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HIPOVENTILACION ALVEOLAR PRIMARIA
(;Enfermedad de Monge en Bogota?)

Se presentan dos casos de hipoventilacion alveolar sin
enfermedad pulmonar ni apneas de suefio, secundarias a
trastornos no anatémicos del sistema de control de la res-
piracion. Se discuten los diagnésticos diferenciales y se
plantea la hipétesis que su etiologia es la hipoventilacién
cronica de la altura o enfermedad de Monge.
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INTRODUCCION

El término hipoventilacion alveolar es sinénimo de hiper-
capnia y es frecuentemente identificado en la practica clinica,
acompaiiando a diversas enfermedades pulmonares, especial-
mente la bronquitis crénica.

Sin embargo, hay un grupo de enfermedades que se carac-
terizan por hipoventilacién alveolar en personas con pulmo-
nes normales. Estos pacientes se identifican por la ausencia
de sintomas y signos de enfermedad pulmonar, acompafiados
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de hipercapnia e hipoxemia (que inicialmente se corresponde
milimetro a milimetro de Hg con el aumento del CO3), dife-
rencia (A-a) Oz normal, y espirometria normal. Como sus
pulmones son normales, cuando hiperventilan voluntariamente
son capaces de corregir la retencion de CO:2 y normalizar el
PaO,. Como consecuencia de la hipercapnia e hipoxemia
aparecen eritrocitosis, hipertension pulmonar y cor pulmona-
res (1,2).

Caso 1

Mujer de 49 afos, natural y procedente de Bogota, con
historia de hipertension arterial y disnea de varios afios de
evolucion. Fue atendida en el Hospital Simén Bolivar por
insuficiencia cardiaca derecha, hipertension pulmonar y cor
pulmonale de etiologia no definida, por lo cual fue estudiada
en la Fundacion Santa Fe de Bogota.

Laradiografia de torax mostro signos de hipertension pul-
monar arteriolar, con crecimiento ventricular derecho, sin
anomalias del parénquima pulmonar ni de los huesos. Elec-
trocardiograma: crecimiento y sobrecarga de cavidades dere-
chas. La espirometria fue normal y los gases arteriales mos-
traron acidosis respiratoria cronica con hipoxemia que se co-
rrigen con hiperventilacion voluntaria (Tabla 1). Quimica
sanguinea, T3,T4,TSH: normales; hemoglobina 180 g/L; Hct:

Tabla 1. CaseNo. 1.

Espirometria Gases arteriales en: FIO, 21%
Hallado Re- Hiper- Postdi-
(% normal) poso venti- clorfe-
lacién namida
CcVv 1.58 (98%) PaCO, 43 25 a3
VEF, 126 (105%) pH: 7.36 752 734
VEE/CY 80 HCO;: 25 20 18
FEF 25-75 (65%) PaO, 45 76 55%
8a0,: 76% 96% 87%

Figura 1. Caso No. 1 C.P. Oximetria cutdnea durante el suefo. Se encontrd
desaturacién permanente (<70% de Sa0,), con disminucidn progresiva de la
Sa0, hasta valores entre 50-60%, donde se mantiene. Ademds, caldas en pico
de la Sa0,, lamayor hasta 16%.
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Figura 2. Polisomnograma. Caso No. 1.

EOG= Electrooculograma EEG= Electroencefalograma

EMG= Eleclromiograma EKG= Electrocardiograma

menton

EMG= Tibial derecho EMG = Tibial izquierdo

Flujo aéreo. Movimiento del torax. Saturacion de la oxihemoglobina.
Estado de suefio = J .F. Respiratoria 141 min.

SaOzentre 76 y 82%. Flujo aéreo normal.

0.56; leucocitos 9.000 x 10%/L. El polisomnograma con oxi-
metria cutdnea demostrd desaturacion permanente de la oxi-
hemoglobina (<70% SaQ:) durante el suefio, con disminucion
progresiva de la SaO» hasta 40 a 60% (Figura 1) y caidas en
pico hasta 16%. No presentd apneas ni alteraciones en la fre-
cuencia respiratoria durante el suefio (Figuras 2 y 3).

Esto hace el diagnodstico de un sindrome de hipoventila-
cion alveolar, sin enfermedad pulmonar y sin apneas del sue-
no. Los posibles diagnodsticos se discutiran mas adelante.

