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RESUMEN. Introducción: Los pacientes con distrofi a muscular de Duchenne comúnmente requieren de apoyo con ventilación no invasiva, 
lo cual incrementa el riesgo de neumotórax espontáneo secundario. Caso clínico: Presentamos el caso de un paciente masculino de 24 
años de edad, con distrofi a muscular de Duchenne y uso prolongado de ventilación no invasiva. Presentó neumotórax bilateral y sincrónico, 
manejado con pleurostomía y pleurodesis. Seis semanas después presentó recurrencia del neumotórax izquierdo, por lo que se llevó a cabo 
bulectomía por cirugía toracoscópica videoasistida y dos meses más tarde recurrió del lado derecho y se realizó mismo procedimiento. Evo-
lucionó satisfactoriamente y no ha presentado recurrencia en un seguimiento a 18 meses. Discusión y conclusiones: La recurrencia del 
neumotórax espontáneo secundario se presenta en un 50% de los casos aproximadamente. Se recomienda el manejo quirúrgico posterior 
al primer episodio de neumotórax espontáneo, ya que la morbilidad y mortalidad es hasta cuatro veces mayor a partir del segundo episodio. 
El manejo toracoscópico en este paciente fue efectivo, seguro y bien tolerado. Se requieren más pacientes para darle consistencia a los 
hallazgos, así como de un estudio clínico comparativo de las terapias existentes para emitir una recomendación.
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ABSTRACT. Background: Patients with Duchenne muscular dystrophy commonly needs non-invasive ventilation, which increases risk of 
secondary spontaneous pneumothorax. Clinical case: Male patient, 24 years old, with Duchenne muscular dystrophy and long term use of 
non-invasive ventilation. He presented bilateral and synchronic pneumothorax, managed with pleurostomy and bed pleurodesis. Nevertheless 
six weeks later he presented recurrence of left pneumothorax, so we performed bullectomy with video assisted thoracoscopic surgery and 
8 weeks after this the right side also presented pneumothorax, giving the same manage. The patient recovered well and has not presented 
recurrence in eighteen month of follow up. Discussion and conclusions: Recurrence of secondary spontaneous pneumothorax occurs in 
approximately 50% of cases. After the fi rst episode of spontaneous pneumothorax surgical management is recommended, because morbidity 
and mortality is up to 4 times higher in the second episode. In this case the surgical management with thoracoscopic was effective, secure 
and well tolerated. More patients are required to give consistency to the fi ndings as well as a comparative clinical study of existing therapies 
to emit a recommendation.
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INTRODUCCIÓN

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es la más co-
múnmente hereditaria. Estos pacientes mueren alrede-
dor de la tercera década de la vida por falla respiratoria 
y neumonía. La mayor parte de los pacientes requiere 
el apoyo de ventilación no invasiva (VNI) después de 
20 años, situación ésta que aumenta el riesgo de de-
sarrollar neumotórax espontáneo secundario (NES).1

El tratamiento actual del NES consiste en ad-
ministrar oxígeno suplementario, estabilización 

fisiológica, colocación de sonda endopleural (SEP) 
y el manejo de fugas aéreas persistentes. Se puede 
prevenir la recurrencia de NES utilizando pleurode-
sis química en pacientes que no sean candidatos 
a cirugía; así como cirugía abierta o cirugía tora-
coscópic a videoasistida (VATS) en pacientes sin 
contraindicaciones.2

La fragilidad de los pacientes con DMD hace que 
comúnmente se evite el manejo quirúrgico; sin em-
bargo, este grupo de pacientes se pueden beneficiar 
de VATS.3
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CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 24 años edad, con diagnóstico 
de DMD y antecedente de estabilización de columna 
a los 11 años de edad. Requirió de VNI con presión 
positiva de vía aérea de dos niveles (BIPAP) desde 
los 22 años.

Presentó cuadro de disnea de inicio súbito, ansiedad 
y mareo. Durante el abordaje se evidenció neumotórax 
bilateral y sincrónico, de 15% en el hemitórax derecho 

y de 50% en el izquierdo. De manera inicial fue ma-
nejado con colocación de SEP y pleurodesis del lado 
izquierdo nada más. La SEP se mantuvo por 15 días 
debido a una fuga aérea persistente. Seis semanas 
después, presentó sintomatología inicial y nuevamente 
le fue diagnosticado NES izquierdo del 50%, situación 
para colocar SEP y realizar tomografía computada 
que documentó algunas bulas apicales bilaterales sin 
hallazgos relevantes en el resto del parénquima (figura 
1). Se decide manejo quirúrgico.

Bajo anestesia general e intubación selectiva orotra-
queal, se realizó VATS con dos puertos en hemitórax 
izquierdo, uno de 4 cm en el cuarto espacio intercostal 
y otro de 1 cm en el sexto espacio intercostal para la 
cámara de video. Se hizo adherenciolisis y bulectomía 
apical izquierda utilizando engrapadora endoscópica 
con cartuchos de 45 mm con grapas de 3.5 mm, 
reforzando línea de grapas con sellador tisular de 
cianocrilato. Se llevó a cabo pleurodesis abrasiva y 
química con yodopovidona. Finalmente se colocó SEP 
calibre 24 Fr.

