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RESUM

La camptocormia és una malaltia neurologica molt infreqient de la que fins ara es
desconeixien les seves implicacions a nivell respiratori. En el nostre estudi, hem pogut
observar una elevada prevalenga d’alteracions espirometriques i gasometriques que
en un 46% dels casos eren moderades o greus. Aquests trastorns també s’observaven
durant la nit en forma d’hipoventilacié alveolar. Tots aquests trastorns eren més greus
en els malalts diagnosticats de camptocormies secundaries que en pacients amb

distrofia aillada de la linia mitja.
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ABSTRACT

Context: la camptocormia és una cifosi dorsal reductible en decubit caracteritzada per
una degeneracio grassa de la musculatura paravertebral en la que, tant pel component
d’afectacié muscular com per la modificacid de la curvatura dorsal, pot existir un

compromis respiratori.

Objectius: descriure les alteracions funcionals respiratories dilirnes i nocturnes en
pacients amb camptocormia sense antecedents clinics de patologia respiratoria previa

i avaluar les diferencies entre camptocormies primaries i secundaries.

Material i métodes: estudi descriptiu transversal. Poblacid: 13 pacients (2 homes i 11
dones), 7 van complir els criteris de camptocormia primaria i 6 de secundaria. De cada
malalt s’han recollit les dades antropometriques i el moment del diagnostic.
Instrumentacio: es va realitzar una espirometria simple, una gasometria arterial i una

pulsioximetria nocturna domiciliaria a cada individu.

Resultat: edat mitjana de 71.23 £ 7.70 anys i temps d’evolucié de la patologia de
104.31 + 95.54 mesos. La prevalenga d’alteracions espirometriques va ser del 69,2% (9
de 13) perdo només en un 46.2% (6 de 13) van ser significatives. Pel que fa a la
gasometria arterial, també es va objectivar alteracions en 6 pacients (46,2%).

Globalment les alteracions van ser més importants en les camptocormies secundaries
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gue en les primaries: espirometria (FEV; 1.90 + 0.38 L vs 1.35 + 0.51 L (p=0.04) i FVC
2.50 £ 0.40 L vs 1.71 £ 0.62 L (p=0.02)) i la gasometria (pO, 85.96 + 6.77 mmHg vs
66.92 + 6.40 mmHg (p<0.01), pCO, 37.54 + 2.84 mmHg vs 45.38 + 5.56 mmHg (p=0.02),
HCO; 23.62 + 1.20 mmol/L vs 28.70 = 3.09 mmol/L (p<0.01), AaDpO, 14.18 + 6.02
mmHg vs 23.76 + 4.08 mmHg (p=0.02) i SatO, 96.56 + 0.67% vs 93.60 + 1.89%
(p=0.01)). No s’assoleix la significacid estadistica en els valors de la pulsioximetria

nocturna malgrat si que s’observa un CT-90 més elevat.

Conclusions: hi ha una elevada prevalenga d’alteracions espirometriques en els
pacients amb camptocormia, tot i que fins en un 30% es tracta d’alteracions lleus. Les
alteracions espirometriques i gasometriques greus son més prevalents en el grup de

pacients amb camptocormia secundaria.

Implicacions cliniques: per tant, la preséncia d’alteracions espiromeétriques i/o
gasometriques en pacients amb camptocormia és altament suggestiu de patologia

subjacent, associada a un trastorn diferent de la distrofia aillada de linia mitja.

11
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INTRODUCCIO

El terme camptocormia prové dels dos mots grecs “kamptos” (encorbar-se) i “kormos”
(tronc) [1]. En la primera meitat del segle XIX la hipotesi de I'etiologia psiquiatrica es va
anar imposant gracies a diverses publicacions que la recolzaven [2,3]. No és fins a
mitjans dels anys vuitanta del segle passat que comencen a apareixer publicacions que

relacionen la malaltia amb les miopaties [4].

