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RESUMEN

El grupo respiratorio ventral incluye el complejo de pre-Botzinger, que contiene neuronas
fundamentales para la ritmogénesis respiratoria. La red de neuronas respiratorias del tronco
cerebral recibe inputs de los quimiorreceptores centrales y periféricos, de los niveles de
anhidrido carbénico y oxigeno sanguineos y de estructuras cerebrales que controlan la res-
piracién. La manifestaciéon mds importante de la alteracién de esta red son las apneas de
suefio, que son una alteracién del ritmo respiratorio que frecuentemente se asocian con
trastornos del control vasomotor simpético y cardiovagal. Las enfermedades neuromuscu-
lares son aquellas en las que la insuficiencia respiratoria es mas frecuente. Por otra parte
son mas raras las alteraciones del control cardiorrespiratorio; estas pueden ser debidas a un
ACV de tronco, compresién del mismo por tumores, siringobulbia, malformacién de Chiari,

lesiones de la médula cervical alta y atrofia multisistémica.
© 2010 Sociedad Neuroldgica Argentina. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los
derechos reservados.

Respiratory control disorders and respiratory motor unit

ABSTRACT

The ventral respiratory group includes pre-Botzingen complex, which contains neurons cri-
tical for respiratory ritmogenesis. The network of brain stem respiratory neurons receive
inputs of central and peripheral chemoreceptors, the levels of carbon dioxide and oxygen
blood and brain structures that control breathing. The most important alteration of this net-
work include sleep apnea, a breathing rhythm disorder that is frequently associated with
disturbances of cardiovagal and sympathetic vasomotor control. Neuromuscular diseases
are those in respiratory failure is more common. On the other hand are more rare disorders
cardiorespiratory control. These may be due to a stroke of trunk, compression of the tumors,
syringobulbia, Chiari malformation, cervical spinal injury high, and atrophy multistémica.
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Introduccién

El ritmo respiratorio es generado por la accién coordinada
de neuronas inspiratorias, post-inspiratorias y espiratorias,
que forman parte de una red central generadora del ritmo
respiratorio’3. La generacién y el mantenimiento del ritmo
respiratorio normal requiere de un drive ténico minimo, que
mantiene la excitabilidad de las neuronas respiratorias. Este
drive puede aumentar a través de la activacién de los siste-
mas de alerta, o a través de los quimiorreceptores centrales o
periféricos sensibles a los cambios de PaO,, PaCO; o ambos,
como asi también de las aferencias de los mecanorrecep-
tores respiratorios. La actividad coordinada de las neuronas
respiratorias es importante para la respiracién y ventilacién,
pero también para la vocalizacién, la deglucién, la tos y el
vémito.

La disfuncién respiratoria, aunque es una manifestacién
precoz inusual en las enfermedades neurolégicas, puede
ocurrir en algunas enfermedades estructurales y degenera-
tivas, tanto del sistema nervioso central como periférico,
o aun en las encefaloptatias metabdlicas. Lesiones neuro-
légicas pueden afectar diferentes componentes del sistema
del control respiratorio: receptores sensoriales, vias aferen-
tes, interneuronas de tronco y promotoras, vias motoras
descendentes, neuronas motoras, nervios motores, unién
neuromuscular o musculos respiratorios.

En muchos casos estas lesiones dan lugar a una disfuncién
no sélo respiratoria, sino también del control cardiovascular.
Este hecho enfatiza la interaccién que hay entre el control res-
piratorio, cardiovagal y simpatico, todos ellos integrando la
llamada red cardiorrespiratoria central®#.

El objetivo de este articulo es revisar brevemente las princi-
pales caracteristicas de la red central respiratoria involucrada
en el control automatico de la respiracién, asi como las afec-
ciones asociadas con un compromiso del control central de la
respiracién y exponer una sintesis de las enfermedades neu-
romusculares que llevan a la insuficiencia respiratoria.

Se han publicado diversos trabajos discutiendo este tema
en profundidad>2.

