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Resumen

Introduccién: La atrofia muscular multisistémica es
un trastorno neurodegenerativo, que puede comen-
zar alrededor de los 60 afos y ocasiona empeora-
miento de la calidad de vida e invalidez progresiva
hasta la dependencia total.

Presentacién de caso: Se presenta el caso de un pa-
ciente de sexo fenotipico masculino, 64 afos, que co-
menz6 con cuadro de disnea con progresion a
insuficiencia respiratoria aguda, a punto de partida
de estridor laringeo, con requerimiento de intubacion
oro traqueal, videobroncoscopia diagnéstica y pos-
terior traqueostomia. El paciente presenté una esta-
dia de 13 dias en unidad de cuidados criticos, en la
cual realiz6 sesiones diarias de kinesiologia respira-
toria y motora. Las evaluaciones funcionales que se
realizaron el primer dia de suspension de sedacion y
al alta del paciente no presentaron diferencias.
Conclusiones: La presencia de via aérea artificial no
es un impedimento para realizar rehabilitacion mo-
tora y respiratoria en el paciente con atrofia muscular
multisistémica, con el objetivo de disminuir el impacto
negativo en la funcionalidad debido a los efectos de-
generativos y progresivos de su patologia, y a la pro-
pia estancia en la unidad de cuidados criticos.
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LARYNGEAL STRIDOR IN A PATIENT DIAGNO-
SED WITH PARKINSON'S TYPE MULTIPLE
SYSTEMIC ATROPHY

Abstract

Introduction: Multiple system muscular atrophy is a
neurodegenerative disorder that can begin around
60 years of age and causes worsening of the quality
of life and progressive disability until total depen-
dence.

Case presentation: We present the case of a 64
year-old phenotypic male patient, who began with
symptoms of dyspnea with progression to acute res-
piratory failure, starting with laryngeal stridor, requi-
ring orotracheal intubation, diagnostic video
bronchoscopy and subsequent tracheostomy. The
patient was 13 days in the critical care unit, where
he performed daily respiratory and motor kinesiology
sessions. The functional evaluations that were ca-
rried out on the first day of suspension of sedation
and at patient discharge showed no differences.
Conclusions: The presence of an artificial airway is
not an obstacle to perform motor and respiratory
rehabilitation in patients with multiple systemic
muscular atrophies, so as to reduce the negative
impact on functionality due to the degenerative and
progressive effects of their pathology, and to the
stay in the critical care unit.
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de parkinson, traqueostomia, estridor laringeo, reha-
bilitacion.

Introduccion:

La atrofia multisistémica (AMS) es un trastorno neuro-
degenerativo esporadico, caracterizada por una rapida
progresion y etiologia desconocida.?

Se considera junto a la paralisis supra nuclear progre-
siva, la causa mas frecuente de parkinsonismo neuro-
degenerativo, superada Unicamente por la enfermedad
de Parkinson. Cuenta con una prevalencia de 4/100000,
aunque frecuentemente es subdiagnosticada.?®

La presentacion clinica de esta patologia comienza en
la adultez, alrededor de la sexta década de vida, afec-
tando con mayor frecuencia al género masculino y esta
caracterizada por la asociacion de parkinsonismo, dis-
funcion autonodmica, ataxia cerebelosa y signos pirami-
dales.™®

El diagndstico es fundamentalmente clinico.>® Los crite-
rios diagnosticos estan enfocados en la presencia de
ataxia y parkinsonismo, pero pueden no manifestarse
en etapas tempranas de la enfermedad.?4®

En ciertos pacientes, existe una fase prodrémica donde
los sintomas y signos no motores preceden a las mani-
festaciones motoras clasicas.>¢ Los sintomas mas co-
munes de la AMS son la disartria, disfuncion sexual,
trastornos del suefo, estrefiimiento, ronquidos, disfagia
y estridor, siendo el principal signo la hipotension ortos-
tatica.”®

La disfuncion respiratoria generalmente incluye estridor
laringeo, hipoventilacién nocturna, apneas centrales y
disritmia respiratoria.®'? El estridor laringeo es una ma-
nifestacién clinica frecuente y precoz en AMS. La pér-
dida de células dentro del tronco encefalico que
modulan la respiracion y la musculatura respiratoria, au-
mentan el riesgo de trastornos respiratorios del suefio y
estridor, este ultimo es causado por una restriccion de
la abduccién de las cuerdas vocales, o aduccion para-
ddjica durante la inspiracién. '

No esta claro si la muerte resulta de la paralisis de las
cuerdas vocales (cuando no es tratada), hipoventilacion
central, inestabilidad hemodinamica, o una combinacion
de estos.°

Objetivos:
Describir las evaluaciones kinésicas realizadas en el pa-

Keywords: Multiple system atrophy, Parkinson’s
disease, tracheotomy, laryngeal stenosis, rehabili-
tation.

ciente con requerimiento de ventilacién mecanica inva-
siva el dia de suspension de sedacion y analgesia. Des-
arrollar el abordaje kinésico.

