entrenamiento cardiopulmonar se realizé dos
veces por semana, y consistio en 2 intervalos de
10 min al 50% de la frecuencia cardiaca de re-
serva (FCR), con una pausa de 5 min entre cada
intervalo.

El protocolo se realizo en treadmill a la veloci-
dad promedio obtenida en el test de C6M, y con
pendiente ajustada segun tolerancia para lograr la
intensidad de ejercicio indicada seglin frecuencia
cardiaca (50% de FCR). Se registré frecuencia
cardiaca a través de un monitor Polar®, saturacion
de la hemoglobina a través de un oximetro de
pulso (Nonin® Onyx 9500), disnea y fatiga de
piernas a través de la escala de Borg antes, duran-
te (cada dos min) y después del entrenamiento.

Al inicio y al final del protocolo se realiz6 ca-
lentamiento y vuelta a la calma respectivamente,
asi como ejercicios de flexibilizacion general.

Protocolo de entrenamiento muscular
respiratorio

El protocolo de entrenamiento muscular res-
piratorio se llevé a cabo una vez al dia de lunes
a domingos con una valvula de carga umbral
Threshold PEP o IMT (Phillips Respironics®).

El entrenamiento muscular inspiratorio consis-
ti6 en 3 series de 3 min de ventilacién a demanda
a través de la valvula, con una carga entre el 40 y
el 50% de la Pimax y con 1 minuto de descanso
entre cada serie.

El entrenamiento muscular espiratorio consis-
ti6 en 3 series de 15 espiraciones a través de la
valvula, con una carga entre el 60% y 70% de la
Pemax y 1 minuto de descanso entre cada serie
(Figura 1).

Andlisis estadistico

El analisis estadistico se realizo con el progra-
ma SPSS 11,5 donde se aplico el test no paramé-
trico de Wilcoxon para muestras pareadas con un
nivel de significancia de p < 0,05.

Resultados

Efecto del entrenamiento cardiopulmonar

El protocolo de entrenamiento cardiopulmo-
nar se desarrolld en 7 pacientes, de los cuales 4
(DMD, SB, MC, DMB) lo asociaron al entrena-
miento muscular respiratorio domiciliario. La
distancia caminada durante la C6M aumentd en
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Figura 1. Paciente con diagndstico de distrofia muscular
de Duchenne realizando entrenamiento muscular respira-
torio con valvula Threshold IMT. Se cont6 con consenti-
miento y asentimiento informado para la publicacion de
esta fotografia.

24 metros (6,3%; p: ns), la frecuencia cardia-
ca disminuy6 en 4 ciclos/min (3%; p: ns) y la
percepcion subjetiva de esfuerzo a través de la
disnea y fatiga de piernas disminuy¢ 1,8 (40,9%;
p <0,05) y 1,1 (21,5%; p: ns) puntos respecti-
vamente respecto a los resultados observados
durante la C6M, previo al inicio del programa
de RR. No se observaron diferencias en el ren-
dimiento durante la C6M en aquellos pacientes
que asociaron EMR al entrenamiento CP. En la
Tabla 2 se muestra el impacto del entrenamiento
cardiopulmonar sobre las variables de la CoM
expresados en promedio y desviacion estandar.
En la Figura 2 se muestran los resultados indivi-
duales de la C6M, y en la Figura 3 los promedios
de disnea y fatiga de piernas antes y después del
programa de RR respectivamente.