Fisiologia y fisiolopatologia del control de la
respiracion

Control respiratorio en estructuras del tronco cerebral

Grupos respiratorios del tronco cerebral

La respiraciéon en mamiferos depende de una red neural loca-
lizada en la parte inferior del tronco cerebral encargada de
controlar el ritmo respiratorio. Esta red comprende tres gru-
pos de neuronas interconectadas entre si: el grupo respiratorio
pontino, el grupo respiratorio dorsal y los grupos respiratorios
ventrales (VRG)>* (fig. 1).

El grupo respiratorio pontino incluye el complejo
parabraquial/Kolliker-Fuse, localizado en la protuberan-
cia en su regién rostral, dorsolateral, que se corresponde
con el centro «neumotaxico» descripto en animales expe-
rimentales y que tiene varias funciones de control de la
respiracién, incluyendo el timing de fase respiratoria y reflejos
integrados iniciados por mecanorreceptores pulmonares.

Otro componente es el nucleo parabraquial, que transmite la
actividad de las neuronas respiratorias bulbares a la amigdala,
el hipotdlamo y otras estructuras suprapontinas.

El grupo respiratorio dorsal, localizado en el nucleo del
fasciculo solitario (NTS), es la primera estacién de relevo de
los aferentes de los quimiorreceptores y mecanorrecepto-
res periféricos* (fig. 2). El NTS también recibe aferencias de
barorreceptores, receptores cardiacos, barorreceptores arte-
riales, y por lo tanto constituye la primera estacién de
procesamiento e integracién para varios reflejos respiratorios
y cardiovasculares.

El VRG consiste en columnas bilaterales longitudinales
de neuronas localizadas en el bulbo ventrolateral y que se
extienden desde el nivel C1 de la médula cervical hasta por
debajo del nucleo del facial. La porcién mas rostral del VRG
incluye el complejo Botzinger, que contiene neuronas espi-
ratorias que inhiben a las neuronas inspiratorias, al VRG y
a la médula espinal. El complejo pre-Botzinger consiste de
neuronas propio bulbares, que desempefian un rol critico
en la generacién del ritmo respiratorio3. Estas neuronas se
identifican por la presencia de receptores de neuroquinina-1
(NK-1R) para la sustancia P°. Inmediatamente caudal al com-
plejo pre-Botzinger se encuentra el VRG rostral, localizado en
posicién ventral al nicleo ambiguo y que contiene neuronas
bulboespinales inspiratorias. La porcién mas caudal del VRG
corresponde al nucleo retroambigual, que se extiende desde
el obex hasta el nivel C1 de la médula espinal y que contiene
neuronas espiratorias bulboespinales que proyectan a moto-
neuronas intercostales y abdominales.

Efecto de los quimiorreceptores sobre la red respiratoria y
control de la respiracién
El control automatico de la respiracién depende en parte del
feedback quimico que producen los niveles sanguineos de CO,
y O3. Los quimiorreceptores carotideos, que detectan Oy, pro-
veen una excitacién ténica a las neuronas respiratorias del
tronco cerebral a través del NTS y son activados por la hipoxia.
Los quimiorreceptores centrales, localizados fundamental-
mente en la superficie ventrolateral del bulbo?#, son muy
sensibles a los cambios de la CO; local. Pequenos incremen-
tos de PCO, aumentan de forma significativa la respiracion,
y viceversa. Los quimiorreceptores centrales proveen una
estimulacién ténica a la red neuronal respiratoria, y un feed-
back en los niveles sanguineos de CO,, y por lo tanto una
adaptacién de la ventilacién a las necesidades metabdlicas.
Estudios experimentales indican que las neuronas glutama-
térgicas localizadas inmediatamente debajo de la superficie
ventral del bulbo responden no sélo a la hipercapnia, sino
también a la hipoxia, proveyendo abundante input al complejo
preBotzinger'©. Las neuronas serotoninérgicas del nicleo del
rafe caudal también son muy quimiosensitivas'!, proyectén-
dose a las motoneuronas medulares, motoneuronas del bulbo
que controlan las vias respiratorias superiores y a las moto-
neuronas espinales respiratorias. Ellas han sido implicadas en
el mecanismo de plasticidad respiratoria. Estudios de reso-
nancia magnética funcional'? sugieren que el nucleo arcuato,
localizado en la superficie ventral del bulbo que contiene neu-
ronas glutomatérgicas y serotoninérgicas pueden constituir
el homologo al area ventromedial sensible al CO, descrita en
animales experimentales?3.
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Figura 1 - Diagrama de las principales areas de la red cardiorrespiratoria del bulbo involucradas en la ritmogénesis
respiratoria. DRG: grupo respiratorio dorsal; NA: niicleo ambiguo; RVL: region ventrolateral del bulbo; VGR: grupo
respiratorio ventral. El area punteada del diagrama indica la «regién intermedia» en lo que se integran los reflejos