Presentacion del caso:

Paciente de sexo fenotipico masculino, de 64 afios, con
diagnéstico de atrofia muscular multisistémica (AMS)
tipo Parkinson de 4 afios de evolucion, ingreso a la guar-
dia por cuadro de disnea subita asociado a estridor la-
ringeo. A la evaluacion se observo taquipnea,
taquicardia, desaturacion y silencio auscultatorio. Se ad-
ministrd corticoides endovenosos y nebulizaciones con
adrenalina sin respuesta clinica. Por progresién de la
disnea se decidi6 su traslado a la unidad de cuidados
intensivos (UCI), en la cual se progresé a la intubacion
orotraqueal (10OT).

Como antecedentes personales el paciente presenté ci-
rugia de hernia umbilical, hiperplasia prostéatica benigna
con colocacion de talla vesical y SARS-CoV-2 sin reque-
rimiento de hospitalizacién. No se observaron alteracio-
nes en la radiografia posterior a la intubacion.

El paciente requirio sedacién, analgesia y ventilacion
mecanica invasiva (VMI) en modo controlado por volu-
men. Debido a la causa de I10T, el equipo kinésico de
UCI decide realizar prueba de fuga del balén de neumo-
taponamiento del tubo endotraqueal, resultando nega-
tivo para fugas.

Al transcurrir 48 h de |IOT, el paciente evolucioné estable
hemodinamicamente, afebril, en plan de desvinculacion
de VMI.

Al realizar las evaluaciones kinésicas de rutina en el pa-
ciente vinculado a VMI se obtuvo un valor de 0 puntos
en la escala de sedacion y agitacion de Richmond
(RASS, por sus siglas en inglés).

Con el objetivo de cuantificar la fuerza muscular se rea-
lizé la escala del consejo de investigacion médica (MRC,
por sus siglas en inglés) la cual presentd un valor total
de 42 puntos, indicando en este caso debilidad adqui-
rida en la UCI.

Las mediciones de mecanica respiratoria se realizaron
en modalidad ventilacion asistida proporcional (PAV +
Puritan Bennett 980), arrojaron valores ajustados a es-
trategia de proteccion pulmonar, con una presion de
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conduccion de 10 cm H20, presion muscular 8 cm H20,
y producto presién tiempo de 110 cm/seg/min. Poste-
riormente se realiz6 ecografia diafragmatica, con el ob-
jetivo de evaluar excursion y engrosamiento, las
mediciones se realizaron en modalidad PAV+ con un
factor de ganancia de 35% y 8 cm H20 de presién posi-
tiva al final de espiracion (PEEP, por sus siglas en in-
glés). La excursion del diafragma derecho fue de 18 mm
y una fraccién de engrosamiento del 36 %.

Posterior a estas mediciones, en conjunto con el equipo
médico tratante se decidié detener la VMI, ya que se
cumplian las condiciones segun el protocolo utilizado
por el servicio. Se administré de forma preventiva corti-
coide endovenoso por 24 h.

No obstante, el paciente presento estridor post extuba-
cion desarrollando insuficiencia ventilatoria, con utiliza-
cion de musculos accesorios, hipertensién arterial y
taquicardia.

Se decidio realizar una fibrobroncoscopia, en la cual se
observo ausencia de apertura de las cuerdas vocales
durante los esfuerzos respiratorios espontaneos del pa-
ciente.

Posteriormente se administré sedacién, analgesia y blo-
queantes neuromusculares; el espasmo persistio sin lo-
grarse apertura de las cuerdas vocales.

Con asistencia fibrobroncoscopica se procedié a la rein-

Figura 1: Laringe del paciente con estridor, sedado y rela-
jado.
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tubacion, procedimiento que resulto dificultoso, requi-
riendose la utilizacion de guia de Eschmann (Figuras 1,
2y3).

Al dia siguiente se suspendio la sedacion, y se colocé
en modalidad PAV+. Al no presentar contraindicaciones
para realizar rehabilitacion, se efectudé sedestacion al
borde de la cama, ejercicios activos de miembros supe-
riores y miembros inferiores, equilibrio de tronco y ejer-
cicios respiratorios (Figura 4).

El equipo médico de la UCI, plante6 al paciente y a la
familia la realizacion de traqueostomia (TQT), la cual se
realizé 72 h posteriores a su reintubacion, periodo en el
cual se continué con tratamiento kinésico habitual.

El equipo de cirugia toracica llevo a cabo la TQT percu-
tanea al pie de la cama, procedimiento que no presento
complicaciones, colocando una TQT con balén de neu-
motaponamiento. En las horas posteriores a dicha inter-
vencion, se pudo reanudar la ventilacion espontanea en
modalidad PAV+. Al ser satisfactorias las evaluaciones
kinésicas realizadas, se decidié colocar en prueba de
respiracion espontdnea en modalidad traqueostomia en
T, con necesidad de VMI nocturna segun el protocolo de
destete de la UCI.

Pasadas 48 h de la realizacion de la TQT el paciente
evolucion6 favorablemente, realizando rehabilitacion
diaria, lograndose desvinculacién de la VMI.

Figura 2: Laringe del paciente con estridor, en ventilacion es-
pontanea.

A través de fibrobroncoscopia se observa la laringe del pa-
ciente con estridor luego de la administracion de sedacion y
agentes bloqueantes neuromusculares.