Efecto del entrenamiento muscular
respiratorio

El protocolo de EMR domiciliario se desarro-
116 en 10 pacientes, de los cuales 4 lo asocid a
entrenamiento CP. No se observaron diferencias
significativas en los resultados del EMR entre
aquellos pacientes que realizaron entrenamiento
CP y los pacientes no ambulantes. En promedio
la Pimax aument6 9,4 cm de H,O (18,2%; p: ns),
Pemax aument6 10 cm de H,O (25,3%, p: ns), la
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Tabla 2. Impacto del entrenamiento cardiopulmonar sobre variables del test de C6M

Variable Pre RR*
Distancia (m) 379,9 + 118
% valor predeterminado 56,3+ 17,6
FC (ciclos/min) 1323+15
Saturacion (%) 98,4+ 0,8
Disnea (puntaje) 44+22
Fatiga de piernas (puntaje) 5,1£29

Post RR* p
403,9+105,3 ns
60,3 + 15,8
128,3 +32 ns
98,9+ 1,1 ns
2,6 £1,8 <0,05
4+1,8 ns

C6M: caminata de 6 min; RR: Rehabilitacion respiratoria; FC: Frecuencia cardiaca; *Se expresa el valor de la media

aritmética = 1 DS.

Pre RR PostRR

600
= 500 f — 5
38 — ~+—DMFEH
§ 400 4% —=-MC
£ A—-——""—‘ —-+—SB
E 300
3] —=<=DMD
.g 200 o —=DMD Figura 2. Resultados individuales del C6M
s / ) antes y después del programa de rehabilita-
% 100 ~¢-DMFEH cion respiratoria. DMFEH: Distrofia muscular
o ——DMB facio-escapulo-humeral; MC: Miopatia congé-
0 nita; SB: Sindrome de Bethlem; DMD: Dis-

trofia muscular de Duchenne; DMB: Distrofia
muscular de Becker; RR: Rehabilitacion
respiratoria.

mDISNEA ®mFATIGA DE PIERNAS

5,1

Pre RR PostRR

Figura 3. Efecto de la rehabilitacion respira-
toria sobre la percepcion subjetiva de esfuerzo
al final del test de C6M. RR: Rehabilitacion
respiratoria. La cifra sobre cada columna
representa la media aritmética del puntaje de
disnea y de fatiga de piernas. *p < 0,05.

Pims aumento6 14,3 cm de H,O (89,4%; p < 0,05)
y la relacion Pims/Pimax aumenté de 0,31 a
0,49. En solo dos pacientes (DMD y DMB) se
observé disminucion en los valores de Pimax (en
5y 10 cm de H,O respectivamente), y solo en un
paciente (DMD) se observd disminucion en la
Pemax (en 10 cm de H,0).
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En la Tabla 3 se muestran los resultados del
EMR domiciliario sobre la fuerza y resistencia
de los musculos respiratorios. Las Figuras 4 y 5
muestran los resultados individuales del entrena-
miento muscular respiratorio sobre la fuerza de
los musculos inspiratorios y espiratorios respec-
tivamente.
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Tabla 3. Efecto del entrenamiento muscular respiratorio diferenciado sobre la fuerza y resistencia
de los misculos respiratorios

Presiones (cm de H,O) Pre RR* Post RR* P
Pimax 51,6 £ 18 61+ 18,7 ns
Pemax 39,5£19,2 49,5 +£23 ns

Pims 16 £4,5 30,3+ 6,4 <0,05

Pimax: Presion inspiratoria maxima; Pemax: Presion espiratoria maxima; Pims: Presion inspiratoria maxima sostenida.
Las cifras representan la media aritmética + 1 DS.

90
—-DMD
80
&————-—‘_'—7. -m-DMD
70 +
o) ——SB
£ DMD
£ 50 > > Figura 4. Resultados individuales del efec-
o / —#=DMD to del entrenamiento muscular respiratorio
x “/w“ —e-DMD diferenciado, sobre la fuerza muscular inspi-
[y} . . e, . . . ;.
£ 30 e ratoria. Pimax: Presion inspiratoria maxima;
o 20 = - ——MC DMD: Distrofia muscular de Duchenne;
——AT2 SB: Sindrome de Bethlem; MC: Miopa-
10 —AT3 tia congénita; AT2: Atrofia espinal tipo 2;
0 AT3: Atrofia espinal tipo 3; DMB: Distrofia
Pre RR PostRR —+-DMB muscular de Becker; RR: Rehabilitacion
respiratoria.
100
w .// ~ovb
80 -=-DMD
g 20 . —+-SB
=<=DMD e
£ &0 Figura 5. Resultados individuales del efec-
Q so —+=DMD to del entrenamiento muscular respiratorio
% a0 ’~ —o-DMD diferenciado, sobre la fuerza muscular espi-
£ ratoria. Pemax: Presion espiratoria maxima;
30 O 4
& ——MC DMD: Distrofia muscular de Duchenne;
20 —AT2 SB: Sindrome de Bethlem; MC: Miopa-
10 XK —AT3 tia congénita; AT2: Atrofia espinal tipo 2;
0 ——DMB AT3: Atrofia espinal tipo 3; DMB: Distrofia
Pre RR PostRR muscular de Becker; RR: Rehabilitacion
respiratoria.
Discusion En relacion al entrenamiento cardiopulmonar,