cardiovasculares y respiratorios.

Mas aun, estudios recientes sugieren que las areas que
contienen neuronas quimiosensitivas pueden tener una dis-
tribucién més amplia, incluyendo no sélo la superficie bulbar
ventral, sino también el VRG, el NTS, el ntcleo del rafe caudal,
el locus ceruleus y el nucleo fastigio. La significacién funcional
de esta redundancia no es fécil de explicar'?.

Control cerebral de la respiracién

Las estructuras suprapontinas que incluyen la corteza cere-
bral, el hipotdlamo, la amigdala y la sustancia periaqueductal
del mesencéfalo desempeiian un rol importante en el control

respiratorio normal durante el lenguaje, la locomocién y la
respuesta al estrés, incluyendo la reaccién de defensa, como
se ha demostrado en estudios experimentales!?. La tomogra-
fia por emisién de positrones (PET) y la resonancia magnética
funcional han mostrado activacién de las areas motoras suple-
mentaria, primaria motora y promotora durante periodos de
aumento de la fuerza respiratorial®. Por otra parte, las neuro-
nas del hipotdlamo caudal tienen una influencia excitatoria
sobre el drive respiratorio basal, son sensibles a la hipoxia y a
la hipercania y pueden ser activadas durante la marcha’. La
sustancia gris periacueductal recibe inputs del hipotalamo y de
la amigdala, y se proyecta a los grupos respiratorios pontinos
y bulbares. Estas proyecciones pueden ser importantes para

Figura 2 - Esquema de la regién media del bulbo. Principales estructuras de la red cardiorrespiratoria y sus aferentes.
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el control respiratorio durante la vocalizacidn, las respuestas
emocionales y de defensa.

Vias descendentes de control de las motoneuronas
respiratorias

Los axones que controlan la respiracién se proyectan desde
los nucleos VRG, NTS, parabraqueal/Kolliker-Fuse, descen-
diendo a lo largo de la sustancia blanca anterolateral de la
médula espinal hacia las neuronas frénicas intercostales y
de los musculos abdominales. Las vias automaticas descen-
dentes probablemente se ubican en la formacién reticular
paramediana del bulbo y del tegmento pontino, y tienen una
ubicacién lateral en la médula espinal cervical, préximas al
haz espinotaldmico, mientras que las vias descendentes de
control voluntario se asocian con los haces corticoespinales
en el tronco cerebral y en la médula espinal cervical alta.

Manifestaciones clinicas de la afectacién del control
automatico de la ventilacién

Varias enfermedades del sistema nervioso central pueden
afectar de forma selectiva e importante nicleos y vias invo-
lucrados en el control respiratorio (tabla 1). Ellos incluyen

Tabla 1 - Enfermedades neurolégicas que comprometen

la red neuronal cardiorrespiratoria y efectores

Aferentes sensitivos

Neuropatia diabética

GBS

Porfiria

Malformacién de Chiari
Impresién basilar

Agregados neuronales en el tronco cerebral
ACV

Esclerosis multiple

Atrofia multisistémica
Siringobulbia

Loop arterial

Poliomielitis

Encefalitis*®

Motoneuronas espinales y vias descendentes motoras
Cordotomia

Esclerosis multiple

Trauma

Siringomielia

Enfermedad de motoneurona
Eferentes motores
Polineuropatia del paciente critico
Neuropatia motora multifocal
Neuralgia amiotréfica