La evolución postoperatoria fue satisfactoria, se retiró 
la SEP a las 48 horas y egresó al tercer día postopera-
torio. El estudio histopatológico reportó bulas tipo 1 y 2, 
enfisema obstructivo, así como neumonía organizada. 
Dos meses después, el paciente acudió al servicio de 
Urgencias con NES derecho del 70%. El manejo fue el 
mismo, con resección apical de bulas y pleurodesis. Egre-
só 12 días después por fuga aérea prolongada (figura 2).

En un seguimiento a 18 meses, el paciente ya no ha 
presentado recurrencias; aunque mantiene una cavidad 
pleural por falta de reexpansión total que se ha venido 
reduciendo con el tiempo.

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES

El término VNI hace referencia a dispositivos que pro-
porcionan presión positiva continua de las vías respira-
torias, BIPAP o insuflación-exuflación mecánica (MI-E) 
mejor conocido como Cough Assistant.2

La terapia con VNI ha incrementado la sobrevida de 
los pacientes con DMD aproximadamente 10 años más 
que los controles históricos.1 Lo anterior conlleva a un 
incremento de pacientes con falla respiratoria crónica 
que en forma inherente desarrollan complicaciones 
derivadas del uso de VNI.2-6 Por lo tanto, se ha vuelto 
una necesidad el plantear una estrategia de prevención, 
diagnóstico y tratamiento de las mismas.

La relación causal entre la VNI y NES es controver-
sial. Existe la teoría de que la presión positiva daña el 
parénquima pulmonar e incrementa el riesgo de NES. 
Por otro lado, la asociación entre DMD y NES también 
es controversial. Se ha reportado un aumento en la 

Figura 1. Tomografía computada de tórax con ventana para 
pulmón donde se observa bula apical (flechas) en el pulmón 
izquierdo. No se observan bulas en el pulmón derecho.
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Figura 2. Radiografía de tórax tomada a los 12 días de la 
segunda cirugía, donde se observa cavidad apical residual 
al procedimiento previo en el hemitórax izquierdo, así como 
expansión total del pulmón derecho posterior al retiro del SEP.
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incidencia de NES en pacientes con DMD en compa-
ración con la población general.7 El NES se desarrolla 
en pacientes con enfermedad clínica pulmonar, con una 
incidencia de 3.8 casos por 100,000 habitantes.8 En 
este caso, el paciente desarrolló neumonitis crónica y 
bulas apicales. Existe la teoría de una secuencia en la 
que la enfermedad causa debilidad para la ventilación, 
y el uso continuo de VNI provocan un daño inflamatorio 
del parénquima que finalmente desencadenan necrosis 
tisular y NES.8,9 Actualmente el conocimiento de la fisio-
patología del daño parenquimatoso por la VNI nos ha 
llevado a no usar la MI-E en pacientes con antecedente 
de neumotórax o bulas.2

Las recurrencia del NES en la población general es 
de un 50% de los casos aproximadamente. Algunas 
sociedades de neumología recomiendan el manejo 
quirúrgico posterior al primer episodio de NES, ya 
que la morbilidad y mortalidad es hasta cuatro veces 
mayor a partir del segundo episodio.8 Yamamoto et 
al., reportaron 18% de NES en 50 pacientes con DMD, 
quienes no presentaron bulas, blebs o infiltrados por 
imagen; y en el seguimiento, 4 de 9 pacientes tuvieron 
recurrencia.7

El tratamiento del NES en el contexto de DMD se 
ha descrito en diferentes formas.2,4,7,9 Se ha optado 
por la terapia conservadora con SEP y pleurodesis, 
como lo recomiendan las guías de la Sociedad Es-
pañola de Neumología y Cirugía Torácica y de la 
Sociedad Torácica Británica.8,10 Un factor determinan-
te de tal manejo es considerar a los pacientes con 
DMD como un grupo frágil, con un riesgo elevado 
de complicaciones para una cirugía torácica. Incluso 
las guías internacionales proponen la toracotomía 
axilar sobre VATS en cuanto a cuestiones de eficacia 
y probabilidad de recidiva.8 Nuestro grupo propone 
bulectomía y pleurodesis por VATS al extrapolar los 
buenos resultados, y la seguridad que otros auto-
res y nosotros hemos observado en pacientes con 
neumotórax espontáneo primario y secundario, con 
efectividad del 96.1% de libertad de recurrencias de 
NES en un seguimiento a 10 años.11-14

Respecto a la técnica utilizamos engrapadoras con 
cartuchos de 3.5 mm, lo que es adecuado para el pa-
rénquima pulmonar de características normales. Sin 
embargo, en el grupo de pacientes con patología como 
el caso descrito, es más adecuado el uso de cartuchos 
reforzados con una cintilla de pericardio o PTFE.15 Tam-
bién se uso sellantes tisulares de cianocrilato, dada la 
evidencia aportada por otros estudios que recomiendan 
su uso en la prevención de la fuga aérea en el contexto 
de cirugía de bulas o enfisema.16

En el caso presentado, el manejo quirúrgico con 
VATS fue efectivo, seguro y bien tolerado. Se requieren 

más pacientes para darle consistencia a los hallazgos, 
así como de un estudio clínico comparativo de las tera-
pias existentes para emitir una recomendación.
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