Actualment es considera que la camptocormia és una malaltia d’afectacié muscular
poc freqlient i d’aparicié tardana. Consisteix en una lumbalgia cronica associada a una
cifosi secundaria a la debilitat de la musculatura paravertebral lumbar. La cifosi
s'incrementa amb la fatiga i és reductible completament amb decubit. Afecta
principalment a dones (amb una relacié de 4:1) i en un 20% dels casos s’associa també
a un deficit moderat de la musculatura escapular o pelviana. Es creu que en un 75%
dels casos hi ha antecedents familiars amb una transmissié genetica dominant de

penetrancia variable [5].

La camptocormia apareix més freqlientment associada a desordres organics, tant del
sistema nervidés central (malaltia de Parkinson, malaltia d’Alzheimer, distonies...) com
del periféric (miopaties primaries i secundaries), que no pas per trastorns psiquiatrics
(Sindrome de Gilles de la Tourette, neurosis...). En aquests ultims només és una

manifestacio rara [6].
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Per a realitzar el diagnostic de camptocormia primaria és precis que existeixin uns

criteris clinics:

1. Projeccio anterior del tronc a partir del raquis lumbar amb impossibilitat de
correcciéo d’aquesta en bipedestacio. La curvatura del raquis és reductible

totalment en decubit i s’agreuja amb la fatiga.

2. Edat superior a 50 anys.

3. Absencia d’etiologia 0Ossia, canal lumbar estret, sindrome extrapiramidal,
alteracié neuromuscular, distrofies, osteomalacia o tractament amb

corticoides.

A aquesta clinica s’hi ha d’afegir que en una TC s’aprecii un volum muscular normal
amb hipodensitat i infiltracid grassa de la musculatura paravertebral de predomini
distal (D10 a L5) juntament amb una fibrohialinosi endomisial (sovint lobulada)

objectivada per biopsia muscular [7].

La informacié sobre les opcions terapeutiques és escassa i dificil d’interpretar. Les
mesures terapeutiques es poden dividir en conservadores i invasives [5]. Les
conservadores inclouen la psicoterapia, fisioterapia, administracio de farmacs (I-DOPA
en malalts amb Parkinson [8 i 9] o immunoglobulines [10] i corticoides en malalts amb
miopaties inflamatories), injeccié de toxina botulinica [6] i terapia electroconvulsiva

[11].

13



Treball de Recerca. Programa de Doctorat en Medicina Interna
Afectacio respiratoria en la Camptocormia. Setembre 2011

D’altra banda també existeixen les mesures invasives. Aquestes engloben I'estimulacid
cerebral profunda amb electrodes implantats estereotacticament [12] i la fixacid

quirurgica toracolumbar [13].

La literatura no reflexa el compromis respiratori que poden presentar aquests malalts.

14
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HIPOTESI

Els trastorns de la caixa toracica, ja siguin per afectacié 0ssia o muscular sovint
comporten trastorns en el funcionament del sistema respiratori. La camptocormia és
una entitat que genera una cifosi progressiva. La hipotesi de treball és que aquests
malalts presenten una afectacio respiratoria condicionada per una posicié inadequada
del tronc, o bé, per l'alteracio de la musculatura respiratoria i que aquest trastorn es

posa de manifest tant durant el dia com durant la nit.

15
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OBJECTIUS

Els objectius del present estudi sén:

Objectiu principal:

1.- Avaluar la prevalenga i severitat de les alteracions funcionals respiratories en els

malalts diagnosticats de camptocormia com a signe o simptoma inicial.

Objectiu secundari:

2.- Determinar si existeixen diferéncies en la severitat de I'alteracié funcional en funcié

de si es tracta d’'un malalt amb camptocormia primaria o secundaria.

16
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MATERIAL | METODES

TIPUS D’ESTUDI

Transversal.

ENTORN ON ES REALITZA

Hospital Universitari de 800 llits que dona cobertura assistencial a una area de

referéncia de 400.000 habitants.

CRITERIS D’'INCLUSIO

e Pacients diagnosticats de camptocormia en seguiment en el nostre centre

hospitalari.

CRITERIS D’EXCLUSIO

e Negativa a participar en l'estudi.

e Diagnostic de patologia respiratoria previ a I'aparicié de la camptocormia.

17
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POBLACIO

Reclutament: malalts diagnosticats de camptocormia controlats a la unitat de

patologia neuromuscular del Servei de Neurologia de la Corporacié Parc Tauli.