Sindrome de POEMS
Transmisién neuromuscular
Botulismo

Miastenia gravis

Sindrome de Lambert-Eaton
Drogas

Musculo

Distrofia mioténica

Deficiencia de maltasa acida
Distrofia muscular de Duchenne
Polimiositis

Tabla 2 - Alteraciones respiratorias en lesiones bulbares

ACV de tronco Respiracién periédica

Respiracién «fija»

Disminucién de sensibilidad al CO,
Apneas centrales

Apneas obstructivas

Ronquido estridor

Respiracién «olvidada»

Apneas centrales

Apneas obstructivas

Debilidad de musculos respiratorios
Parélisis de cuerda vocal
Respiracién apneustica
Respiracién fija

Apneas centrales

Hiperventilacién paroxistica
Debilidad musculos respiratorios
Parélisis de cuerda vocal
Respiracion periddica

Respiracién «olvidada»

Apneas centrales

Apneas obstructivas

Parédlisis diafragmatica

Parélisis de cuerda vocal
Reduccién de sensibilidad al O, y CO,
Respiracién irregular

Apneas centrales

Apneas obstructivas

Atrofia multisistémica

Esclerosis multiple

Siringobulbia

Malformacién de Chiari

Tumores Respiraciéon periédica
Respiracién atéxica
Apneas centrales
Apneas obstructivas

Polio bulbar Respiracién peridédica

Apneas centrales

CSA: apneas de sueno centrales; OSA: apneas de sueno obstructi-
vas; respiracién apneustica: inspiracién prolongada, profunda, con
incapacidad para espirar, de segundos de duracién; respiraciéon
fija: incapacidad de iniciar cualquier tipo de movimiento respira-
torio volitivo; respiracion «olvidada»: apneas prolongadas durante
la vigilia; respiracién periédica: inspiraciones irregulares seguidas
de periodos de apnea.

afecciones agudas y subagudas, como el ACV o la esclerosis
multiple (MS), o trastornos crénicos, como la atrofia multi-
sistémica (MSA) o la siringobulbia. Cuanto méas aguda es la
lesién, mayor es la probabilidad de desarrollar sintomas de
insuficiencia respiratoria. Por el contrario, en los trastornos
crénicos los sintomas son menos marcados y los pacien-
tes pueden tolerar alteraciones aun sin contar con apoyo
respiratorio.

Las lesiones que afectan al grupo respiratorio pontino,
NTS, VRG o a los quimiorreceptores centrales se pueden
manifestar con hipoventilacién alveolar central (sindrome
de Ondine), un ritmo respiratorio anormal o ambos (tabla
2). El sindrome de hipoventilacién alveolar central incluye
cefaleas matutinas repetidas, disrupcién del suefio nocturno,
cansancio diario y somnolencia. Otro sintoma puede ser la
cianosis, un patrén irregular de la respiracién durante el
sueno o la vigilia o la ausencia de disnea durante el ejercicio.
El diagnéstico se confirma demostrando una respuesta venti-
latoria anormal a la hipercapnia provocada, con una respuesta
normal o casi normal a la hipoxia en ausencia de infeccién,
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enfermedad cardiaca, pulmonar o neuromuscular. La poli-
somnografia con monitorizacién de gases sanguineos
demuestra de forma caracteristica hipercapnia y apneas cen-
trales, méas prevalentes durante el suefio no lento (no-REM), y
menos aun en el REM o la vigilia.

Posiblemente la alteracién clinica més comun de la alte-
racién del control respiratorio es la interrupcién temporaria
central del drive respiratorio que puede seguir a una con-
vulsién generalizada'®. Tanto las convulsiones generalizadas
como las parciales complejas pueden asociarse a cambios
en la respiracién y el ritmo cardiaco. De particular impor-
tancia es la bradicardia mediada por el vago durante la
apnea que sigue a una convulsién, constituyendo un reflejo
cardiorrespiratorio que puede aumentar el riesgo de paro car-
diaco en una situacién en la que la respiracién del paciente
estd deprimida'’. Puede haber bradiarritmias potenciadas por
reflejos cardiorrespiratorios disparadas por apneas, hipoxia o
ambas. Esto puede ser un importante mecanismo de muerte
inesperada subita en la epilepsia, y suele ser mas comun en
pacientes joévenes, quienes normalmente tienen un tono vagal
incrementado.