Como tratamiento se administré diclorfenamida de 25 mg/
dia, con lo cual se corrigi6 la hipoventilacion y mejord en for-
ma importante la PaO2y SaO» (Tabla 1).
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Figura 3. Polisomnograma. Caso No. | C.P.
Suefio REM; F.R. 15 X'. Flujo aéreo normal. La SaO, ha disminuido hasta 14 y
16%, sin cambiar el ritmo o la frecuencia respiratoria.
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Caso 2

Hombre de 52 afios, natural y procedente de Bogot4, sin
historia de enfermedad cardiopulmonar, en quien se encon-
traron en un examen de rutina leucocitos 7.580 x 109/L, hemo-
globina de 180 g/L, que habia aumentado en los tltimos tres
afios desde una hemoglobina de 140 g/L, El examen clinico,
la radiografia del torax y electrocardiograma son normales.
La espirometria fue normal. Los gases arteriales mostraron
acidosis respiratoria e hipoxemia moderada, que se corrigieron
con la hiperventilacion voluntaria (Tabla 2).

Tabla 2. Caso No. 2.

Espirometria Gases arteriales en: FIO, 21%

Hallado Re- Hiper- Postdi-

(% normal) poso venti- clorfe-

lacién namida
cv 377 (86%) PaCO 37 22 33
VEF, 296 (91%) pH: 7139 153 7.33
VEF,/CV 78 HCO; 21 18 16.7
FEF 26 (18%) PaO,: 53 84 58
25-75% $a0,: 87% 97% 89%

La oximetria cutanea durante el suefio muestra desatura-
cion constante de la oxihemoglobina entre 60-70%. En este
paciente no se realiz polisomnograma, pero la ausencia de
caidas de la SaO durante el suefio descarta la presencia de
apneas (Figura4).

El cuadro corresponde igualmente a un sindrome de hipo-
ventilacion alveolar sin enfermedad pulmonar y sin apneas
de suefio. Se formul¢6 diclorfenamida de 25 mg/dia, con me-
joria de la hipoventilacion y correccion de la hipoxemia (Ta-
bla 2).

Figura 4. Oximetria cutdnea durante el suefio. H.R.C. Caso No. 2. La Sa0,
permanece estable eatre 60 y 70%; sin presentar disminuciones mayores de
41%.
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DISCUSION

Uno de los objetivos basicos del sistema respiratorio es la
eliminacion de CO, mediante la ventilacion alveolar. Siem-
pre que se encuentra la presion arterial de CO2 (PaCO») ele-
vada, hay hipoventilacion alveolar. Como consecuencia de esto
se produce acidosis respiratoria, aumento del bicarbonato
sérico, hipoxemia, desaturacion de la oxihemoglobina y eri-
trocitosis. La hipoxemia potenciada por la acidosis respirato-
ria, lleva a hipertensién pulmonary cor pulmonale (1,2).

Las causas de hipoventilacion alveolar se clasifican asi (1,
2,3,4):

1. Hipoventilacion alveolar por enfermedad pulmonar.

a) EPOC.

b) Asma.

¢) Fibrosis pulmonar avanzada.

2. Alteraciones mecénicas del aparato respiratorio.

a) Enfermedades neuromusculares.

b) Deformidad de la pared del torax.

¢) Obstruccion mecanica de las vias aéreas superiores.

3. Hipoventilacion alveolar por trastorno en el sistema de

control de la ventilacion.

a) Alteracion funcional de los centros respiratorios.

a.l.) Trastornos del suefio.

a.2.) Trastornos metabdlicos.

a.3.) Drogas.

a.4.) Disminucidn en la sensibilidad de los quimiorrecep-

tores.

b) Alteracion anatomica de los centros respiratorios.

4. Mixtas.

1. Hipoventilacién alveolar con enfermedad pulmonar

En este grupo se encuentra la enfermedad pulmonar obs-
tructiva cronica y los estados avanzados de fibrosis pulmo-
nar. Son pacientes faciles de identificar con los hallazgos cli-
nicos y con la espirometria.

La aparicion de hipoventilacion alveolar en estos pacien-
tes se relaciona con la severidad de la obstruccion y la inte-
gridad del sistema del control de la ventilacion. Asi, si los
mecanismos de control de la ventilacion son normales no se
presentara hipoventilacion alveolar hasta tanto el VEF, no sea
menos de un litro, o menos de 40% de lo normal. Ademas, si
la causa de la hipoventilacion es la enfermedad pulmonar
intrinseca o alteracién mecanica, el paciente es incapaz de
disminuir mas de 20% de la PaCO, durante la hiperventilacion
voluntaria (1, 2, 5).

La historia clinica, el examen fisico, los resultados de es-
pirometria y los gases arteriales, permiten excluir de este gru-
po de enfermedades a nuestros dos pacientes.

2. Alteraciones mecanicas del aparato respiratorio

En este grupo se incluyen las enfermedades neuromuscu-
lares (poliomielitis, miastenia, esclerosis lateral, Guillain-
Barré, distrofias musculares, etc.), las enfermedades de la pared
del torax (cifoescoliosis) y la obstruccion mecénica de las vias
aéreas superiores (estenosis de traquea, etc.).