Els malalts estaven classificats en dos grups:

e Pacients que presentaven una distrofia de la linia mitja aillada, és a dir, una

camptocormia primaria (CP).

e Pacients que presentaven el trastorn i que posteriorment van ser diagnosticats
d’una altra patologia que s’ha descrit a la literatura com associada al mateix:

camptocormia secundaria (CS).

PROTOCOL D’ESTUDI

A) Anamnesi dirigida segons I'lannex 1. Breument, es van enregistrar, a més de dades
demografigues com ara l'edat i el sexe, els antecedents patologics (incloent els
antecedents respiratoris i els habits toxics), la data d’inici de la simptomatologia propia
de la malaltia i les proves complementaries realitzades per a poder fer el diagnostic de

camptocormia aixi com el diagnostic final neurologic.

Seguidament es va procedir a valorar especificament I'existencia de simptomatologia

gue orientés cap a una possible alteracié respiratoria (dispnea, ortopnea, cefalea

18
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matinal i un test de somnoléncia d’Epworth) per a acabar finalment amb una

exploracié fisica detallada.

B) Instrumentacid

A tots els pacients se’ls va realitzar una espirometria forcada (MedGraphics system
1070, Series 2E/1085). La prova es va efectuar d’acord amb la normativa de la Societat
Espanyola de Pneumologia i Cirurgia Toracica (SEPAR) [14] i es van utilitzar com a
equacions de referéencia les de la poblacié mediterrania [15]. Es va considerar
espirometria normal la preséncia de FEV; i FVC > 80% del valor de referéncia,
juntament amb quocient FEV1/FVC entre el 70 i 80%. Es va considerar espirometria
amb minimes alteracions quan la FVC es va situar entre el 75% i 80% i el FEV; va ser
normal. Es va realitzar també una gasometria arterial d’acord amb la normativa SEPAR,
que inclou I'ds d’anestésia subcutania previa a la puncié. La mostra es va processar al
Laboratori de Proves Funcionals Respiratories (Radiometer Copenhaguen, ABL 500
Series). Es va considerar una gasometria normal quan, amb FiO2 de 0.21, la pO, va ser
igual o superior a 80 mmHg i la pCO, igual o inferior a 45 mmHg. Es va calcular el

gradient alveolo-arterial considerant-ne un valor igual o inferior a 20 com a normal.

Finalment es va practicar una pulsioximetria nocturna domiciliaria enregistrant la
saturacié basal i la saturacid minima que s’assolia durant l'estudi, la saturacié
d’oxihemoglobina mediana durant la nit, el percentatge del temps que el malalt es va

mantenir amb saturacions inferiors al 90% (CT-90) i I'index de dessaturacions per hora
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(IDH) del 4%, Es va considerar que els pacients amb un percentatge de la nit igual o

superior al 20% amb Sp0O, <90 % eren dessaturadors severs.

ANALISI ESTADISTICA

Les variables quantitatives s’expressen en mitjana = desviacid estandard. Per a la
comparacio de variables entre pacients amb camptocormia primaria i secundaria es va

utilitzar:

e El test de Chi-quadrat o estadistic exacte de Fisher per a les variables

gualitatives.

e latd'Student per dades no aparellades per a les variables quantitatives.

La significacio estadistica es va establir per a p < 0,05.

20
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RESULTATS

Es va incloure a l'estudi un total de 13 pacients. Dos d’ells sén homes i les onze
restants dones. L'edat mitjana va ser de 71.23 £ 7.7 anys i el temps d’evolucié de la
patologia de 104.31 £ 95.54 mesos. Només una de les dones era fumadora activa amb

dosi acumulada de 15 pag-any. La resta de malalts no havien fumat mai.

La prevalenga d’alteracions espirométriques en tota la cohort va ser del 69,2% (9 de 13
pacients presentaven una espirometria anormal). En 3 dels casos, 'alteracid consistia
Unicament en una lleu alteracid de la capacitat vital forgada (entre el 75 i 80% del valor
de referéncia). Per tant, la prevalenga d’alteracions significatives va ser en realitat d’un
46,2% (6 de 13). Pel que fa a la gasometria arterial, també es va objectivar alteracions

en 6 pacients (46,2%).

