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OBJECTIUS
Analitzar I'evolucié dels pacients amb malaltia de Steinert (MS) i ventilacié mecanica
domiciliaria (VMD).

MATERIALS | METODES

Estudi retrospectiu en pacients amb MS que iniciaren VMD entre 1994 i 2006. Variables
estudiades: funcié pulmonar i gasometria prévia a VMD, comorbilitat i evolucié gasome-
trica. Comparacié del percentatge d'abandonament i supervivéncia entre pacients amb
MS i la resta de pacients amb malalties neuromusculars no ELA (MNM) del nostre centre
(Eur Respir J. 2004;24:544s) mitjancant la prova de Chi quadrat i la de Kaplan-Meir, res-
pectivament.

RESULTATS

Trenta-quatre pacients, 19 homes (56%), mitjana d'edat del diagnostic 34 + 13 anys i d'i-
nici de ventilacio de 47 + 8 anys. Comorbilitat: 22% marcapassos, 17% cataractes i 16%
diabetis. L'inici de VMD va ser en situacié estable en el 70 % dels casos. El 94% dels
pacients realitzava la ventilacié de forma no invasiva.

Evolucio dels parametres gasométrics:

Basal Amb VM Control 1any | Control 5 anys p

{basal) (basal)
Pa0, 61,97 +10,77 | 7434+£10,14 | 7165+ 987 | 7247917 (%)
PaCO, 5490 +814 | 3893+535 |4878+546 | 46,15+552 (*)
N 33 32 23 19 (")

(*) Les comparacions entre la gasometria basal i amb ventilacié mecanica i entre la gaso-
metria basal i el seguiment van ser significatives (p < 0,005).

El 38% dels casos presentava un mal compliment del tractament. La frequéncia d'aban-
donament va ser del 22% en I'MS i del 6 % en el grup d'MNM (p = 0,036). La probabilitat
de supervivéncia als 5 anys de l'inici de la ventilacio va ser del 70%, sense haver trobat
diferéncies significatives comparant-la amb el grup MNM.

CONCLUSIONS

La VMD en pacients diagnosticats d'MS produeix una millora de l'intercanvi de gasos tant a linici
del tractament com durant el seguiment. La baixa adhesio i el mal compliment del tractament difi-
culten el control d'aquests pacients.