La historia clinica y el examen fisico son generalmente
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suficientes para sospechar estos diagnosticos. Ademas, antes
de causar hipoventilacion crénica, se encuentran alteraciones
en la espirometria, los volumenes pulmonares o disminucion
en la fuerza muscular (6). En los casos presentados, la historia
clinica, el examen fisico y la espirometria con VVM normal
practicamente excluyen estas posibilidades. En ambos casos
la presion inspiratoria maxima fue normal.

3. Hipoventilaciéon alveolar por trastorno en el sistema de
control de la ventilacion

a) Alteracion funcional de los centros respiratorios: en este
grupo se incluyen las siguientes enfermedades:

a.l.) Trastornos del suefio: apneas obstructivas, centrales
o mixtas; hipopneas y trastornos del ritmo y la frecuencia res-
piratoria.

Estos pacientes se estudian con polisomnograma que re-
gistra durante el sueflo los movimientos del torax, el abdo-
men y movimientos oculares; electromiografia del menton;
electroencefalograma; flujo aéreo y saturacion de O:2 transcu-
taneo. Es caracteristico que durante el suefio se encuentren
disminuciones en la SaO2 mayores de 4%, que apareceny se
corrigen en forma intermitente (3, 7, 8).

Este valor de 4% es aceptado y creo que puede ser util a
nivel del mar, donde debido a la mayor PaO:2, pequefios cam-
bios en la PaO2 durante el suefio no causan variaciones im-
portantes en la saturacion arterial de la oxihemoglobina (SaO2).
En Bogota, donde la PaO2 normal es 60 mmHg, las variacio-
nes normales durante el suefio (3 a 10 mmHg) pueden produ-
cir mayor disminucién en la SaO: sin ser patoldgicas; esto no
ha sido estudiado en la altura (9). En el segundo caso presen-
tado, no se encuentran alteraciones en la SaO2 durante el sue-
fio, lo cual excluye a este paciente de este grupo de enferme-
dades.

El primer caso presenta diferentes episodios de desatura-
cion durante el suefio; sin embargo, en el polisomnograma no
se demostraron apneas ni trastornos en la frecuencia y el rit-
mo respiratorio. La unica explicacidn para la variacion de la
Sa0: durante el suefio en esta paciente es una disminucidn en
la ventilaciéon minuto, que produciria hipoventilacién alveo-
lar, retencién de CO2 e hipoxemia secundaria (8, 11).

a.2.) Trastornos metabdlicos: alcalosis metabolica, hipo-
tiroidismo. En los dos casos las pruebas de funcion tiroidea
fueron normales y los gases arteriales no muestran alcalosis
metabdlica sino acidosis respiratoria cronica, con aumento
secundario del bicarbonato.

a-3.) Drogas que deprimen los centros respiratorios: se-
dantes, narcdticos, etc.; ninguno de los pacientes recibia estas
drogas.

a.4.) Disminucion en la sensibilidad de los quimiorrecep-
tores: puede ser por disfuncién de los cuerpos carotideos
(hipoxemia crénica o cirugia) o por disminucién en la res-
puesta al CO2. En este grupo se incluye la hipoventilacion
alveolar primaria y la hipoventilacion crénica de la altura
(enfermedad de Monge). En los dos casos presentados no se
midié la respuesta ventilatoria a la hipoxia o a la hipercapnia,
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pero se podrian incluir en este grupo.

b) Depresion de los centros respiratorios por alteracion
anatomica; en este grupo se encuentran las siguientes enfer-
medades: encefalitis, poliomielitis bulbar, infartos o hemo-
rragias del SNC, enfermedades desmielinizantes, tumores del
SNC y médula. Los dos casos presentados no tienen
alteraciones al examen neurolégico, por lo cual se pueden
excluir de este grupo de enfermedades.

4. Causas mixtas de hipoventilacion alveolar

a) Hipoventilacién alveolar secundaria a alteraciones en
el sistema de control de la ventilacidon y a enfermedades pul-
monares (algunos casos de bronquitis crénica).

b) Hipoventilacién alveolar secundaria a alteraciones en
el control de la ventilacion y alteraciones mecanicas del apa-
rato respiratorio (apnea obstructiva durante el suefio, sindro-
me de obesidad-hipoventilacién).

Los casos presentados no corresponden a bronquitis cro-
nicas, no tienen apneas durante el sueflo, ni son obesos; por lo
tanto, se pueden excluir de este grupo.

Revisando los diagnosticos diferenciales, los casos pre-
sentados se podrian clasificar dentro del grupo de hipoventi-
lacion alveolar secundaria a trastornos en el control de la ven-
tilacion por alteracion funcional, por disminucidén en la sensi-
bilidad de los quimiorreceptores; y deben corresponder a
hipoventilaciéon alveolar primaria o hipoventilacién cronica
de la altura (enfermedad de Monge).