En quant a la classificacio entre CP i CS, set individus presentaven el trastorn sense
altra condicidé associada (CP) i els altres sis van ser diagnosticats d’altres patologies
descrites com associades al trastorn (dos pacients diagnosticats de miopatia
mitocondrial, un de miopatia nemalinica, una distrofia muscular, una Sindrome

d’Eaton-Lambert i una malalta amb patologia psiquiatrica).

A la taula 1 es resumeixen les caracteristiques demografiques i d’evolucié de la
patologia, els valors de funcionalisme pulmonar, gasometria arterial i pulsioximetria
nocturna de tota la cohort i dels subgrups de la mateixa (CP vs CS). Tal i com s’observa

a 'esmentada taula existeixen diferencies estadisticament significatives entre I'edat,
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els valors de funcié pulmonar i gasometria d’ambdds subgrups de malalts, els més

rellevants serien els seglents:

1. Espirometria forgada: els valors mitjans tant de FEV; com FVC estan
significativament més reduits en els pacients amb camptocormia secundaria. Si es
comparen els pacients amb espirometria anormal en un i altre grup, s’observa que
el 57% de pacients amb CP i 83,3% de pacients amb CS tenen alteracions
espirometriques (p=ns). Pero d’altra banda, si s’exclouen els 3 pacients amb
minimes alteracions de la FVC, només el 14% de pacients amb CP tenen alteracions
espirometriques significatives, davant del 83,3% de pacients amb CS (p<0,05). Tots
els pacients amb espirometria significativament alterada mostraven un patré no

obstructiu.

2. Gasometricament, tots els pacients del grup de CS tenien alteracions
gasometriques, en forma d’hipoxemia, hipercapnia o augment del gradient alveolo-
arterial, mentre que només un dels pacients amb CP tenia alteracions
gasometriques (p<0,05). Els 2 pacients amb insuficiéncia respiratoria hipercapnica

(pCO, > 45mmHg) es trobaven dins del grup de malaltia secundaria.

3. En quant a la pulsioximetria nocturna basal, els pacients amb camptocormia
secundaria presenten un major grau d’hipoxémia nocturna, tot i que I'tnic valor
gue assoleix significacié estadistica és la SpO, basal. Un 30,8% (4 de 13) de pacients

eren dessaturadors severs (1 en el grup primaria i 3 en el grup secundaria, p=0.21) i
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un 38% (5 de 13) pacients presenten un IDH (4%) igual o superior a 12 (3 en el grup

primaria i 2 en el de secundaria, (p=ns).

23



Treball de Recerca. Programa de Doctorat en Medicina Interna
Afectacio respiratoria en la Camptocormia. Setembre 2011

DISCUSSIO

Per a poder justificar i contextualitzar els resultats obtinguts en aquest estudi cal
comencar per mencionar el fet que, fins ara, no existia bibliografia que relacionés

I’afectacid respiratoria i la camptocormia.

Les troballes més rellevants del nostre estudi son que la prevalenga d’alteracions
funcionals respiratories en la nostra poblacié de malalts amb camptocormia és gairebé
d’un 70%, tot i que fins en un 22% son alteracions lleus en forma d’alteracions minimes
en la mesura de la capacitat vital forcada. Aquest percentatge (46%) de pacients amb
alteracions significatives a I'espirometria es presenta 6 vegades més freqlientment en
aquells pacients que presenten la malaltia com a conseqiiéncia d’un altre trastorn
subjacent (CS). Aquesta alteracié funcional es tradueix també a nivell de gasometria
arterial, de forma que els pacients amb CS presenten 7 vegades més freqiientment

alteracio en la gasometria arterial.