Trastornos centrales que afectan la ventilacién

Varias enfermedades focales estructurales y neurodegenera-
tivas que afectan el tronco cerebral se pueden manifestar con
un deficiente control de la ventilacién'® (tabla 2). Estas altera-
ciones frecuentemente se asocian con un defectuoso control
cardiovascular, enfatizando la interaccién que hay entre las
redes de control respiratorio, cardiovagal y simpatico vasomo-
tor.

Lesiones estructurales
ACV

Los infartos bulbares bilaterales dan lugar a la destruccién
de las pirdmides y de las vias corticoespinales, afectando la
respiracién voluntaria pero no la automatica. Por el contrario,
aquellas que afectan al tegmento bulbar producen fallos de la
respiracién automatica, una defectuosa respuesta ventilatoria
al CO; y apneas de sueio, respetando la respiracién volunta-
ria durante la vigilia® (fig. 3). Aun las lesiones unilaterales del
segmento bulbar ventrolateral, que comprometen el NTS, VRG
o sus conexiones, pueden producir una defectuosa respira-
cién automadtica y apneas de suenio, ocasionalmente pueden
afectar la respiracién voluntaria, incluso cuando se respete
la forma completa de los haces corticoespinales®. Las lesio-
nes unilaterales del bulbo lateral, incluyendo el VRG, como
ocurre en el sindrome de Wallenberg, dan lugar a un aplana-
miento de las respuestas ventilatorias de CO,%%; los infartos
laterales del bulbo también pueden dar lugar a un sindrome
de apneas de sueno, particularmente cuando hay otros facto-
res predisponentes, como una Uvula grande o desviacién del
tabique nasal. Otra alteracién de la respiracién que frecuen-
temente se observa en el ACV isquémico que compromete el
tronco cerebral es la respiracién del Cheyne-Stokes, de forma
caracteristica acompanando a los infartos bilaterales de los
hemisferios cerebrales??.

Por otra parte, la alteracién de la funcién respiratoria pare-
ceria que puede incrementar el riesgo de dano isquémico
al cerebro, por ejemplo las lesiones isquémicas de sustancia
blanca y los infartos lacunares en pacientes de edad avanzada
podrian ocurrir en relacién con una disfuncién respiratoria®3.

Enfermedades desmielinizantes

Las MS y la enfermedad de Devic o neuromielitis éptica pue-
den producir una insuficiencia respiratoria, en general en
presencia de lesiones grandes que comprometen la médula
cervical o el bulbo. Una mielitis transversa a nivel cervical
alto puede dar lugar a una «respiracién automatica» con pér-
dida de la capacidad de iniciar movimientos respiratorios
voluntarios debido a un compromiso bilateral de los haces
corticoespinales?*. Por el contrario, la desmielinizacién de la
regién ventrolateral de la médula espinal cervical puede dar
lugar a una pérdida de la respiracién automética?®. Asimismo,
las lesiones de la regién dorsolateral del bulbo producen alte-
racién de la respiracién automatica, asociadas a trastornos
deglutorios y de la tos, por lo tanto con un aumento del riesgo
de neumonia aspirativa. Las lesiones de la regién dorsolate-
ral de la protuberancia pueden dar lugar a una respiracién
apneustica, y las del mesencéfalo a una hiperventilacién paro-
xistica central. Enlos estadios terminales de la MS es frecuente
la neumonia aspirativa debida al compromiso bulbar?6?’,

Siringomielia y siringobulbia

Las alteraciones respiratorias en la siringomielia se deben
en general a debilidad muscular por dafio de las neuronas
motoras espinales causadas por la cavidad. Mas raramente,
hay compresién de las vias espinales en la médula espi-
nal, ya sea descendentes o ascendentes, por la cavidad o la
malformacién de Chiari I, dando lugar a apneas de sueno
centrales?®. En la siringobulbia las hendiduras tienen una ten-
dencia a localizarse en la regién dorsolateral del bulbo caudal,
extendiéndose en direccién ventrolateal desde el piso del IV
ventriculo. Los nucleos ambiguo y del fasciculo solitario se
afectan frecuentemente, dando lugar a disfagia y disfonia,
alteraciones cardiovasculares y respiratorias. Estas lesiones
afectan neuronas del DRG, VRG o ambos, y sus interconexiones
a nivel de la formacién reticular intermedia del bulbo (fig. 2).
El compromiso del nicleo ambiguo puede explicar también la
frecuente presencia de apneas obstructivas®.