Através de fibrobroncoscopia se observa la laringe del pa-
ciente con estridor (en ventilacion espontanea).
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Figura 3: Intubacion asistida por guia de Eschmann.

Intubacion video asistida por fibrobroncoscopia con utiliza-
cién de guia Eschmann.

Se realizo desinflado de balén de neumotaponamiento,
con adecuado flujo de aire por la via aérea superior, sin
signos de dificultad respiratoria.

En las 72 h posteriores se realizé cambio de TQT sin
balén de neumotaponamiento.

Vuelven a repetirse las evaluaciones kinésicas realiza-
das al dia de suspension de la sedacién, no se obser-
varon diferencias segun escala del MRC ni en la
excursion diafragmatica. Ademas se registraron valores
de presion inspiratoria maxima (PIMAX), presion espi-
ratoria maxima (PEM) y pico flujo tosido (PFT), los cua-
les fueron utiles para no gestionar los requerimientos al
alta del paciente como ventilacion mecanica domiciliaria
y asistente mecanico para la tos.

El paciente evolucion6 favorablemente, y egreso del sa-
natorio, con indicacion de internaciéon domiciliaria, kine-
sioterapia respiratoria y motora diaria.

Discusion:

El fracaso en la extubacion es una complicacion de alto
riesgo para los pacientes en UCI. El estridor laringeo ha
sido descrito como causa de estas. Parte de las estra-
tegias para la prevencién del fracaso y el manejo del es-
tridor es el uso de esteroides.’>'® Los mejores
resultados se han encontrado al aplicarlo entre 12-24 h
antes de la misma; autores como Rodriguez y col su-
gieren el empleo de metilprednisolona 20 mg cada cua-
tro horas para un total de cuatro dosis antes de la
extubacion.'” En esta poblacion de pacientes, la presen-
cia de estridor laringeo tiene un alto valor diagndstico y

Figura 4: Sesién diaria de kinesiologia en unidad de cuida-
dos criticos.

Paciente en sedestacion al borde de la cama para realizar
sesion de kinesioterapia motriz y respiratoria, vinculado a
ventilacién mecanica invasiva.

su aparicion puede contribuir a acortar la supervivencia
y es un factor de riesgo independiente de muerte subita.
Se debe considerar la TQT debido al alto riesgo de in-
suficiencia respiratoria y muerte.'®°

La debilidad adquirida en la UCI, es un trastorno neuro-
muscular descripto como complicacion asociada, consta
de disfuncién del masculo esquelético, la cual puede
conducir a retraso en el destete del ventilador y hospi-
talizaciéon prolongada. Los pacientes a menudo tienen
mal prondstico, movilidad limitada y calidad de vida gra-
vemente afectada.?°

Diversos estudios apoyan la intervencion kinésica mo-
tora y respiratoria en el paciente con requerimiento de
VMI, concluyendo que dicho acto es seguro y bien tole-
rado, con mejores resultados funcionales al alta, menor
tasa de delirio, y menor requerimiento de VMI.21-25

El ultrasonido se ha convertido en una herramienta diag-
néstica ampliamente utilizada en UCI, la evaluacion del
engrosamiento diafragmatico, constituye un util abor-
daje para evaluar la disfuncién y atrofia diafragmatica
en el paciente en VMI. Kim y col demostraron que un
29% de los pacientes en ventilacion mecanica, sin pa-
tologia diafragmatica previa, presentaron disfuncion dia-
fragmatica, la cual se asoci6 a un mayor requerimiento
de VMI, destete prolongado y fracaso comparado con
aquellos que no la presentaron.?®

Los modos espontaneos demostraron reducir la atrofia
diafragmatica. La ventilaciéon con presiéon de soporte
(PC-PSV) es un modo ventilatorio ampliamente utilizado,
con elevada tasa de asincronias.?-?° El modo PAV+ per-
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mite a los pacientes participar de la respiracion sin un
gran esfuerzo, lo que puede limitar la atrofia muscular o
la fatiga respiratoria.***' Elganady y col determinaron que
en pacientes con falla de destete, recibir PAV + redujo el
tiempo de VMI, duracion de la estadia en la UCl y esta-
dia en el hospital.*?

Conclusiones:

Actualmente no se cuenta con una prueba estandari-
zada para la identificacion de pacientes de alto riesgo
de desarrollar edema y estridor laringeo. Por lo tanto, la
decisién de iniciar corticosteroides debe realizarse de
forma individualizada, dando un mayor peso al resultado
de la prueba de fuga del neumotaponador y los factores
de riesgo relacionados con el edema laringeo y estridor.
En presencia de insuficiencia respiratoria, la reintuba-
cion y la traqueostomia deben considerarse.

La debilidad adquirida en terapia intensiva, conlleva
complicaciones conocidas como mayor requerimiento
de VMI y mas dias de UCI, en este contexto, la interven-
cion kinésica respiratoria y motora en pacientes con via
area artificial y VMI demostroé ser segura y eficaz.

El examen sonografico del diafragma no solo permite
realizar el diagnostico de disfuncion diafragmatica sino
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