Com ja s’ha comentat previament, la camptocormia és una malaltia d’afectacio
muscular que involucra a la musculatura axial, fet demostrat per diverses publicacions
com ara la serie de vint-i-tres malalts de Laroche et al [7] o la de set malalts de Delcey
et at [16]. Potencialment, i de manera analoga a com succeeix en altres patologies que
afecten la columna vertebral (espondilitis anquilosant, mal de Pott, etc) l'alteracié
postural que es produeix en la camptocormia podria afectar el funcionalisme

respiratori. No obstant, en el nostre estudi només un 14% dels pacients amb distrofia
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aillada de la musculatura paravertebral presenta un trastorn significatiu i un 42% una
alteracid poc significativa en forma de discreta disminucié de la FVC. Aquestes
troballes anirien a favor que l'alteracié postural, com a molt, podria justificar les
petites alteracions en la FVC, probablement sense repercussio clinica, que s’han

constatat en alguns dels pacients amb CP.

Un percentatge important de pacients que presenten camptocormia tenen diagnostics
neurologics que poden justificar la presencia del trastorn, amb una alta prevalenca de
malalties neuromusculars en aquest grup [5]. En la nostra serie, fins un 83% dels
pacients amb CS tenien un trastorn neuromuscular subjacent. L’alteracié funcional i
gasometrica que es documenta en aquests pacients es justificaria doncs per afectacio
addicional d’altres grups musculars, principalment de la musculatura respiratoria,

incloent accessoris, a banda de la simple afectacio dels grups paravertebrals.

Evidentment, per a obtenir més informacié sobre el trastorn ventilatori en aquests
pacients, seria desitjable efectuar un estudi de volums pulmonars mitjangant
pletismografia, tot i que la deformitat de la columna pot arribar, fins i tot, a

impossibilitar les maniobres dins de la cabina o pletismograf.

Pel que fa a Ila pulsioximetria nocturna, malgrat no haver-hi diferéncies
estadisticament significatives, probablement per un problema del nombre d’elements
de la mostra, també observem que el fenomen d’hipoventilacid nocturna en els
malalts amb camptocormia secundaria és més marcat que en els malalts amb afectacié

primaria. Aquest fet també es podria justificar per I'afectacié muscular que es déna en
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aquest subgrup de malalts, doncs la cifosi dorsal produida per la camptocormia és
reductible en decubit [5]. No obstant, és possible que intervinguin altres trastorns del
son en la nostra poblacié pel que caldria realitzar una polisomnografia convencional a

aquests malalts per a aclarir els resultats obtinguts.

Com a limitacions de I'estudi cal destacar el limitat nombre de pacients. El fet que es
tracti d’'una malaltia molt poc freqliient ha condicionat de forma important la inclusié
de malalts. De tota manera no existeixen series molt més extenses en la literatura,
doncs la majoria de les publicacions sén casos aillats, destacant per la mida de la
mostra (amb 27 i 23 pacients) els estudis de Laroche et al. [4,7]. Aixi mateix, el fet que
els malalts amb CS presentin un ampli ventall d’etiologies diferents dificulta I’extreure
conclusions fiables, atés que I’heterogeneitat en aquest grup provoca que hi pugui

haver diferents explicacions per a un mateix fenomen observat.

En conclusid, hi ha una elevada prevalenga d’alteracions espirometriques en els
pacients amb camptocormia, tot i que fins en un 30% sén alteracions lleus amb escassa
o nul-la repercussié clinica. Tot i aix0, un 46% presenten alteracions significatives,
essent especialment prevalents en el grup de CS (83%). En aquest mateix grup, tots els
pacients presentaven una gasometria anormal. Per tant, la preséencia d’alteracions
espirometriques i/o gasomeétriques en pacients amb camptocormia és altament
suggestiva de patologia subjacent associada al trastorn diferent de la distrofia aillada

de linia mitja.
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CONCLUSIONS

1.- La prevalencga d’alteracions espirometriques en la camptocormia és elevada tot i

gue fins en un 30% sdén alteracions lleus.

2.- Les alteracions funcionals respiratories sdn especialment prevalents en el grup de
Camptocormies Secundaries (83%). En aquest mateix grup, tots els pacients
presentaven una gasometria anormal. Per tant, la preséncia d’alteracions
espirometriques i/o gasomeétriques en pacients amb camptocormia és altament
suggestiva de patologia subjacent associada (Camptocormies Secundaries) al trastorn

diferent de la distrofia aillada de linia mitja.
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TAULA 1

Caracteristiques demografiques, temps d’evolucié de la malaltia, funcionalisme
respiratori, gasometria arterial i pulsioximetria nocturna dels 13 pacients afectats de
camptocormia. Comparacié dels valors en la forma primaria i secundaria de la malaltia

mitjangant t d’Student.