el protocolo se ajustd a lo recomendado en las
guias nacionales de RR para pacientes con pato-
logia respiratoria cronica, donde se recomienda

Los principales resultados del estudio son:
(i) En el paciente neuromuscular ambulante, el

entrenamiento cardiopulmonar aerébico interva-
lico produjo una disminucién de la percepcion
subjetiva de disnea durante el C6M; (ii) 13 se-
manas de entrenamiento muscular respiratorio
de moderada intensidad mostr6 ser un método
efectivo y bien tolerado para mejorar resistencia
muscular respiratoria en pacientes neuromuscu-
lares, evaluada a través de la presion inspiratoria
maxima sostenida.
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realizar entrenamiento fisico general en cicloer-
gometro o treadmill al 50% de la carga méaxima
alcanzada por el paciente!. Sin embargo, en el
contexto del paciente neuromuscular, dada la
dificultad para realizar pruebas maximas de ejer-
cicio, se utilizo el 50% de la frecuencia cardiaca
de reserva como intensidad de prescripcion. Una
reciente revision muestra que en pacientes con
desoérdenes neuromusculares, las intensidades de
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entrenamiento aerébico que han tenido mejores
resultados oscilan entre el 50 y 85% de la FC
maxima, por 15 a 45 min por sesion, 2 a 4 sesio-
nes por semana y con una duracion de 8 semanas.
Logrando mejoras en las actividades de la vida
diaria, reduccion en la frecuencia cardiaca de
entrenamiento y aumentos en el VO, max®. Sveen
y cols demostraron en pacientes con DM Becker
que 12 semanas de entrenamiento cardiopulmo-
nar mejora el VO, en un 47%, asi como también
la fuerza muscular y la percepcion de funcion
fisica; sin aumento de los niveles plasmaticos
de CK o signos histologicos de ruptura de fibras
musculares'®. En nuestro estudio no contamos
con medicion de VO, max, pero el test de C6M
es una alternativa viable para evaluar funcioén
cardiopulmonar en condiciones dindmicas con
una alta correlacién con intercambio gaseoso
y transporte de oxigeno'®. Por otra parte, en el
paciente neuromuscular, se ha planteado que el
test de C6M ha demostrado ser una herramienta
valida para caracterizar la deambulacion y eva-
luar la progresion del deterioro de la marcha,
observandose disminuciones de 57 metros en la
distancia caminada durante el C6M anualmen-
te!”!8. Esto nos ha llevado a considerar la dis-
minucion de la disnea y de la frecuencia cardiaca
(evaluada inmediatamente posterior al test) como
indicadores de adaptacion al esfuerzo. En nuestro
estudio, observamos aumentos no significativos
en la distancia caminada en 24 metros, asi como
también disminucion de la frecuencia cardiaca y
de la fatiga de piernas al final del test de C6M,
siendo solo significativa la disminucion de la
percepcion de disnea.