El diagndstico de hipoventilacion primaria se ha reservado
para aquellos pacientes con hipercapnia e hipoxemia sin en-
fermedades neuroldgicas, musculares, pulmonares, ni de la
pared del torax (1,2,5,10). Estos pacientes corresponden a la
definicion de hipoventilacidn alveolar primaria; sin embargo,
la frecuencia con que estamos identificando este tipo de pa-
cientes nos hace pensar en otro diagndstico diferencial que
seria la enfermedad de Monge o hipoventilacidn crénica de la
altura (12-15). La forma de aclarar esto seria llevando estos
pacientes a vivir a nivel del mar y observando su evolucidn,
que debe demostrar normalizacidon de la hipercapnia y de la
hipoxemia con disminucion de la hemoglobina. Sin embargo,
esto no ha sido posible en ninguno de nuestros pacientes.

En otros casos no publicados, al igual que en estos ejem-
plos presentados, se pueden identificar dos tipos de pacien-
tes: uno, con cuadro clinico severo (mayor hipecapnia, mayor
hipoxemia, mas hipertension pulmonar en las radiografias del
torax y electrocardiogramas), y que presentan severa dismi-
nucion de la SaO, durante el suefio, pero sin apneas. El otro
grupo tiene menos hipoventilacién, menos hipoxemia y no
tiene signos clinicos, radioldgicos, ni electrocardiograficos de
hipertension pulmonar; ademas, la SaO: durante el suefio
permanece estable, aunque en valores menores de lo normal.

El primer tipo de pacientes podria corresponder a una for-
ma de hipopneas durante el suefio que cause hipoventilacion
e hipoxemia secundaria (8,16), sin cambiar la frecuencia res-
piratoria, por disminucidn en el volumen comente. Sin em-
bargo, con la tecnologia con que contamos actualmente no
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podemos medir el volumen durante el suefio para confirmar
esta hipdtesis.

Los pacientes que no presentan disminucion en la SaO:
durante el suefio, pienso que pueden corresponder a casos de
hipoventilacion alveolar crénica de la altura o enfermedad de
Monge.

Los pacientes con alteracion en la SaO> durante el suefio,
sin apneas y en este caso sin cambios en la frecuencia y ritmo
respiratorio, podrian corresponder simplemente a pacientes
con hipopneas que con la tecnologia actual no podemos de-
tectar; o también ser el estado mas avanzado de la enferme-
dad de Monge. En este caso, una posible secuencia fisiopato-
l6gica seria: hipoventilacion crdonica en la altura por disminu-
cién en la respuesta ventilatoria a la hipoxemia, y secundario
a esto hipercapnia, aumento del HCO3 y mayor hipoxemia.
Con el tiempo se produciria mayor disminucién en la
sensibilidad de los mecanismos de control de la ventilacion
con lo cual se perderia el control durante el suefio apareciendo
mayor hipoventilacion nocturna e hipoxemia con eritrocitosis,
hipertension pulmonar y cor pulmonale (9, 17,18).

Como tratamiento se dio diclorfenamida, un diurético in-
hibidor de la anhidrosa carbonica con el fin de aumentar la
excrecion del bicarbonato y producir acidosis metabolica es-
timulando los centros respiratorios. El control de gases arte-
riales después de iniciado el tratamiento muestra disminucion
de la PaCO; hasta valores normales y mejoria importante en
laPaO2(9,19,20).

Esto demuestra que no existe una causa en el pulmoén ni en
las vias neuromusculares para la hipoventilacion ya que el solo
estimulo quimico la corrige. Esto esta de acuerdo con la hipd-
tesis de hipoventilacion sin enfermedad pulmonar secundaria
a trastorno funcional y no anatémico en el control de la venti-
lacidn; es decir, hipoventilacion alveolar primaria, o hipo-
ventilacion cronica de la altura (enfermedad de Monge).

La publicacion de estos dos casos tiene como objeto pre-
sentar la hipotesis de que en Bogota, a 2.640 m sobre el nivel
del mar existe la enfermedad de Monge, hasta ahora no reco-
nocida en nuestro medio, y plantear que quizas la presencia
de hipopneas con disminucién de la SaO> durante el suefio,
tengan un papel importante en la aparicion de eritrocitosis y
cor pulmonale en este tipo de pacientes.

SUMMARY
Two cases of alveolar hypoventilation without lung dis-
ease nor sleep apnea caused by non anatomic disturbances of
the breathing control system are reported. Its possible differ-
ential diagnosis is discussed. It is postulated that its etiology
is high-altitude chronic hypoventilation or Monge's disease.
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