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COMPROMISO RESPIRATORIO EN ENFERMEDAD DE STEINERT: A PROPOSITO DE UN CASO.
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Introduccion

La enfermedad de Steinert o distrofia miotonica tipo
1 (DM1), enfermedad autosémica dominante del
cromosoma 19, con incidencia mundial de 1/8.000
personas. Caracterizada por alteraciones
neuromusculares y multisistémicas; destacando el
compromiso cardiaco y respiratorio, siendo esta

ultima una de las principales causas de
morbimortalidad en  quienes padecen Ila
enfermedad.

Caso clinico

Mujer de 53 afos con antecedente de DM1,
consulta por disnea de inicio insidioso; negando
otros sintomas respiratorios y digestivos. Ingresa
taquicardica, taquipneica, febril, saturando 79%.
Presentando uso de musculatura accesoria y
crépitos en campo pulmonar derecho. Se plantea
diagndsticos NAC vs TEP.

Se realiza TC de térax que informa
“condensacion/atelectasia basal posterior derecha”.
PCR COVID-19 (-) y Dimero D 1720 ng/mL.
AngioTAC negativo para TEP. Se maneja como
NAC grupo Il con Ceftriaxona/Levofloxacino y
VMNI por Insuficiencia respiratoria global.
Evoluciona con parametros inflamatorios a la baja y
crépitos escasos, completando 7 dias de
antibioticos.

En lo respiratorio, mantiene requerimiento de VMNI,
sospechando afeccién ventilatoria basal secundario
a DM1, definiendo BIPAP domiciliario para alta
médica.

Discusion y conclusiones

Los patrones ventilatorios restrictivos, infecciones y
broncoaspiraciones a repeticion aparecen en
estadios avanzados de la enfermedad, por
debilidad diafragmatica y musculatura respiratoria.
Las alteraciones respiratorias deben buscarse
activamente. La capacidad vital forzada refleja la
fuerza de la musculatura respiratoria, permitiendo
un enfoque anticipatorio.

La VMNI debe ser implementada en las primeras 24
horas junto con el manejo de las secreciones para
la adecuada ventilacion. Ademas, desde el inicio es
necesario evaluar caracteristicas como rigidez de
cuello y apertura bucal que con frecuencia pueden
dificultar una eventual VMI.%

El compromiso respiratorio es frecuente, culpable
del deterioro en calidad de vida y muerte prematura
en un 51-75% de los que la padecen.? Por otro
lado, al tener alta penetrancia debe considerarse la
consejeria genética en mayores de 18 afios como
parte del abordaje. Asi mismo, el tratamiento de la
DM1 debe ser multidisciplinario y personalizado.?
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