La malformacién de Chiari también puede acompanarse
de apneas en la infancia®® y apneas obstructivas, a veces
acompanadas de severos cambios de la presién arterial®132,

Traumatismos medulares

Las lesiones medulares superiores a C5 van a causar insufi-
ciencia respiratoria inmediata debido a la interrupcién de las
fibras bulboespinales. Inclusive lesiones medulares mas bajas,
a nivel C6 o C7, pueden, a pesar de haber una funcién dia-
fragmatica conservada, comprometer la respiracién debido al
compromiso de musculos accesorios e intercostales.
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Figura 3 - Resonancia magnética de un paciente de 70 afios de edad que sufre una pérdida subita de conciencia, seguida de
apneas centrales y paro respiratorio. El flair muestra la presencia de un hematoma en la regién dorsal del bulbo.

Otras lesiones que afectan la respiraciéon automatica

Los tumores de tronco, como el ganglioglioma, el
medulobastoma33, la metastasis medular3*, el astrocitoma
y el linfoma pueden producir hiperventilacién neurogénica
central®. Las manifestaciones respiratorias pueden ser el
sintoma de presentacién del tumor y pueden solucionarse
después de su reseccién®® (fig. 4). La alteracién de la res-
piracién puede ser la manifestacién inicial de la esclerosis
tuberosa®” y puede complicar el sindrome de Mébius2.

También las alteraciones de la respiracién son tipicas de
la enfermedad de Leigh y consisten en hiperventilacién perié-
dica, apneas y respiracién irregular, incluyendo muerte debida
a insuficiencia respiratoria3®-4°.

Trastornos neurodegenerativos

Atrofia multisistémica

La MSA puede manifestarse con una amplia variedad
de trastornos respiratorios, incluyendo estridor laringeo,
OSA, hipoventilacién nocturna, apneas centrales y disritmia
respiratoria®!’,

Sinose tratan estas alteraciones pueden dar lugar a muerte
subita durante el suenio. El estridor laringeo se deberia a para-
lisis de los musculos abductores, o actividad ténica sostenida
de los aductores de las cuerdas vocales*¥2.

Las apneas centrales en general son manifestaciones tar-
dias de la enfermedad®3.

La hipoventilacién alveolar y las apneas centrales pue-
den ser una manifestacién de un compromiso ventilatorio
quimiosensitivo®+°>,

La hipoventilacién alveolar central y las alteraciones
del ritmo respiratorio seguramente reflejan compromiso
de las areas quimiosensitivas y los generadores del ritmo
respiratorio, principalmente neuronas glutamatérgicas y sero-
toninérgicas en la regién ventrolateral del bulbo®® y en el
complejo pre-Botzinger?!.

Enfermedad de Parkinson

Las alteraciones respiratorias son comunes en la enfermedad
de Parkinson avanzado, y la neumonia aspirativa es una causa
frecuente de muerte®’>3. Puede ocurrir un estridor laringeo
nocturno en enfermedad de Parkinson, aunque es mas raro
que en la atrofia multisistémica, y en general se asocia a dis-
fagia severa.

Parkinsonismo, depresion, pérdida de peso e
hipoventilacién central (sindrome de Perry)

El sindrome de Perry es un trastorno autosémico dominante
con hipoventilacién alveolar central como la manifestacién
més importante>®-62,
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Figura 4 - Resonancia magnética de un hombre de 65 afios de edad con diplopia e inestabilidad de la marcha de un afo de
evolucién. Horas después de la reseccién del tumor del IV ventriculo (ependimoma) el paciente presenta una respiracién
irregular, apneas centrales y paro respiratorio. El paciente tiene una buena recuperacién después de ser tratado con

asistencia respiratoria mecanica durante un par de semanas.