CAMPTOCORMIA CAMPTOCORMIA
COHORT (13) PRIMARIA (7) SECUNDARIA (6)
MITJANA | D.E. MITJANA | D.E. MITJANA | D.E. p

EDAT MITJANA (ANYS) 71,23 7,7 74,5 5,63 66 8,19 0,047

TEMPS D'EVOLUCIO (MESOS) 104,31 | 95,54 121,5 | 119,39 76,8 30,12 0,44

FEV; (L) 1,67 0,53 1,9 0,38 1,35 0,51 0,04

ESPIROMETRIA | FEVa (%) 77,08 | 22,7 86 14,15 66 26,88 0,1

FVC (L) 2,14 0,64 2,5 0,4 1,71 0,62 0,02

FVC (%) 69,31 | 19,44 77,42 | 10,75 60 23,91 0,11

FEV,/FVC 78,08 | 6,05 77,14 4,77 79,17 7,6 0,57

pO, basal (mmHg) 76,44 | 11,8 85,96 6,77 66,92 6,4 <0,01

GASOMETRIA | PCO:z basal (mmHg) 41,46 | 587 37,54 2,84 45,38 5,56 0,02
HCO; (mmol/L) 26,16 | 3,47 23,62 1,2 28,7 3,09 <0,01

AaDpO, (mmHg) 18,97 7,2 14,18 6,02 23,76 4,08 0,02

SATURACIO (%) 95,08 | 2,06 96,56 0,67 93,6 1,89 0,01

IDH 13,52 | 17,69 13,14 | 16,01 13,96 | 21,05 0,93

PULSIOX SAT. MEDIANA (%) 92,06 | 6,12 93,91 1,55 89,9 8,74 0,25
CT-90 (%) 16,87 | 27,73 7,7 10,68 27,57 | 38,12 0,21

SATURACIO BASAL (%) 95,5 2,43 96,63 1,77 93,25 2,06 0,05

SATURACIO MINIMA (%) 76,24 | 13,52 80,85 9,59 70,85 | 16,22 0,94

FEV:: volum espiratori maxim en el primer segon de I'espiracié. FVC: capacitat vital
forcada. pO,: pressio parcial d’oxigen en sang arterial. pCO,: pressié parcial de dioxid
de carboni en sang arterial. HCOs: bicarbonat en sang arterial. AaDpO,: gradient
alveolo-arterial d’oxigen. Pulsiox: pulsioximetria nocturna. IDH: index de dessaturacio
per hora (4%). SAT. MEDIANA: saturacié mediana. CT-90%: temps amb saturacid

d’oxigen inferior al 90%. DE: desviacié estandard.
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ANNEX 1

Corporacid
Parc Tauli

CAMPTOCORMIA | AFECTACIO RESPIRATORIA

FULL DE RECOLLIDA DE DADES

ETIQUETA

Antecedents Patologics:

Tabac: Sl NO. Dosiacumulada: pag-any.

Patologia pneumolodgica previa: SI NO Quina?

Data d’inici de la simptomatologia: __/ /
Data del diagnostic de camptocormia: __ /  /

Diagnostic final neurologic:
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PROVES COMPLEMENTARIES:

e TC/RMN Data:_/ / Resultat:
e Biopsia muscular Data:_ / / Resultat:
e EMG Data:_/ / Resultat:
SIMPTOMES
SI NO
DISPNEA
ORTOPNEA
CEFALEA MATINAL
EPWORTH
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SEDESTACIO

DECUBIT

FEV,

FvC

FEV,/FVC

GASOMETRIA ARTERIAL

pH

pO:

pCO;

HCO3

GRAD AaO;

SCItOz
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IDH

SATURACIO MEDIANA

CT-90

SATURACIO BASAL

SATURACIO MIiNIMA

TEMPS DE REGISTRE

COMENTARI

EXPLORACIO FiSICA
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