Respecto al entrenamiento muscular respira-
torio, las actuales guias nacionales recomiendan
utilizar niveles de cargas de 30% de la Pimax y/o
Pemax correspondiente, a través de un protocolo
intervalico de duracion progresiva con descan-
so inter-series no mayor a 2 min'. El protocolo
realizado en este estudio se desarroll6 siguiendo
principios de entrenamiento de resistencia para
musculatura inspiratoria y fuerza para muscu-
latura espiratoria, razén por la cual las cargas
de entrenamiento fueron 40-50% de Pimax con
protocolos basados en tiempo de entrenamiento
y 60-70% de Pemax con protocolo basado en
repeticiones. En este contexto, es aun materia de
discusion el porcentaje de carga a la que deben
ser entrenados los musculos respiratorios para
obtener los mejores resultados con un menor
riesgo de dafio muscular. Se ha evidenciado que
cargas de entrenamiento de entre 20 y 40% con
protocolos domiciliarios son efectivas para lograr
mejoras signifcativas en Pimax y/o Pemax en
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el paciente neuromuscular y paciente con pato-
logia restrictiva>®. No obstante, protocolos de
mayor intensidad también han mostrado efectos
beneficiosos en la funcién muscular respiratoria.
Koessler y cols, demostraron que dos afios de
entrenamiento muscular inspiratorio con carga
entre 70 y 80% de Pimax, permiten mejoras
significativas en Pimax y ventilacion maxima
voluntaria en 12 segundos (MVV-12) logrando a
los 10 meses la fase de plateau, ademas observa-
ron que ningun sujeto tuvo caidas significativas
en la capacidad vital (CV) durante los dos afios
que dur¢ el estudio®. Wanke y cols, en un estudio
realizado con 30 pacientes con distrofia muscular
de Duchenne, mostraron que 6 meses de entrena-
miento muscular inspiratorio basado en manio-
bras resistivas al 70% de la presion diafragmatica
maxima (Pdimax) y esfuerzos inspiratorios esta-
ticos maximos, logran aumentos significativos
de presion esofagica méxima (Pesmax), Pdimax
y resistencia muscular respiratoria, sin signos de
dafio muscular®. En nuestro estudio, observamos
que con un protocolo de moderada intensidad la
fuerza muscular inspiratoria y espiratoria aumen-
taron aunque no significativamente en un 18,2
y 25,6% respectivamente, lo cual similar a lo
observado en los estudios previamente citados.
Cabe mencionar que en dos pacientes (DMD y
DMB) se observo caidas en los valores de Pimax
y en solo un paciente (DMD) se observo caida en
la Pemax, lo cual no fue atribuido a mayor debi-
lidad muscular posterior al entrenamiento, puesto
que la resistencia muscular respiratoria mejord en
los 3 sujetos después de la RR. Por otra parte, la
resistencia de los musculos respiratorios aumentd
en 84,2%, lo que demuestra que planes de entre-
namiento inspiratorio y espiratorio diferenciado,
permiten mejorar tanto la fuerza como la resisten-
cia de los musculos respiratorios. Esto podria ser
un complemento a las actuales recomendaciones,
donde protocolos basados en cargas bajas (30%
Pimax) pudiesen tener intervalos diferenciados y
controlados a intensidad moderada (40-50% Pi-
max y 60-70% Pemax) durante 13 semanas, para
luego volver al protocolo inicial.

Las principales debilidades de nuestro estudio
se enmarcan en la estimacion de tamafio mues-
tral, debido a que contamos con un nimero limi-
tado de pacientes, lo que hace dificil descartar el
efecto del azar en la magnitud de los resultados.
Por otra parte, la heterogeneidad de los integran-
tes de la muestra aumenta la variabilidad de la
respuesta fisioldgica al entrenamiento. Estos
posibles sesgos afectan la expresion de los resul-
tados y el establecimiento de conclusiones las que
deben ser limitadas solo a la muestra estudiada.
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Finalmente, podemos concluir que 13 semanas

de entrenamiento cardiopulmonar y muscular
respiratorio fueron estrategias seguras y efecti-
vas para mejorar aspectos funcionales como la
resistencia a la fatiga muscular respiratoria y la
percepcion subjetiva de disnea en pacientes con
patologia neuromuscular.
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