Trastornos del desarrollo
Sindrome de muerte stibita del recién nacido

Hay evidencia neuropatolégica de compromiso de la red neu-
ronal serotoninérgica bulbar en el sindrome de muerte subita.

Estas alteraciones son més comunes en varones®3.

Sindrome de hipoventilacion central congénita

El sindrome de hipoventilacién central congénita se mani-
fiesta en el recién nacido con hipoventilacién alveolar con
alteracién a las repuestas a la hipoxia y a la hipercapnia®.
Se puede asociar a la enfermedad de Hirschsprung y a los
tumores de la cresta neural, tales como el neuroblastoma.

Disautonomia familiar

La disautonomia familiar (sindrome de Riley-Day o neuropatia
hereditaria sensitiva-autosémica tipo III) tiene como sintomas
fundamentales o cardinales la alacrima, ausencia de papilas
fungiformes en la lengua, disminucién de reflejos osteoten-
dinosos y un test de histamina anormal®. Estos hallazgos,
en un individuo de origen judio asquenazi, es suficiente para
hacer el diagnéstico. Hay tres factores potenciales que pue-
den afectar la funcién respiratoria y contribuir a un aumento
de la morbilidad y mortalidad en individuos con disautonomia
familiar:

1. Enfermedad pulmonar crénica debida a aspiraciones
recurrentes.

2. Enfermedad pulmonar restrictiva por la escoliosis y la debi-
lidad muscular.

3. Disfuncién quimiosensitiva con alteracién de la respuesta
a la hipoxia y a la hipocapnia.

Los pacientes no pueden adaptarse a situaciones de hipo-
xia o hipocapnia, aumentando el volumen minuto, y esto se
manifiesta en altas alturas, en viajes en avién o durante una
neumonia intercurrente®. Lo mismo ocurre con la natacién,
debajo del agua. Estos hechos y situaciones dan lugar a satu-
racién de oxigeno y acidosis respiratoria y pueden llevar a una
hipotensién y bradicardia severa; pueden resultar en sincope
e inclusive en paro respiratorio®.

Conclusiones

Las alteraciones respiratorias tienen un gran impacto en la
calidad de vida de muchos enfermos neurolégicos. El diag-
néstico de disfuncién respiratoria resultante de enfermedades
neurolégicas requiere de un alto nivel de sospecha clinica y
de la aplicacién de pruebas especificas, dado que la falta de
movilidad en muchas enfermedades neurolégicas a menudo
oscurece los sintomas usuales.

El estudio de la respiracién automatica se justifica en
pacientes con lesiones que pueden afectar la red de control
respiratorio bulbar y pontino. Las alteraciones respirato-
rias descritas pueden tener un efecto deletéreo en la
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enfermedad neurolégica. Por ejemplo, en pacientes con un
accidente cerebrovascular de tronco la hipoxemia resultante
de la alteracién de la respiracién automatica y la alteracién
asociada de la reactividad cerebrovascular a la hipercap-
nia pueden contribuir a la extensién del dafo isquémico.
Asimismo, en la siringobulbia un aumento en la presién
intracraneana, que ocurre episédicamente durante las apneas
obstructivas, puede contribuir a cambios hidrodindmicos que
favorezcan el crecimiento de la cavidad.

El gold standard para el estudio de las alteraciones respira-
torias asociadas al suefio es la polisomnografia. La respiracién
automatica puede ser evaluada a través de la respuesta ven-
tilatoria al CO, y a la hipoxia provocada. Asimismo, las
presiones bucales al 0,1 segundos después del comienzo de
la inspiracién (P 0,1), durante el rebreathing de CO,, pueden ser
de gran utilidad.

El tratamiento con sistemas de presién positiva continua
durante el suefio mejora la sensibilidad respiratoria al CO, y la
eficiencia del suefio, reduce la hipersomnolencia diurna y las
fatigas asociadas con apneas de sueiio, disminuye los niveles
delas oscilaciones de presién arterial asociadas con las apneas
y el riesgo de muerte stbita en estas enfermedades® .
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